Agencja Oceny Technologii Medycznych
i Taryfikacji

Wydziat Taryfikacji

Swiadczenia gwarantowane obejmujace
leczenie hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych

Raport w sprawie ustalenia taryfy swiadczen
nr WT.541.45.2016

data ukonczenia 26.05.2017



Swiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych

WT.541.45.2016

Objasnienia skrdocen

Agencja/AOTMIT

APTT
bd.

cc

CPL
DDAVP
DRG
FFP
HBC
HzzO

ICD-9 PL

ICD-10

JGP
KKP

Metodyka

Mz
nd.
NFZ/Ptatnik

OECD

pPCC
PFA-100
PKB

PL

PPP

PT
RCKiK
TEM
TGA

™

Ustawa o
Swiadczeniach

VWD
VWF
WHO
WM

Agencja Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji

czas czesciowej tromboplastyny po aktywacji (ang. activated partial thromboplastin time)
brak danych

powiktania lub choroby wspétistniejace (ang. complication or comorbidity)

wzgledne poziomy cen (ang. comparative price levels)
dezamino-8-D-arginino-wazopresyna (ang. desamino -8-D-argnine vasopressin)
jednorodne grupy pacjentdw (ang. diagnosis-related group)

Swiezo mrozone osocze (ang. (fresh frozen plasma)

Homogén betegségcsoportok

Hrvatski zavod za zdravstveno osiguranje

miedzynarodowa klasyfikacja procedur medycznych — wersja polska (ang. International
Classification System for Surgical, Diagnostic and Therapeutic Procedures)

miedzynarodowa statystyczna klasyfikacja choréb i probleméw zdrowotnych (ang. International
Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems)

jednorodne grupy pacjentéw
koncentrat krwinek ptytkowych

proces gromadzenia oraz przetwarzania danych niezbednych do realizacji zadan zwigzanych
z ustaleniem taryfy swiadczen, jak réwniez rodzaj i zakres gromadzonych informacji, opisany
w dokumencie porzgdzonym przez Agencje

Ministerstwo Zdrowia
nie dotyczy
Narodowy Fundusz Zdrowia

Organizacja Wspotpracy Gospodarczej i Rozwoju (ang. Organization for Economic Co-operation and
Development)

koncentrat czynnikdw zespotu protrombiny (ang. — prothrombin complex concnetrate)
analizator PFA-100 (ang. PFA-100 — platelet function analyser)

Produkt Krajowy Brutto

produkt leczniczy

parytet sity nabywczej (ang. purchasing power parity)

czas protrombinowy (ang. PT prothrombin time)

Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa

tromboelastometria (ang. — thromboelastometry)

test generacji trombiny (ang. thrombin generation assay)

czas trombinowy (ang. trombin time)

Ustawa z dnia 27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkdw
publicznych (Dz.U. z 2016 r., poz. 1793 z pdzn. zm.)

Choroba von Willebranda

czynnik von Willebranda

Swiatowa Organizacja Zdrowia (ang. World Health Organization)
wyréb medyczny

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 2/67



Swiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.45.2016

Spis tresci

1. Problem deCyzyjny.....ccccciiiiiiiiiiiniiiiiiiiiiiiiiinneiiesisesiesetitsiestenistttnsssssnssssssasssssanas 5
2. Taryfikowane SWIadCzZenie......ccceuuirieiuiiiiieiiirreicerreee e rreeesereeene e s e nas s senasssssennsssssenansssnennnes 6
2.1.  Charakterystyka SWIadCZENIa ......c.ueeiieiiiie ettt e et e e e ebae e e s e raeeeeeanes 6
2.1.1. Problem ZArOWOTNY ....ccii et e e e e e et e e e e e aba e e e enrae e e eenreeas 6
2.2.  Aktualny stan finansowania W POISCE .......cccuiiiiiiiiiiiciiic et 15
P2 T Vo - 1172 e Jo T o VA d VI o To o F= .4V S UPRPRRN 20
2.3.1. Charakterystyka SwiadczeniodaWCOW.........cuvviiiiuiiiiiiiiiiieciiee e reee e 20
2.3.2. Liczba realizowanych SWIadCzen ..........coccieiiiiiiiei e e 22
2.3.3. Liczba 0sdb oczekujgcych oraz czas oczekiwania.........cccceeeeeeiieieccciee e, 25
2.3.4. Liczba i WyKOrzystanie t0ZeK . .......ccocuieiiiiiiee ettt e 29
2.3.5. W Tord o T 11 LAY PSPPI 33
2.3.6. Gtowne jednostki ChOrODOWE .........coiviiiiiiiie e 33
2.3.7. J =] Qo T of [T ] e .Y RS 35
2.3.8. (072 13 e [o 1Y o] 1 ¢=1 1 2= o} | 35
2.3.9. Tryb Przyjecia PaCiENTa......ceii i et areeas 37
2.3.10. Liczba i warto$€ NadWyKONaN .......ccoovciiiiiiiiiec ettt e 38
2.3.11.  POOSUMOWANIE ...utiiiiiieiiie ettt e sieeeite et e sbe e e sateesbee sttt esabeesbbeesaseesabeeesaseesaseesanseesareeane 38
2.4.  Stan finansowania W inNYch Krajach ........ccccuviiiiiiiii i 38
2.4.1. N oY 1T RSP 39
24.2. AUSTIALTA . ettt ettt b e she e st et e be e sbe e st e 41
2.4.3. (0 o To) VY- o] - T 41
244, ESTONIA ittt 42
2.4.5. LG 4T - T PP U PPPPORRTTPPP 43
2.4.6. NOW ZEIANAIA ...ttt et 44
2.4.7. Y4 ool - [T 44
2.4.8. KT = < /N 45
2.4.9. POASUMOWANIE ....ciiiiiiiiiieeiee ettt ettt e st e s b e e s esreeeneeesareeesanes 46

D TR O1-1 o1 | I o 1 g 1T Y/ 1 TSI 47
2.5.1. CNNIKI POISKIE..c.evieieeeiiiee ettt e e e et e e e e saaa e e e eataeeeenbbeeeeannaaeeeas 47
2.5.2. YTV P 2= Y<{ =Y 1 (074 TIPSR 47
S ¢ 11 A =TV V2N 48
3.1, POzYSKaNi® danyCh. ... e e e e e e e e e e e e e e anrrees 48

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 3/67



Swiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.45.2016

3.2.  Propozycja produktOw rozlicZ€niOWYCh...........ueiiiiiiiiieee et e 49
I TR N o =1 1.2 e F=Y 1 Y7ol TS USSR 52
S ] T 1Y A =Y V2 AV USSR 58
4. Analiza wptywu na system opieki Zdrowotnej........cccceeereeeuiiireenciiiieecinrenecesreneneeereneseeenenenes 59
4.1.  Analiza wptywu na budzet pfatnika publicznego .......cccoevueeiiiviiiiie e, 59
4.2.  Analiza wptywu na organizacje systemu opieki Zzdrowotnej......cccecveeivvcieiiiicieeiveieee e, 60
5. Najwazniejsze informacje i WNiosKi........cceeeuuerrimmiiiiineiiriiccrrecerreenee s e ennseseenneeseennseneens 61
(ST = 11 ¢TI ToY-{ - | - TN 64
7.  SPis tabel i FYSUNKOW .....ccceeeeiiiiieciiiiieccrcieeesrenaeessenanessenassessennsssseennssssesnsssssesnnssssesnsnssnennn 65
L TR - 1 £ Vo7 4 o1 | (P 67

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 4/67



Swiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.45.2016

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 18.07.2016, znak
PZP.407.98.2016.TK (data wptywu do AOTMIT 19.07.2016), w zwigzku z art. 31la ust. 1 ustawy z dnia
27 sierpnia 2004 r. o $wiadczeniach opieki zdrowotnej finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz.U.
z 2015 r. poz. 581, z pézn. zm.), na podstawie punktu Il Planu Taryfikacji na 2016 r., tj.: ,,Inne zadania
w zakresie taryfikacji, szczegdlnie istotne dla biezgcego funkcjonowania systemu powszechnego
ubezpieczenia zdrowotnego”, w sprawie ustalenia taryfy dla swiadczen gwarantowanych z zakresu
leczenia szpitalnego, pn. Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

Przedmiotem raportu s3a:

Swiadczenia gwarantowane z zakresu leczenia szpitalnego, zgodnie z art. 15 Ustawy o Swiadczeniach,
scharakteryzowane nastepujgcymi rozpoznaniami wg ICD-10:

Dziedziczny niedobdr czynnika VIII — D66

Dziedziczny niedobdr czynnika IX — D67

Choroba von Willebranda — D68.0

Dziedziczny niedobdr czynnika XI — D68.1

Dziedziczny niedobdr innych czynnikéw krzepniecia — D68.2
Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci krqzqcych antykoagulantéw — D68.3
Nabyty niedobdr czynnikéw krzepniecia — D68.4

Jakosciowe defekty ptytek — D69.1

Inne skazy niematoptytkowe — D69.2

Inne pierwotne matoptytkowosci — D69.4

Matoptytkowosé, nie okreslona — D69.6

Inne okreslone skazy krwotoczne — D69.8

Skazy krwotoczne, nie okreslone — D69.9

identyfikowane produktami rozliczeniowymi Narodowego Funduszu Zdrowia w rodzaju leczenia
szpitalnego, okreslonymi w zataczniku 1a do Zarzadzenia Prezesa NFZ w sprawie okreslenia warunkow
zawierania i realizacji umdéw w rodzaju leczenie szpitalne:

P19 Choroby krwi,

S05 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i Sledziony > 10 dni,

S06 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i sledziony > 1 dnia,
S07 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i sledziony < 2 dni

zwane dalej: swiadczeniami gwarantowanymi obejmujacymi leczenie hemofilii oraz pokrewnych skaz
krwotocznych.
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2. Taryfikowane swiadczenie

2.1.Charakterystyka $wiadczenia

2.1.1. Problem zdrowotny

Skaza krwotoczna to stan, ktéry oznacza zwiekszong sktonnos¢ do krwawien, ktére moze pojawic sie
na skorze, w obrebie bton sluzowych, narzadéw i stawow. Skazy krwotoczne moga by¢ 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 czynnikdw krzepniecia;
e skazy ztozone, w ktérych dochodzi do zaburzenia wiecej niz jednego mechanizmu hemostazy.

Skazy osoczowe, ktore sg najczestsze (ok. 2/3 wszystkich), obejmuja:
e skazy wrodzone:
o ch.von Willebranda,
o hemofiia A i hemofilia B,
o niedobory innych czynnikéw, np.: fibrynogenu, cz. XI, cz X, cz V, cz VII;
o skazy nabyte:
krwawienie spowodowane niedoborem wit.K,
w przebiegu chordb watroby,
rozsiane krzepniecie srédnaczyniowe (DIC),
pierwotne uczynnienie fibrynolizy,
obecnosé kragzgcych antykoagulantow,
nabyte niedobory jednego czynnika krzepniecia,
zab. krzepniecia po masywnych przetoczeniach krwi,

0O O O O O O O

zab. krzepniecia w krgzeniu pozaustrojowym. (Chojnowski, 2008)

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 VIII,
jak i gen czynnika IX, sg 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 cz. VIII 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

X Postac¢ hemofilii Gitowne objawy

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

<0,01 1IU/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)

Zrédto: (Windyga i inni, Cze$¢ I: Wytyczne postepowania w hemofilii A i B niepowiktanej inhibitorem czynnika VIll i IX
(wydanie zaktualizowane), 2016)

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

Skaza krwotoczna ujawnia sie na ogoét na przetomie 1. i 2. r.z. pod postacig wylewow krwi
podskdérnych i domiesniowych oraz przedtuzonych krwawien po skaleczeniu jezyka lub wargi.
Rozpoznanie ustala sie na podstawie objawdéw klinicznych, doktadnie zebranego wywiadu rodzinnego
oraz wynikow 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 czeSciowe]j 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. Vlli/cz. IX w osoczu,
badania genetyczne.

Rozpoznanie rdéznicowe obejmuje chorobe von Willebranda, hemofilie nabytg i inne przyczyny
przedtuzenia APTT przy prawidlowym PT: niedobdr cz. Xll, prekalikreiny lub kininogenu
wielkoczasteczkowego (krwawienia nie wystepujg w tych zaburzeniach), niedobdr cz. XI,
antykoagulant toczniowy (zespét antyfosfolipidowy), heparyna niefrakcjonowana.

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

e edukacje i szkolenie pacjenta oraz personelu medycznego,

e unikanie urazéw, iniekcji, sSrodkdw uposledzajgcych czynnosc ptytek krwi, szczegdlnie kwasu
acetylosalicylowego (ASA) i niesteroidowych lekéow przeciwzapalnych (NLPZ) z wyjgtkiem
niektérych inhibitorow COX-2,

e odpowiednie przygotowanie do zabiegdw stomatologicznych i chirurgicznych,

e terapie substytucyjng niedoborowymi czynnikami krzepniecia,

e |eczenie wspomagajgce innymi lekami hemostatycznymi.

Podstawg leczenia ciezkiej hemofilii jest stosowanie koncentratéw niedoborowych czynnikéw
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 cz. VIIl i cz. IX wytwarzane z ludzkiego osocza (osoczopochodne czynniki
krzepniecia),
e koncentraty cz.VIIl i cz. IX wytwarzane metodami inzynierii genetycznej (rekombinowane
czynniki krzepniecia),
e koncentraty cz. VIIl i cz. IX o przedtuzonym czasie biologicznego pottrwania (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 srodki hemostatyczne), ktére 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 e;?lflodyczne Leczenie stosowane w czasie klinicznie ewidentnego krwawienia
(,na zadanie”)
Regularne, ciggte* leczenie rozpoczete w nieobecnosci udokumentowanej chrzestno-
Profilaktyka ciggta 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 stawdw,
trzeciorzedowa udokumentowanej badaniem fizykalnym i zdjeciami rentgenowskimi
Profilaktyka przerywana Terapia majgca zapobiec krwawieniom, stosowana w czasie nie przekraczajgcym 45 tygodni
(,,okresowa”) 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)
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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 zwrdcono baczng uwage na potrzebe
indywidualizacji (personalizacji) leczenia hemofilii, podkreslajac, ze nie ma jednego, uniwersalnego
schematu dawkowania niedoborowego czynnika krzepniecia w dtugoterminowej profilaktyce, ktéry
zabezpieczytby optymalnie potrzeby wszystkich pacjentéw.

Miernikiem skutecznosci dtugoterminowej profilaktyki jest brak krwawien oraz brak zmian
zwyrodnieniowych w stawach ocenianych badaniem fizykalnym i za pomocag 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 konsekwencja leczenia substytucyjnego:
e inhibitory cz. Vllli cz. 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 ¢wiczenia 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 powtarzajace sie wylewy krwi do stawu, nalezy
rozwazy¢ 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 bedgcych konsekwencjg utrzymujgcego sie

przewlektego zapalenie btony maziowej oraz powtarzajacych sie wylewoéw krwi do stawu: dochodzi
do nieodwracalnego zniszczenia chrzestnych i kostnych struktur stawu, postepujg procesy
widknienia, z czasem dochodzi do znacznego ograniczenia ruchomosci zaatakowanego stawu, jego
deformacji, a w konsekwencji zanikéw sasiadujgcych grup miesniowych. Celem leczenia jest
usprawnienie narzadu ruchu i walka z bélem, ktéra czesto wymaga stosowania lekéw narkotycznych.
U czesci chorych poprawe uzyskuje sie fizjoterapig, prowadzong pod ostong leczenia
substytucyjnego. Stosuje sie takie, z réznym powodzeniem, stabilizatory stawdw. Jesli leczenie
zachowawcze jest nieskuteczne, nalezy rozwazy¢ interwencje chirurgiczng, ktéra w zaleznosci od
tego, ktéry staw jest zajety, moze polegaé na: artroskopowym uwolnieniu wewnatrz-stawowych
zrostow, zabiegu na okotostawowych tkankach miekkich w celu uwolnienia przykurczu zgieciowego,
korekcyjnej osteotomii, artrodezie oraz wszczepieniu endoprotezy stawowej.

Pseudoguzy sg wynikiem Zle leczonych lub nieleczonych krwawien do tkanek miekkich znajdujgcych
sie w bezposrednim sgsiedztwie kosci (najczysciej w miednicy i udzie). Powiekszajgcy 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
psedoguzdéw o duzych rozmiarach zawsze nalezy rozwazy¢ mozliwos$¢ jego chirurgicznego usuniecia.
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Inhibitory cz. VIII lub cz. IX, tj. przeciwciata IgG przeciwko cz. VIII (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 moga wywotywac odczyny
alergiczne po przetoczeniu cz. IX. Wystgpienie inhibitora u chorych na ciezkg hemofilie nie wptywa na
zwiekszenie czestotliwosci krwawien ani na zmiane ich najczestszej lokalizacji. Jednakze obecnos¢
inhibitora utrudnia lub uniemozliwia leczenie substytucyjne krwawien. W przypadku wystgpienia
inhibitora w przebiegu fagodnej hemofilii zaczynajg sie pojawia¢ samoistne wylewy krwi, ktdrych
w tagodnej hemofilii zazwyczaj sie nie obserwuje. Leczenie hemofilii powiktanej inhibitorem ma dwa
cele: nadrzednym jest trwata eliminacja inhibitora (poprzez zastosowanie tzw. immunotolerancji), zas
doraznym — hamowanie krwawien (wyzsze dawki czynnika, koncentrat aktywowanych czynnikéw
zespotu protrombiny, koncentrat czynnikéw krzepniecia omijajgcych inhibitor — rekombinowany
cz. 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 koncentratdw czynnikdéw 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 sposréd 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, zagrazajagcym zyciu, wigzgcym sie z silnym
bdlem badZ urazem, o duzym nasileniu, a zwtaszcza 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
skaze krwotoczng, ktéry ma przy sobie odpowiedni
koncentrat deficytowego czynnika krzepniecia,
(stosowany w leczeniu domowym)

Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie lub pokrewng
skaze krwotoczng, ktdéry nie ma przy sobie
odpowiedniego koncentratu deficytowego czynnika
krzepniecia

Weryfikacja rozpoznania na podstawie:

krwotocznej, a takze informacje o rodzaju i ilosci
krwawienia oraz o grupie krwi;

wymienionych dokumentéw;
informacji na temat danego chorego, ktérymi moz
Hematologii;

e informacji uzyskanych od pacjenta lub jego opiekuna

,Karty chorego na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne” lub ,Ksigzeczki leczenia domowego chorego na
wrodzong skaze krwotoczng”, w ktére wyposazeni sg pacjenci i ktoére zawieraja rozpoznanie typu skazy

koncentratu, ktéry nalezy zastosowaé w razie wystgpienia

rejestru chorych w regionalnym RCKiK umozliwia zasiegniecie informacji, jesli pacjent nie ma przy sobie wyzej

e dysponowadé lekarz dyzurny najblizszej Kliniki / Oddziatu

Jak najszybsze podanie koncentratu w odpowiedniej
dawce, zaleznej od rodzaju krwawienia.

Jak najszybsze przewiezienie pacjenta do najblizszego
Szpitalnego Oddziatu Ratunkowego (SOR).

Kontakt telefoniczny (konsultacja) z lekarzem najblizszeg
hematologii.

o osrodka leczacego chorych na hemofilie/kliniki/oddziatu

Jak najszybsze sprowadzenie koncentratu czynnika

krzepniecia z najblizszego RCKiK albo z zapasu (depozytu)
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Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie lub pokrewna
skaze krwotoczng, ktéry ma przy sobie odpowiedni
koncentrat deficytowego czynnika krzepniecia,
(stosowany w leczeniu domowym)

Leczenie ratunkowe chorego na hemofilie lub pokrewna
skaze krwotoczng, ktéry nie ma przy sobie
odpowiedniego koncentratu deficytowego czynnika
krzepniecia

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)

Ostre krwawienie do stawu

Celem leczenia ostrego krwawienia do stawdw 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 bélu. Jesli krwawienie nie ustepuje w ciggu 12-24 h od zastosowania
leczenia substytucyjnego, pacjent powinien zosta¢ zbadany przez lekarza. W pierwsze] fazie
krwawienia zajeta koAczyna powinna by¢ odcigzona, mozna przez pierwsze 5-10 minut stosowac
schtadzajgcy kompres wraz z unieruchomieniem bandazem uciskowym konczyny dotknietej
wylewem i jej uniesieniem. Przeciwbdlowo mozina zastosowaé COX-2 inhibitory, paracetamol,
a w szczegolnych przypadkach leki narkotyczne (tramadol). Z chwilg ustepowania bdlu i obrzeku
nalezy wdrozy¢ fizjoterapie. W niektérych przypadkach konieczna jest artrocenteza (naktucie stawu
w celu usuniecia krwi): duze napiecie i bolesno$¢ stawu objetego krwawieniem, ktory 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 ogdlnoustrojowo 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¢ wymagane naciecie powiezi miesnia (fasciotomia).
Pomocne w rozpoznaniu krwiakéw jest badanie ultrasonograficzne, niekiedy wskazane jest
wykonanie tomografii komputerowej (CT). Obok wstrzyknie¢ koncentratéw czynnikdw 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-ledzwiowego, ktérego
objawy imitujg zapalenie wyrostka robaczkowego. Nalezy hospitalizowa¢ pacjenta, w celu obserwacji
i leczenia bélu; zasadniczg 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 wykona¢ tomografie komputerowg lub MRI
mazgu i zapewnié 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;.
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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,
ktéore ma charakter nie tylko diagnostyczny, ale takie leczniczy, gdyz umozliwia wstrzykniecie
substancji obliterujgcej uszkodzone naczynie krwionosne. Bardzo czesto oprdécz leczenia
substytucyjnego witacza sie lek hamujacy fibrynolize (kwas traneksamowy).

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. Wybor 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.

Ciagza i pordd u nosicielki hemofilii

Opieke nad nosicielkg hemofilii w cigzy powinien sprawowac zespdt doswiadczonych klinicystéw
ztozony z ginekologa, hematologa i genetyka. Poréd powinien odbywaé sie w osrodku, ktory ma
dostep do laboratorium wykonujgcego oznaczenia aktywnosci czynnikdéw krzepniecia. (Zawilska,
Windyga, tetowska, Zawilski i tadny, 2017) (Windyga i inni, 2016) (World Federation of Hemophilia,
2014) (Windyga i inni, 2008)
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Postepowanie w okresie okotooperacyjnym

Zabiegi operacyjne u chorych na hemofilie powinny by¢ przeprowadzone w osrodkach, ktére majg
dostep do odpowiednich koncentratéw czynnikdw krzepniecia i posiadajg odpowiednig baze
laboratoryjng. Leczenie chirurgiczne najlepiej wykonaé na terenie centrum kompleksowego leczenia
hemofilii lub w porozumieniu z nim, ze wzgledu na konieczno$¢ posiadania doswiadczenia
w postepowaniu z pacjentami z hemofilia. Przed operacjg nalezy zawsze przeprowadzi¢ badanie
w kierunku obecnosci inhibitora czynnika VIII lub czynnika IX. W dniu operacji koncentrat wstrzykuje
sie na ogot okoto 1-2 h przed zabiegiem, przy czym 30 minut po jego wstrzyknieciu nalezy pobra¢ od
pacjenta probke krwi, w ktdrej oznacza sie aktywnos¢ czynnika VIl lub czynnika IX w celu upewnienia
sie, ze osiggniety zostat poziom hemostatyczny (aktywnos$¢ czynnika VIII > 80 j.m./dl, aktywnos$¢
czynnika IX = 60 j.m./dl). W kolejnych dniach stosuje sie intensywng substytucje niedoborowego
czynnika krzepniecia pod laboratoryjng kontrolg jego aktywnosci w osoczu pacjenta. (Zawilska,
Windyga, tetowska, Zawilski i tadny, 2017)

Profilaktyka i leczenie krwawienn w okresie okotooperacyjnym trwa od dnia zabiegu az do zagojenia
sie rany (niekiedy dtuzej). Przy braku powiktarn hematologicznych i chirurgicznych, jezeli pacjent jest
w dobrym stanie klinicznym, moze zosta¢ wypisany ze szpitala rownie szybko jak pacjent
nieobcigzony hemofilig i kontynuowac przyjmowanie koncentratu czynnika krzepniecia w warunkach
domowych. (Sajdak, Joriczyk i Zdziarska, 2010) (Zawilska, Windyga, tetowska, Zawilski i tadny, 2017)

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 zajmujacym sie hemofilig, by zapewnic
kompleksowg opieke dentystyczna.

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

Choroba von Willebranda (VWD)

Choroba von Willebranda jest najczestszg (~0,1% populacji) wrodzong skazg krwotoczng,
spowodowang niedoborem lub zaburzeniem funkcji czynnika von Willebranda (vWF). Dziedziczac sie
autosomalnie, VWD wystepuje u kobiet i mezczyzn.

Obraz kliniczny VWD odzwierciedla podwdjny defekt hemostazy wystepujagcy w tej chorobie:
wyrazem zaburzen adhezji ptytek krwi do warstwy podsrdodbtonkowej, czyli uposledzenia hemostazy
pierwotnej (wczesnej) sg nadmierne krwawienia ze $luzéwek, np. nosa i drég rodnych, natomiast
wtérny niedobdr cz. VI, tj. zaburzenie hemostazy pdznej, objawia sie krwawieniami do tkanek
miekkich. Znaczny niedobdr cz. VIII objawia sie sktonnosciag do wystepowania samoistnych wylewoéw
krwi do stawdw, co upodabnia VWD do ciezkiej hemofilii.
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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)
niedobdér VWF, ktéremu zazwyczaj towarzyszy analogiczny niedobér cz. VIII;

e typ 2 (20-25% chorych) choroby von Willebranda, ktérego przyczyng — w przeciwienstwie do
typu 1i 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
zawartosé (<10 j.m./dl) cz. VIII.

Najczesciej choroba von Willebranda objawia sie nawracajgcymi krwotokami z nosa, krwawieniami
z dzigset, tatwym siniaczeniem i przedtuzonymi krwawieniami z ran skéry. Typowe dla VWD s3g
przedtuzajace sie i obfite krwawienia miesigczkowe. Kobiety z chorobg von Willebranda sg w grupie
zwiekszonego ryzyka wystgpienia krwotoku poporodowego. Zabiegi ekstrakcji zebéw i operacje
chirurgiczne, jesli przeprowadzane bez odpowiedniego leczenia hemostatycznego — zazwyczaj s3
powiktane nadmiernym, nierzadko bardzo obfitym krwawieniem. U czesci pacjentéw z VWD,
zwilaszcza z typem 2 i 3 tej choroby, wystepujg ciezkie, nawracajgce krwotoki z przewodu
pokarmowego. Mogg wystgpic¢ samoistne krwawienia do stawdéw 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 zawartosc
VWEF. 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, ktory moze przebiegac
z okresowg matoptytkowoscig).

2. Badania potwierdzajgce: zmniejszone stezenie i aktywnos$¢ vVWF, zmniejszona lub prawidtowa
aktywnos¢ cz. VIII.

3. Badania szczegdétowe: analiza multimeréw vWF, agregacja ptytek krwi pod wptywem rystocetyny,
test wigzania cz. VIl przez vWF, test wigzania vWF do kolagenu (vVWF:CB), sekwencjonowanie DNA —
w diagnostyce typdéw 2 3.

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

W leczeniu krwawien u pacjentdw z chorobg von Willebranda wykorzystuje sie obecnie przede
wszystkim desmopresyne i liofilizowane koncentraty czynnikdw krzepniecia krwi. Bardzo pozyteczne
w hamowaniu krwawien Sluzéwkowych 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 potagczeniu z DDAVP lub
koncentratami cz. VII/VWF, np. u chorych poddawanych operacjom chirurgicznym. (Medycyna
Praktyczna - Interna, 2017) (Windyga, 2011)
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2.2.Aktualny stan finansowania w Polsce

Rozporzadzenie Ministra Zdrowia

Swiadczenia gwarantowane obejmujace leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych okresla
Rozporzgdzenie Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r. w sprawie swiadczeri gwarantowanych
z zakresu leczenia szpitalnego (tekst jedn. Dz.U. z 2016 r., poz. 694 z pdzn. zm.). W zatgczniku nr 1
ujete sg kody rozpoznan (ICD-10) wskazujgce na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

W zataczniku nr 3 do ww. rozporzadzenia okreslono warunki szczegdétowe, jakie powinni spetniacé
Swiadczeniodawcy przy udzielaniu swiadczen gwarantowanych w trybie hospitalizacji i hospitalizacji
planowej na oddziale: hematologii oraz onkologii i hematologii dzieciecej dla | i Il poziomu leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych. Powyzsze wymogi zaczng obowigzywaé od 30 czerwca
2017 r. (Rozporzadzenie zmieniajgce rozporzadzenie w sprawie $wiadczen gwarantowanych z zakresu
leczenia szpitalnego z dnia 28 czerwca 2016 r. Dz. U. z 2016 poz. 936.). Wspomnieé nalezy, iz do tej
pory brak byto przepiséw regulujagcych wspomniane kwestie, a oddziaty, w ktérych leczone sg osoby
z hemofilig, funkcjonowaty na zasadach ogdlnych.

Tabela 4 Warunki, ktére powinni spetnia¢ swiadczeniodawcy przy udzielaniu swiadczeri gwarantowanych w trybie
hospitalizacji i hospitalizacji planowej

Profil lub rodzaj Warunki
komorki realizacji Hospitalizacja Hospitalizacja planowa
organizacyjnej Swiadczen
A. Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych — pierwszy poziom referencyjny
1) lekarze: réwnowaznik co najmniej 1 etatu — specjalista w dziedzinie
hematologii lub onkologii i hematologii dzieciecej lub transfuzjologii klinicznej;
Personel 2) pielegniarki z potwierdzonym doswiadczeniem w prowadzeniu chorych ze
skazami krwotocznymi, w tym w podawaniu koncentratéw czynnikow
krzepniecia.

1) zapewnienie odpowiednich warunkéw do przechowywania koncentratéw
czynnikow krzepniecia i desmopresyny — chtodnia o temperaturze 2—8°C,
2) zapewnienie warunkéw do podawania koncentratéw czynnikdw krzepniecia

i desmopresyny,

—w lokalizacji,
Organizacja 3) zapewnienie kontynuacji leczenia w przypadku wystgpienia powiktan
udzielania krwotocznych,
Swiadczen 4) zapewnienie leczenia:

a) chirurgicznego,

b) stomatologicznego,

— dostep;

5) zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach stomatologicznych
i chirurgicznych.

21. Hematologia

1) diagnostyka skaz krwotocznych:

a) badania przesiewowe uktadu hemostazy, w tym: APTT, czasu
protrombinowego, testu korekcji osoczem prawidtowym, czasu trombinowego,
pomiaru liczby ptytek krwi, aktywnosci czynnikéw krzepniecia VI, 1X,

—w lokalizacji,
Zapewnienie b) miano inhibitora czynnika VIII i IX (test Bethesda w modyfikacji Nijmegen)
realizacji — dostep;
badan 2) aktywnosci czynnika von Willebranda — dostep;

3) wirusologicznych, w tym:

a) HCV (przeciwciata anty-HCV, RNA-HCV),

b) HBV (antygen HBs, DNA-HBV),

c) HIV (przeciwciata anty-HIV-1, anty-HIV-2 i RNA HIV)

— dostep.
Pozostate Prezes Narodowego Funduszu Zdrowia prowadzi rejestr chorych na hemofilie
wymagania i inne pokrewne skazy krwotoczne dostepny za pomocg aplikacji internetowe;j.
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Profil lub rodzaj
komorki
organizacyjnej

Warunki
realizacji
Swiadczen

Hospitalizacja Hospitalizacja planowa

B. Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych — drugi poziom referencyjny

Personel

1) lekarze: réwnowaznik co najmniej 1 etatu — specjalista w dziedzinie
hematologii lub onkologii i hematologii dzieciecej lub transfuzjologii klinicznej;

2) pielegniarki z potwierdzonym doswiadczeniem w prowadzeniu chorych ze
skazami krwotocznymi, w tym w podawaniu koncentratow czynnikow
krzepniecia.

Organizacja
udzielania
Swiadczen

1) zapewnienie odpowiednich warunkéw do przechowywania koncentratéw
czynnikow krzepniecia i desmopresyny — chtodnia o temperaturze 2-8°C,

2) zapewnienie warunkéw do podawania omijajgcych czynnikéw krzepniecia i do
wywotywania immunotolerancji (ITl)

—w lokalizacji;

3) zapewnienie kontynuacji
krwotocznych,

4) udokumentowane zapewnienie konsultacji lekarza specjalisty w dziedzinie:

a) ortopedii i traumatologii narzadu ruchu,

b) chordb zakaznych,

c) genetyki klinicznej,

d) chirurgii ogdlnej,

e) stomatologii,

f) potoznictwa i ginekologii,

5) udokumentowane zapewnienie konsultacji osoby prowadzace;j fizjoterapie,

6) zapewnienie mozliwosci konsultacji hematologicznych z zakresu leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,

7) udokumentowane zapewnienie kontynuacji rehabilitacji;

8) zapewnienie leczenia:

a) chirurgicznego,

b) stomatologicznego,

c) ortopedycznego,

d) ginekologiczno-potozniczego

— dostep;

9) zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach chirurgicznych,
stomatologicznych, ortopedycznych, ginekologiczno-potozniczych i fizjoterapii;
10) zapewnienie warunkéw do podawania koncentratéw czynnikéw krzepniecia
i desmopresyny.

leczenia w przypadku wystgpienia powiktan

Zapewnienie
realizacji
badan

1) diagnostyka skaz krwotocznych:

a) badania przesiewowe uktadu hemostazy, w tym:

APTT, czasu protrombinowego, testu korekcji osoczem prawidtowym, czasu
trombinowego, pomiaru liczby ptytek krwi, aktywnosci czynnikéw krzepniecia VIII,
IX oraz miana inhibitora czynnika VIII i IX (test Bethesda w modyfikacji Nijmegen),
b) diagnostyka niedobordw pozostatych czynnikéw

krzepniecia I-Xlll, oznaczenie aktywnosci stezenia i aktywnosci czynnika von
Willebranda,

c) diagnostyka zaburzen czynnosci ptytek

—w lokalizacji;

2) wirusologicznych, w tym:

a) HCV (przeciwciata anty-HCV, RNA-HCV),

b) HBV (antygen HBs, DNA-HBV),

c) HIV (przeciwciata anty-HIV-1, anty-HIV-2 i RNA HIV)

— dostep.

Pozostate
wymagania

Prezes Narodowego Funduszu Zdrowia prowadzi rejestr chorych na hemofilie
i inne pokrewne skazy krwotoczne dostepny za pomocg aplikacji internetowe;j.

32. Onkologia
i hematologia
dziecieca

A. Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych — pierwszy poziom referencyjny

Personel

1) lekarze: rGwnowaznik co najmniej 1 etatu — specjalista w dziedzinie hematologii
lub onkologii i hematologii dzieciecej lub transfuzjologii klinicznej,
2) pielegniarki z potwierdzonym doswiadczeniem w prowadzeniu chorych
ze skazami krwotocznymi,
w tym w podawaniu koncentratéw czynnikow krzepniecia.

Organizacja
udzielania

1) zapewnienie odpowiednich warunkéw do przechowywania koncentratéw
czynnikow krzepniecia i desmopresyny — chtodnia o temperaturze 2—8°C,
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Profil lub rodzaj Warunki
komorki realizacji Hospitalizacja Hospitalizacja planowa
organizacyjnej Swiadczen

Swiadczen 2) zapewnienie warunkow do podawania koncentratow czynnikdw krzepniecia
i desmopresyny,

—w lokalizaciji,

3) zapewnienie kontynuacji leczenia w przypadku wystapienia powiktan
krwotocznych,

4) zapewnienie leczenia:

a) chirurgicznego,

b) stomatologicznego

— dostep;
5) zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach stomatologicznych
i chirurgicznych.

1) diagnostyka skaz krwotocznych:
a) badania przesiewowe uktadu hemostazy, w tym: APTT, czasu protrombinowego,
testu korekcji osoczem prawidtowym, czasu trombinowego, pomiaru liczby ptytek
krwi, aktywnosci czynnikdw krzepniecia VIII, IX

—w lokalizacji,
Zapewnienie b) miano inhibitora czynnika VIII i IX (test Bethesda w modyfikacji Nijmegen) —
realizacji dostep;

badan 2) aktywnosci czynnika von Willebranda — dostep;

3) wirusologicznych, w tym:

a) HCV (przeciwciata anty-HCV, RNA-HCV),

b) HBV (antygen HBs, DNA-HBYV),

c) HIV (przeciwciata anty-HIV-1, anty-HIV-2 i RNA HIV)
— dostep.

Pozostate Prezes Narodowego Funduszu Zdrowia prowadzi rejestr chorych na hemofilie
wymagania i inne pokrewne skazy krwotoczne dostepny za pomocg aplikacji internetowe;j.

B. Leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych — drugi poziom referencyjny

1) lekarze: réwnowaznik co najmniej 1 etatu — specjalista w dziedzinie hematologii
lub onkologii i hematologii dzieciecej lub transfuzjologii klinicznej;

2) pielegniarki z potwierdzonym doswiadczeniem w prowadzeniu chorych ze
skazami krwotocznymi, w tym w podawaniu koncentratéw czynnikéw krzepniecia.

Personel

1) zapewnienie odpowiednich warunkow do przechowywania koncentratow
czynnikow krzepniecia i desmopresyny — chtodnia o temperaturze 2—8°C,

2) zapewnienie warunkéw do podawania omijajacych czynnikéw krzepniecia i do
wywotywania immunotolerancji (ITl)

- w lokalizacji;

3) zapewnienie kontynuacji leczenia w przypadku wystgpienia powiktan
krwotocznych,

4) udokumentowane zapewnienie konsultacji lekarza specjalisty w dziedzinie:

a) ortopedii i traumatologii narzadu ruchu,

b) chordb zakaznych,

c) genetyki klinicznej,

d) chirurgii ogélnej,

e) stomatologii.

f) potoznictwa i ginekologii,

5) udokumentowane zapewnienie konsultacji osoby prowadzacej fizjoterapie,

6) zapewnienie mozliwosci konsultacji hematologicznych z zakresu leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,

7) udokumentowane zapewnienie kontynuacji rehabilitacji;

8) zapewnienie leczenia:

a) chirurgicznego,

b) stomatologicznego,

c) ortopedycznego,

d) ginekologiczno-potozniczego

— dostep;

9) zapewnienie ostony hemostatycznej przy zabiegach chirurgicznych,
stomatologicznych, ortopedycznych, ginekologiczno-potozniczych i fizjoterapii;

10) zapewnienie warunkéw do podawania koncentratéw czynnikdéw krzepniecia
i desmopresyny.

Organizacja
udzielania
Swiadczen
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Profil lub rodzaj Warunki
komarki realizacji Hospitalizacja Hospitalizacja planowa
organizacyjnej Swiadczen
1) diagnostyka skaz krwotocznych:
a) badania przesiewowe uktadu hemostazy, w tym: APTT, czasu protrombinowego,
testu korekcji osoczem prawidtowym, czasu trombinowego, pomiaru liczby ptytek
krwi, aktywnosci czynnikéw krzepniecia VIII, IX —
w lokalizacji,
Zapewnienie b) miano inhibitora czynnika VIII i IX (test Bethesda w modyfikacji Nijmegen) —
realizacji dostep;
badan 2) aktywnosci czynnika von Willebranda — dostep;
3) wirusologicznych, w tym:
a) HCV (przeciwciata anty-HCV, RNA-HCV),
b) HBV (antygen HBs, DNA-HBV),
c) HIV (przeciwciata anty-HIV-1, anty-HIV-2 i RNA HIV)
— dostep.
Pozostate Prezes Narodowego Funduszu Zdrowia prowadzi rejestr chorych na hemofilie
wymagania i inne pokrewne skazy krwotoczne dostepny za pomoca aplikacji internetowe;j.

Zrédto: Zatgcznik nr 3 do Rozporzqdzenia Ministra Zdrowia z 22 listopada 2013 r. w sprawie swiadczeri gwarantowanych
z zakresu leczenia szpitalnego (Dz.U. 2016 poz. 694)

Zarzadzenie Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia

Swiadczenia gwarantowane obejmujace leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
finansowane sg w ramach uméw zawartych z Narodowym Funduszem Zdrowia. Najbardziej
aktualnym aktem prawnym okreslajgcym zasady kontraktowania i rozliczania $wiadczen jest
Zarzadzenie nr 1/2017/DSOZ Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia z dnia 2 stycznia 2017 r.
w sprawie okreslenia warunkdéw zawierania i realizacji umow w rodzaju leczenie szpitalne.

Zgodnie z zatgcznikiem nr 1 do ww. Zarzadzenia $wiadczenia zwigzane z leczeniem hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych moga by¢ realizowane w ramach nastepujacych zakreséw: chirurgia
dziecieca, choroby wewnetrzne, choroby zakazne/choroby zakazne dla dzieci, geriatria, hematologia,
immunologia kliniczna/immunologia kliniczna dla dzieci, onkologia i hematologia dziecieca, onkologia
kliniczna oraz pediatria, w ramach hospitalizacji i hospitalizacji planowej, jednakie najczesciej
wykazywane sg na oddziatach hematologii oraz onkologii i hematologii dzieciecej. Szczegdtowy opis
warunkéw jakie powinni spetnia¢ sSwiadczeniodawcy przy udzielaniu $wiadczen gwarantowanych
w trybie hospitalizacji i hospitalizacji planowej na oddziatach: chirurgii dzieciecej, choréb
wewnetrznych, choréb zakaznych/ chordb zakainych dla dzieci, geriatrycznym oraz pediatrycznym
zawiera zatgcznik nr 1.

Rozpoznania zwigzane z hemofilig oraz pokrewnymi skazami krwotocznymi umiejscowione zostaty
w grupach S05, S06, SO7 oraz P19. Zatgcznik nr 6 do wspomnianego Zarzgdzenia Prezesa NFZ zawiera
charakterystyke tych grup obejmujacg parametry stuzgce do wyznaczenia grupy, w tym rozpoznania
wedtug Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Choréb i Probleméw Zdrowotnych — Rewizja
Dziesigta (ICD-10). Szczegdtowy opis wspomnianych elementdw zawiera zatacznik nr 2.

Zaréwno klinicysci zajmujacy sie leczeniem hemofilii jak i sami pacjenci wielokrotnie podnosili
kwestie niewystarczajacej wyceny grup obecnie obejmujacych przedmiotowy problem zdrowotny.
Zwracali réwniez uwage na niedostateczng liczbe swiadczen dedykowanych tej grupie pacjentow, co
W znaczacy sposéb utrudniato uzyskanie z NFZ ptatnosci w wysokosci adekwatnej do poniesionych
kosztéw, nie stwarzajgc tym samym zachet do powstawania kolejnych osrodkéw.
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Tabela 5 Katalog swiadczen szpitalnych dotyczqcych leczenia hemofilii i pokrewnych skaz wraz z wartosciq pieniezng

cod Wartosc Zakresy Swiadczen
(o] Kod produktu Liczba dni punktowa Wartosc - °
grupy hospitaliza punktowa © © i)
L. pobytu " . . 2 © 5 & =
» Wartosc . cji<2dni- osobodnia S = S Y ° ©
Wartos¢ finansowan 4] S |~7T == £ c
punktowa — typ umowy | ponad ryczait ) > |ew = = o N
punktowa — L agrupa — e . s c |§ 8§ == £ =
e s hospitalizacj hospitaliza finansowany @ 3 8 © © © = s
hospitalizacja typ umowy ) = o |x x .© o = =
Nazwa grupy aplanowa hospitalizacj da/ grupa —typ = 3 |88 g| o285 o | & @
a hospitaliza umowy w| & |33 _ -g | 228 ko &8 | &| 5
cja hospitalizacja | 3 g g g gle| g g8 S °%8 EREE:
planowa §| 6§ |658| & | £ | EED 58 | 6| &
P19 5.51.01.0014019
‘ 35 33 15 11 4 X X X X
Choroby krwi (1820PLN) | (1716 PLN) (572 PLN) (208 PLN)
S05 ‘ 5.51.01.0016005 65
Zaburzenia krzepliwosci, inne (3 380 PLN) - - - - X X X | X X X X X
choroby krwi i $ledziony > 10 dni
S06 ‘ 5.51.01.0016006 11
Zaburzenia krzepliwosci, inne (572 PLN) - - - - X X X | X X X X X
choroby krwi i $ledziony > 1 dnia
S07 ‘ 5.51.01.0016007 6
Zaburzenia krzepliwosci, inne (312 PLN) - - - - X X X | X X X X X
choroby krwi i $ledziony < 2 dni
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2.3.Analiza popytu i podazy

Celem analizy popytu i podazy jest ocena zasadnosci oraz mozliwos$ci wptywania wartoscig wyceny
Swiadczenia na jego podaz tak, by zaspokoi¢ popyt, co w przypadku rynku $wiadczen opieki
zdrowotnej oznacza likwidacje lub zmniejszenie kolejek do Swiadczen. Ocena taka musi 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 gtdwnie liczba oséb oczekujacych na udzielenie
Swiadczenia oraz czas oczekiwania na jego udzielenie. Podaz za$ definiowana jest poprzez poziom
realizacji danego Swiadczenia przez podmioty lecznicze, wynikajgcy z potencjatu do realizacji tych
Swiadczen wyrazony wielkoscig posiadanej infrastruktury izatrudnionego personelu, a takze
z wielkosci srodkéw finansowych przeznaczanych na ten cel.

W odniesieniu do wielkosci popytu na swiadczenia, podstawowym Zrddtem informacji dotyczacych
dostepnosci do swiadczen byty dane o liczbie osdb 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 $wiadczeniodawcéw, szczegdétowego sposobu
rejestrowania tych informacji oraz ich przekazywania podmiotom zobowigzanym do finansowania
Swiadczen ze srodkéw publicznych. Nalezy jednak mie¢ na wzgledzie fakt, iz listy oczekujacych
prowadzone sg, poza kilkoma wyjatkami, do komaérki 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 zostaly dane ze wszystkich komdrek organizacyjnych realizujgcych taryfikowane
Swiadczenie, w proporcji odpowiadajacej udziatowi w realizacji $wiadczen wg statystyk Narodowego
Funduszu Zdrowia.

Dodatkowym Zrédtem informacji o dostepnosci do Swiadczen medycznych byto zestawienie tworzone
cyklicznie raz na cztery miesigce przez Fundacje Watch Health Care. Publikowane dane dotyczg 43
dziedzin medycyny, w obrebie ktdrych wyszczegdlniono wybrane swiadczenia, ktére w opinii autoréw
sg wazne z punktu widzenia zdrowotnosci spoteczenstwa.

Od strony podazy, oszacowanie potencjatu do realizacji taryfikowanych swiadczen zostato oparte
o analize liczby podmiotéw realizujgcych dane s$wiadczenie oraz liczbe s$wiadczeniodawcéw.
Korzystano z publicznie dostepnych zrédet informacji, takich jak sprawozdania podmiotéw
medycznych gromadzone przez Centrum Systemow Informacyjnych Ochrony Zdrowia.

2.3.1. Charakterystyka swiadczeniodawcéw

Ponizsza analiza dotyczy $wiadczen zrealizowanych w ramach grup P19 oraz S05-S07 jedynie
w odniesieniu do pacjentéw z rozpoznaniem hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych. W 2016 roku
Oddziaty Wojewddzkie NFZ zawarty umowy o udzielanie $wiadczen opieki zdrowotnej na realizacje
przedmiotowych s$wiadczen z 405 $wiadczeniodawcami. Zrealizowanych zostato 5093 swiadczen.
Najwiecej $wiadczeniodawcow w przeliczeniu na 100 tys. mieszkancow wystepuje w wojewddztwie
warminsko-mazurskim, a najmniej w wojewddztwie pomorskim i matopolskim. Najwiekszg liczbe
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Swiadczen w przeliczeniu na 100 tys. mieszkancéw zrealizowali $wiadczeniodawcy z wojewddztwa

mazowieckiego i pomorskiego, zas najmniejszg z wojewddztwa opolskiego.

Tabela 6 Liczba swiadczeniodawcow oraz zrealizowanych swiadczen w podziale na wojewddztwa w 2016 r.

Liczba . L .
. o . P Liczba swiadczen na
., Liczba Swiadczeniodawcow . L. .
Wojewédztwo , . i . Liczba swiadczen 100 tys.
Swiadczeniodawcow na 100 tys. . o
. .. mieszkancow
mieszkancow
Dolnoslgskie 31 1,07 394 13,57
Kujawsko-pomorskie 21 1,01 194 9,30
Lubelskie 24 1,12 264 12,34
Lubuskie 10 0,98 121 11,88
tédzkie 25 1,00 358 14,36
Matopolskie 27 0,80 310 9,19
Mazowieckie 56 1,05 1232 23,03
Opolskie 11 1,10 47 4,72
Podkarpackie 23 1,08 211 9,92
Podlaskie 15 1,26 176 14,80
Pomorskie 18 0,78 497 21,54
Slaskie 48 1,05 449 9,82
Swietokrzyskie 12 0,95 97 7,72
Warmirisko-mazurskie 25 1,74 130 9,03
Wielkopolskie 37 1,06 459 13,21
Zachodniopomorskie 22 1,29 154 9,00
Razem 405 1,05 5093 13,25

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

Najmniej $wiadczeniodawcéw w 2016 roku realizowato swiadczenia z grup SO7 (121) oraz P19 (175),
za$ najwiecej z grup SO5 (228) oraz S06 (296).

Tabela 7 Liczba swiadczeniodawcéw w podziale na JGP

Liczba swiadczeniodawcow
Wojewoédztwo

Ogoétem P19 S05 S06 S07
Dolnoslgskie 31 9 15 27 14
Kujawsko-pomorskie 21 10 7 16 6
Lubelskie 24 9 20 18 8
Lubuskie 10 4 3 7 5
todzkie 25 11 12 21 7
Matopolskie 27 16 23 18 5
Mazowieckie 56 26 29 35 17
Opolskie 11 5 6 7 3
Podkarpackie 23 10 13 16 8
Podlaskie 15 3 8 11 7
Pomorskie 18 12 9 13 7
Slaskie 48 22 33 38 11
Swietokrzyskie 12 5 7 9 4
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Liczba swiadczeniodawcow
Wojewoddztwo
Ogoétem P19 S05 S06 S07
Warminsko-mazurskie 25 13 8 13 5
Wielkopolskie 37 13 23 31 10
Zachodniopomorskie 22 7 12 16 4
Razem 405 175 228 296 121

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

Swiadczenia finansowane w ramach grup S05, S06, SO7 i P19 realizowane sg gtéwnie przez szpitale
kliniczne (ponad 42%), gminne, powiatowe, miejskie (ponad 24%) oraz wojewddzkie (ponad 21%).

Tabela 8 Liczba swiadczeniodawcdw w podziale na kategorie szpitala

e G R Liczba swiadczeniodawcow
P19 S05 S06 S07 Ogétem
Gminny, powiatowy, miejski 52 72 90 40 134
Niepubliczne 14 13 20 11 33
Kliniczny 91 115 147 64 202
Wojewddzki 49 53 89 36 118
Inny 8 5 8 3 16
Razem 214 258 354 154 503

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

Pomiedzy poszczegdlnymi swiadczeniodawcami w ramach grup P19, SO5, S06, oraz SO7 wystepujg
roznice pod wzgledem wolumenu realizacji Swiadczen. W ramach grupy P19 Choroby krwi (sekcja
P Choroby dzieci) wiodgcym $wiadczeniodawcg jest Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny
w Warszawie, ktéry zrealizowat prawie 20% wszystkich $wiadczen w ramach tego produktu.
W przypadku grupy SO5 i S06 w 2016 roku najwiekszg liczbe Swiadczen zrealizowat Instytut
Hematologii i Transfuzjologii (odpowiednio 16% i 20% $wiadczern w danej grupie). W ramach grupy
S07 najwiecej Swiadczen (20%) zrealizowato Uniwersyteckie Centrum Kliniczne w Gdarsku.
Szczegotowy wykaz swiadczeniodawcdw oraz wielkos¢ (udziat %) zrealizowanych swiadczen zawiera
zatacznik nr 3.

2.3.2. Liczba realizowanych swiadczen

W latach 2014-2016 wzrosta liczba sSwiadczen zrealizowanych w ramach grupy P19, realizacja grup
SO5 i S06 utrzymywata sie na podobnym poziomie, natomiast liczba Swiadczen zrealizowanych
w ramach grupy S07 sukcesywnie malata. Najwiecej swiadczen byto realizowanych w ramach grupy
Choroby krwi (P19) natomiast najmniej w grupie Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi
i $ledziony > 10 dni (S05).
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Wykres 1. Liczba zrealizowanych swiadczen w podziale na grupy JGP
Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

Swiadczenia dotyczace hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych realizowane w ramach grupy P19
i SO7 sg realizowane gtéwnie przez szpitale kliniczne ( odpowiednio 63% i 65%). Natomiast grupy S0O5
i SO6 s3 realizowane tak samo czesto zarowno w szpitalach klinicznych, wojewddzkich oraz gminnych,
powiatowych i miejskich. (ok 30%).
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Tabela 9 Liczba hospitalizacji w grupach P19, S05, S06 i SO7 w poszczegdlnych typach szpitali w 2016 r.

Typ szpitala
Gminny, powiatowy, miejski Niepubliczny Kliniczny Wojewddzki Inny
1GP Liczba hospitalizacji | Udziat (%) | Liczba hospitalizacji | Udziat (%) | Liczba hospitalizacji | Udziat (%) | Liczba hospitalizacji | Udziat (%) | Liczba hospitalizacji | Udziat (%)
P19 321 17% 49 3% 1221 63% 352 18% 0 0%
S05 190 33% 30 5% 186 33% 155 27% 7 1%
S06 380 27% 92 7% 528 38% 386 28% 17 1%
S07 170 14% 26 2% 762 65% 206 18% 11 1%

Zrédto: opracowanie witasne na podstawie danych z NFZ
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Procentowy rozktad pacjentéw wedtug ptci w analizowanych grupach zostat przedstawiony
w ponizszej tabeli. Wynika z niej, ze przedmiotowe problemy zdrowotne, gtdwnie hemofilia, dotykaja
przede wszystkim mezczyzn. Zaznaczy¢ nalezy, iz w przypadku kobiet sg to przede wszystkim skazy
krwotoczne.

Tabela 10 Udziat % ptci w grupach P19, S05, S06 i SO7

Udziat %
Pte¢
P19 S05 S06 S07
Mezczyzna 66,5 54,8 50,9 51,6
Kobieta 33,5 45,2 49,1 48,4

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

2.3.3. Liczba o0séb oczekujgcych oraz czas oczekiwania

Swiadczenia zwigzane z leczeniem pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi skazami krwotocznymi sg
Swiadczeniami, dla ktdérych nie sg prowadzone dedykowane kolejki oczekujgcych, wobec czego
W ponizszej analizie pod uwage brane byty dane dotyczace list oczekujgcych do oddziatéw szpitalnych
i poradni ambulatoryjnych, w ramach ktérych mozina przeprowadzi¢ przedmiotowe leczenie, t;j.
oddziatéw i poradni hematologicznych, hematologicznych dla dzieci, onkologii i hematologii
dzieciecej, a takze oddziatéw: pediatrycznych, i choréb wewnetrznych.

Na przestrzeni lat 2014-2017 $rednia liczba osdb oczekujgcych na leczenie (przypadki stabilne) do
oddziatéw hematologicznych zmalata, natomiast do oddziatéw pediatrycznych oraz choréb
wewnetrznych, a takze do poradni hematologicznej i hematologicznej dla dzieci, byta zréznicowana.
Z przedstawionej analizy wynika, ze w latach 2014-2017 $redni czas oczekiwania do oddziatéw
szpitalnych wydtuzat sie. Najwieksza liczba pacjentéw oczekuje do poradni hematologicznej (133
osoby) i do oddziatu hematologicznego (17 oséb). W przypadku poradni hematologicznej dla dzieci
$rednia liczba oczekujgcych systematycznie wzrastata w latach 2014-2017 (od 39 oséb w 2014 do 63
0s6b w 2017 r.). Najdtuzszy sredni czas oczekiwania w roku 2017 do oddziatu szpitalnego (przypadki
stabilne) wynidst 21 dni (oddziat hematologiczny), natomiast do poradni 128 dni (poradnia
hematologiczna).

Szczegotowe informacje znajdujg sie w ponizszej tabeli.

Tabela 11 Kolejki 0s6b oczekujgcych na przyjecie do oddziatéw szpitalnych/poradni — przypadki stabilne

Nazwa oddziatu szpitalnego/poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017
Srednia liczba oséb oczekujacych
Oddziat hematologiczny 28 23 17 17
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 0,8 0,7
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 1 3 5
Oddziat pediatryczny 9 11 9 10
Oddziat choréb wewnetrznych 16 15 14 15
Poradnia hematologiczna 128 141 128 133
Poradnia hematologiczna dla dzieci 39 58 55 63
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 9 17 - -
Sredni czas oczekiwania (w dniach)
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Nazwa oddziatu szpitalnego/poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017
Oddziat hematologiczny 33 55 22 21
Oddziat hematologiczny dla dzieci 5 0 3 6
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 1 3 5
Oddziat pediatryczny 6 7 7 6
Oddziat choréb wewnetrznych 14 14 16 18
Poradnia hematologiczna 80 92 108 128
Poradnia hematologiczna dla dzieci 43 50 40 49
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 14 20 - -

Srednia liczba osobodni (iloczyn)

Oddziat hematologiczny 1385 1288 929 719
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 11 18
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 3 33 108
Oddziat pediatryczny 528 1129 487 592
Oddziat choréb wewnetrznych 1195 955 868 1036
Poradnia hematologiczna 12 686 17 538 18 281 21003
Poradnia hematologiczna dla dzieci 1862 4154 3476 5665
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 277 453 - -

Suma liczby 0séb oczekujacych

Oddziat hematologiczny 1033 812 629 693
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 4 3
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 1 8 36 65
Oddziat pediatryczny 3521 3905 3317 3558
Oddziat choréb wewnetrznych 9302 8520 7 858 8787
Poradnia hematologiczna 12914 14762 13871 14 647
Poradnia hematologiczna dla dzieci 702 1039 994 1064
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 93 200 - -

Liczba komaérek organizacyjnych, z ktérych zostata przekazana informacja o liscie oséb oczekujgcych

Oddziat hematologiczny 37 36 38 40
Oddziat hematologiczny dla dzieci 5 4 5 4

Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 9 11 13 13
Oddziat pediatryczny 372 368 375 371
Oddziat choréb wewnetrznych 589 585 574 569
Poradnia hematologiczna 101 105 108 110
Poradnia hematologiczna dla dzieci 18 18 18 17
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 11 12 - -

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

Na przestrzeni lat 2014-2017 wrosta $rednia liczba oséb oczekujgcych oraz sredni czas oczekiwania
na leczenie (przypadki pilne) do oddziatéw i poradni hematologicznych. W roku 2014 do oddziatu
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hematologicznego $rednio oczekiwato 2 pacjentéw a w roku 2017 juz 5 pacjentéw, natomiast do

poradni hematologicznej odpowiednio 3 pacjentéw w 2014 r. i 9 w 2017 r. Do pozostatych oddziatéw

i poradni srednia liczba oséb oczekujacych oraz sredni czas oczekiwania pozostaty na podobnym

poziomie.

Tabela 12 Kolejki oséb oczekujgcych na przyjecie do oddziatéw szpitalnych/poradni — przypadki pilne (opracowanie wtasne

na podstawie Ogélnopolskiego Informatora o Czasie Oczekiwania na Swiadczenia Medyczne)

Nazwa oddziatu szpitalnego/poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017
Srednia liczba 0séb oczekujacych

Oddziat hematologiczny 2 2 4 5
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 0 0
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 0 0 0
Oddziat pediatryczny 0 0 0 0
Oddziat choréb wewnetrznych 1 1 1 1
Poradnia hematologiczna 3 4 6 9
Poradnia hematologiczna dla dzieci 0 0 0 1
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 0 0 - -

Sredni czas oczekiwania (w dniach)
Oddziat hematologiczny 4 7 4 7
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 0 0
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 0 0 0
Oddziat pediatryczny 0 0 1 1
Oddziat choréb wewnetrznych 2 2 3 3
Poradnia hematologiczna 13 15 22 22
Poradnia hematologiczna dla dzieci 2 2 5 9
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 1 2

Srednia liczba osobodni (iloczyn)
Oddziat hematologiczny 18 38 73 109
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 0 0
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 0 0 0
Oddziat pediatryczny 0 0 0 1
Oddziat choréb wewnetrznych 15 9 18 31
Poradnia hematologiczna 74 151 241 510
Poradnia hematologiczna dla dzieci 2 3 4 36
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 0 1
Suma liczby 0s6b oczekujacych

Oddziat hematologiczny 78 84 151 184
Oddziat hematologiczny dla dzieci 0 0 0 0
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 0 0 0 0
Oddziat pediatryczny 6 7 12 16
Oddziat choréb wewnetrznych 347 296 418 637
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Nazwa oddziatu szpitalnego/poradni 01.2014 01.2015 01.2016 01.2017
Poradnia hematologiczna 305 434 608 1040
Poradnia hematologiczna dla dzieci 4 5 5 20
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 2 1

Liczba komérek organizacyjnych, z ktérych zostata przekazana informacja o |

iScie 0s6b oczekujacych

Oddziat hematologiczny 37 36 38 40
Oddziat hematologiczny dla dzieci 5 4 5 4
Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej 9 11 13 13
Oddziat pediatryczny 372 368 375 371
Oddziat choréb wewnetrznych 589 585 574 569
Poradnia hematologiczna 101 105 108 110
Poradnia hematologiczna dla dzieci 18 18 18 17
Poradnia onkologii i hematologii dzieciecej 11 12

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

Wedtug Barometru Fundacji Watch Health Care w okresie od grudnia 2011 r. do stycznia 2017 r.
najdtuzszy sredni czas oczekiwania odnotowano na $wiadczenia wykonywane w ramach hematologii

i hematoonkologii — srednio 3,6 miesigca (ll/Ill 2015). Najkrdcej pacjenci oczekiwali na $wiadczenia

z onkologii — 0,4 miesigca (lI/1ll 2016). Natomiast na wizyte do hematologa $redni czas oczekiwania
skrécit sie z 6 miesiecy (VI/VII 2014) do 1,6 miesigca (l1/111 2017).

Sredni czas oczekiwania
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Wykres 2. Sredni czas oczekiwania (w miesigcach) na przyjecie do oddziatu szpitalnego

pediatria

Zrédto: Barometr WHC. Raport na temat zmian w dostepnosci do gwarantowanych swiadczeri zdrowotnych w Polsce za
okres 2012-2017. Fundacja Watch Health Care
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Sredni czas oczekiwania na wizyte u hematologa
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Wykres 3. Sredni czas oczekiwania (w miesigcach) na wizyte u hematologa

Zrédto: Barometr WHC. Raport na temat zmian w dostepnosci do gwarantowanych swiadczen zdrowotnych w Polsce za
okres 2012-2017. Fundacja Watch Health Care

2.3.4. Liczba i wykorzystanie tézek

W ponizszych tabelach przedstawiono informacje dotyczace dziatalnosci szpitali stacjonarnych oraz
poradni w zakresie liczby komérek organizacyjnych oraz liczby t6zek w oddziatach, na ktérych moga
by¢ wykonywane $wiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych.

Najwieksza liczba poradni hematologicznych oraz onkologii i hematologii dzieciecej wystepuje
w wojewddztwach mazowieckim i $laskim, najmniejsza natomiast w Swietokrzyskim, kujawsko-
pomorskim i warminsko-mazurskim.

Tabela 13 Liczba komdrek organizacyjnych w wojewddztwach

e e e e Poradnia onkc_)lo.gii i Pematologii
Wojewodztwo dziecigee]

Liczba komérek organizacyjnych Liczba komérek organizacyjnych
Dolnoslaskie 54
Kujawsko-Pomorskie 1
Lubuskie 2
todzkie 27 3
Matopolskie 46 4
Mazowieckie
Opolskie
Podkarpackie
Podlaskie
Pomorskie
Slaskie
Swietokrzyskie

Warminsko-Mazurskie
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Sl e e Poradnia onkc.)lo_gu i !1ematolog||
., dzieciecej
Wojewddztwo
Liczba komadrek organizacyjnych Liczba komadrek organizacyjnych
Wielkopolskie 41 5
Zachodniopomorskie 23 0

Zrédto: Rejestr Podmiotéw Wykonujgcych Dziatalnosé Leczniczg; Centrum Systemoéw Informacyjnych Ochrony Zdrowia

Najwieksza liczba tézek oddziatach hematologicznych w przeliczeniu na 100 tys. mieszkancow

wystepuje w wojewddztwie mazowieckim, lubelskim i lubuskim, najmniejsza zas w wojewddztwie

podkarpackim i kujawsko-pomorskim. Natomiast oddziatéw hematologicznych dla dzieci w Polsce

jest tylko 3, po jednym w wojewddztwach: kujawsko-pomorskim, dolnoslgskim i mazowieckim.

Najwieksza liczba tézek w przeliczeniu na 100 tys. mieszkancow wystepuje w wojewddztwie

kujawsko-pomorskim i dolnoslgskim.

Tabela 14 Liczba tézek w wojewddztwach

Oddziat hematologiczny

Oddziat hematologiczny dla dzieci

Wojewédztwo Liczba komorek | . . el Nl e . s Liczba tozek
e Liczba tozek |Ta 100 tys e Liczba tézek rfa 100 tys

mieszkancow mieszkancow
Dolnoslgskie 4 98 3,37 1 42 1,45
Kujawsko-Pomorskie 2 46 2,20 1 52 2,49
Lubelskie 5 107 5,00 0 0 0,00
Lubuskie 2 50 4,91 0 0,00
todzkie 1 79 3,17 0 0,00
Matopolskie 3 106 3,14 0 0 0,00
Mazowieckie 16 274 5,12 1 18 0,34
Opolskie 1 32 3,21 0 0,00
Podkarpackie 1 24 1,13 0 0 0,00
Podlaskie 1 30 2,52 0 0,00
Pomorskie 3 66 2,86 0 0 0,00
Slaskie 6 159 3,48 1 25 0,55
Swietokrzyskie 1 51 4,06 0 0 0,00
Warminsko-Mazurskie 2 33 2,29 0 0 0,00
Wielkopolskie 5 142 4,09 0 0 0,00
Zachodniopomorskie 3 58 3,39 0 0 0,00

Zrédto: Rejestr Podmiotow Wykonujgcych Dziatalnos¢ Leczniczg; Centrum Systeméw Informacyjnych Ochrony Zdrowia

Najwieksza liczba t6zek w oddziatach onkologii i hematologii dzieciecej w przeliczeniu na 100 tys.

mieszkancéw wystepuje w wojewddztwach matopolskim,

lubelskim i

kujawsko-pomorskim,

natomiast najmniejsza w wojewddztwie tddzkim i mazowieckim. W wojewddztwach dolnoslgskim,

lubuskim, opolskim, podlaskim, pomorskim i zachodniopomorskim brak jest tego typu oddziatow.

Natomiast w oddziatach choréb wewnetrznych najwieksza liczba tézek w przeliczeniu na 100 tys.

mieszkancow wystepuje w wojewddztwach lubelskim oraz $lagskim, a najmniejsza w wojewddztwie

pomorskim.
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Tabela 15 Liczba toZzek w wojewddztwach

Oddziat onkologii i hematologii dzieciecej Oddziat choréb wewnetrznych
A . . Liczba tézek | . . Liczba t6zek
Wojewodztwo :Ir;zabr?izl;(::r;}:\r::: Liczba tézek rfa 100 tys cl;lr;zab:izl;zr;}:;i: Liczba tézek rja 100 tys
mieszkancow mieszkancow
Dolnoslgskie 0 0 0,00 47 1823 62,77
Kujawsko-Pomorskie 1 34 1,63 29 1087 52,10
Lubelskie 1 36 1,68 38 1661 77,63
Lubuskie 0 0 0,00 17 547 53,73
todzkie 1 25 1,00 44 1778 71,30
Matopolskie 2 57 1,69 47 1929 57,20
Mazowieckie 2 63 1,18 82 3011 56,29
Opolskie 0 0 0,00 20 730 73,29
Podkarpackie 1 15 0,70 27 1274 59,88
Podlaskie 0 0 0,00 22 902 75,87
Pomorskie 0 0 0,00 31 1068 46,28
Slaskie 2 56 1,23 83 3535 77,34
Swietokrzyskie 1 15 1,19 22 940 74,77
Warminisko-Mazurskie 1 20 1,39 30 1039 72,17
Wielkopolskie 2 43 1,24 47 2059 59,25
Zachodniopomorskie 0 0 0,00 34 1097 64,13

Zrédto: Rejestr Podmiotéw Wykonujqcych Dziatalnos$¢ Leczniczq; Centrum Systeméw Informacyjnych Ochrony Zdrowia

Najwieksza liczba t6zek oddziatach pediatrycznych w przeliczeniu na 100 tys. mieszkancow wystepuje

w wojewddztwie podlaskim, najmniejsza zas w wojewddztwie $lgskim.

Tabela 16 Liczba tézek w wojewddztwach

Oddziat pediatryczny
Wojewéddztwo Liczba komdrek ) L. Liczba tézek na 100 tys.
organizacyjnych ReloEEk mieszkancow
Dolnoslgskie 30 693 23,86
Kujawsko-Pomorskie 22 622 29,81
Lubelskie 23 497 23,23
Lubuskie 10 245 24,06
todzkie 23 508 20,37
Matopolskie 24 668 19,81
Mazowieckie 48 1138 21,27
Opolskie 12 293 29,42
Podkarpackie 23 666 31,30
Podlaskie 19 483 40,63
Pomorskie 24 608 26,35
Slaskie 29 847 18,53
Swietokrzyskie 13 397 31,58
Warminisko-Mazurskie 24 467 32,44
Wielkopolskie 35 899 25,87
Zachodniopomorskie 22 542 31,69

Zrédto: Rejestr Podmiotéw Wykonujgcych Dziatalnosé Leczniczq; Centrum Systemdéw Informacyjnych Ochrony Zdrowia
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Na przestrzeni lat 2007-2015 bezwzgledna liczba tézek na oddziale choréb wewnetrznych oraz
pediatrycznym zmniejszyta sie, wzrosta natomiast liczba tézek na oddziale onkologicznym, za$s

wahanie sie liczby tézek zostato odnotowane na oddziale hematologii.

Liczba tézek na oddziale

30000

25000

20000

15000

10000

5000

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 | 2015

=== Oddziat choréb wewnetrznych 28 238 27 281 27 041 26 544 26 443 25933 25 275 24 931 24 396
4149 4421 4434 4506 4872 5030 5382 5733 5846
1142 1106 1189 1229 1311 1283 1297 1262 1274
11154 10774 10770 10 880 10692 10 275 10 064 10 056 9 956

=== O ddziat onkologiczny
Oddziat hematologiczny
Oddziat pediatryczny

Wykres 4. Liczba tézek na oddziatach szpitalnych

Zrédto: Biuletyn Statystyczny Ministerstwa Zdrowia za lata 2007-2015. Centrum Systeméw Informacyjnych Ochrony

Zdrowia

Wykorzystanie tézek na przestrzeni lat 2007-2015 wahato sie w ramach oddziatéw: chordb
wewnetrznych, onkologicznego, hematologicznego oraz pediatrycznego.

Wykorzystanie t6zek na oddziale

95

90

85

80

75 S

70
65 e e

60

55

50

45
2007 = 2008 | 2009
e Oddziat choréb wewnetrznych 75,7 77 76,1
e Oddziat onkologiczny 64,2 65,5 63,9
Oddziat hematologiczny 86,4 91,8 91,8
Oddziat pediatryczny 59 58,6 56,9

Wykres 5. Wykorzystanie tozek na oddziatach szpitalnych

2010
75,6
62,4
91,2
52,3

2011
74,5
61,6
88,3
53,4

2012
75,3
61,8
88,8
52,2

2013
75,8
61,6
87,1
54,4

2014
75,5
61,8
91,3
52,8

2015
74,9
60,6
89,9
51,1

Zrédto: Biuletyn Statystyczny Ministerstwa Zdrowia za lata 2007-2015. Centrum Systemow Informacyjnych Ochrony

Zdrowia
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2.3.5. Liczba lekarzy

Ponizszy wykres przedstawia liczbe specjalistéw wykonujgcych zawdd, dane obejmujg lata 2008-

2016. Dla potrzeb ponizszej analizy wzieto pod uwage grupe lekarzy, ktérzy mogg wykonywaé

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

specjalistow z zakresu hematologii, onkologii i hematologii dzieciecej, choréb wewnetrznych oraz

pediatrii. Na przestrzeni analizowanych lat najwiekszy wzrost liczby lekarzy zostat odnotowany dla

specjalizacji hematologia (77%) oraz onkologia i hematologia dziecieca (72%).

Liczba lekarzy wg dziedziny specjalizacji zarejestrowanych w

okregowych rejestrach lekarzy

20 000
18 000
16 000 /
14 000
12 000
10 000
8 000
6 000
4000
2 000
2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016
e Choroby wewnetrzne 14684 15359 | 16068 16549 17020 17373 17756 18084 18378
Hematologia 254 272 293 310 333 369 392 419 449
Onkologia i hematologia dziecieca 107 117 130 140 145 152 161 174 184
Pediatria 6 357 6435 6454 6519 6 641 6758 6 878 7 026 7211

Wykres 6. Liczba lekarzy wg dziedziny specjalizacji zarejestrowanych w okregowych rejestrach lekarzy
Zrédto: Centralny Rejestr Lekarzy Rzeczypospolitej Polskiej prowadzony przez Naczelng Izbe Lekarskg

2.3.6. Gtéwne jednostki chorobowe

Ponizej przedstawiono rozpoznania zwigzane z hemofilia i pokrewnymi skazami krwotocznymi

sprawozdawane w poszczegdlnych grupach. Nalezy zaznaczyé, iz w grupach tych znajduje sie szereg

innych rozpoznan, a przytoczony udziat procentowy obrazuje rozktad jedynie tych jednostek

chorobowych, ktdre stanowig przedmiot niniejszego raportu.

P19 Choroby krwi
e D66 Dziedziczny niedobdr czynnika VIII (31,33% ),
o D69.6 Matoptytkowosé, nie okreslona (30,92%),
e D68.0 Choroba von Willebranda (12,86%),
e D69.2 Inne skazy niematoptytkowe (10,49%),
e D67 Dziedziczny niedobdr czynnika IX (5,56%),
o D69.4 Inne pierwotne matoptytkowosci (4,58%),
e D68.2 Dziedziczny niedobdr innych czynnikdéw krzepniecia (4,17%).
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SO5 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i $ledziony > 10 dni
e D68.4 Nabyty niedobdr czynnikow krzepniecia (49,30%),
e D66 Dziedziczny niedobdr czynnika VIII (11,09%),
e D69.8 Inne okreslone skazy krwotoczne (10,39%),
e D69.1 Jakosciowe defekty ptytek (9,68%),

o D68.3 Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci krazacych antykoagulandw (4,75%),

e D69.4 Inne pierwotne matoptytkowosci (4,05%),

e D68.2 Dziedziczny niedobdr innych czynnikdw krzepniecia (3,17%),
e D68.0 Choroba von Willebranda (2,29%),

e D69.6 Matoptytkowosé, nie okreslona (1,94%),

e D69.9 Skazy krwotoczne, nie okreslone (1,41%),

e D68.1 Dziedziczny niedobdr czynnika Xl (1,41%),

e D67 Dziedziczny niedobdr czynnika 1X (0,53%).

S06 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i §ledziony > 1 dnia
o D68.4 Nabyty niedobér czynnikdéw krzepniecia (45,23%),
e D69.8 Inne okreslone skazy krwotoczne (19,13%),
o D69.1 Jakosciowe defekty ptytek (11,59%),
e D66 Dziedziczny niedobdr czynnika VIII (6,69%),

e D68.3 Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci krazgcych antykoagulanow (5,90%),

e D68.0 Choroba von Willebranda (2,77%),

e D67 Dziedziczny niedobdr czynnika 1X (1,85%),

e D69.4 Inne pierwotne matoptytkowosci (1,78%),

e D68.2 Dziedziczny niedobdr innych czynnikdw krzepniecia (1,35%),
e D69.9 Skazy krwotoczne, nie okreslone (1,35%),

o D68.1 Dziedziczny niedobdr czynnika Xl (1,14%),

o D69.6 Matoptytkowosé, nie okreslona (0,85%),

e D69.2 Inne skazy niematoptytkowe (0,36%).

S07 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i sledziony < 2 dni
o D68.4 Nabyty niedobér czynnikdéw krzepniecia (26,21%),
e D69.8 Inne okreslone skazy krwotoczne (18,98%),
o D69.1 Jakosciowe defekty ptytek (15,23%),
e D66 Dziedziczny niedobdr czynnika VIII (13,36%),
e D68.0 Choroba von Willebranda (11,40%),
o D69.6 Matoptytkowosé, nie okreslona (4,94%),
e D67 Dziedziczny niedobdr czynnika 1X (2,72%),

o D68.3 Skazy krwotoczne zalezne od obecnosci krazacych antykoagulandw (2,47%),

o D69.9 Skazy krwotoczne, nie okreslone (1,45%),

o D69.2 Inne skazy niematoptytkowe (1,11%),

e D68.2 Dziedziczny niedobdr innych czynnikdw krzepniecia (1,02%),
e D68.1 Dziedziczny niedobdr czynnika XI (0,68%),

o D69.4 Inne pierwotne matoptytkowosci (0,43%).
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2.3.7. Wiek pacjentow

W 2016 roku grupa P19 Choroby krwi realizowana byta gtéwnie u pacjentéw w wieku 1-6 (54%).
Natomiast grupy: SO5 Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i Sledziony > 10 dni oraz S06
Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i $ledziony > 1 dnia realizowana byta w najwiekszym
stopniu u pacjentéw w wieku 61-80 (36%). W przypadku leczenia 2 dni (SO7) najliczniejsza grupe
(33%) stanowili pacjenci w wieku 19-40 lat.

Wiek
S07 [ |
So6 . I
So5 N I

P19 |
0% 20% 40% 60% 80% 100%

m1l-6 m7-18 m19-40 m41-60 61-80 m81iwiecej

Wykres 7. Struktura wieku pacjentow w 2016 r.

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

2.3.8. Czas hospitalizacji

W 2016 roku najwieksza wartos¢ mediany dfugosci hospitalizacji wystgpita w grupie SO5 i wyniosta
14 dni, a najmniejsza w grupach P19 i SO7 — 1 dzien. Dominanta czasu pobytu pacjentéw leczonych
z powodu zaburzen krzepliwosci, innych chordb krwi i Sledziony > 10 dni (SO5) wyniosta 11 dni.
Natomiast dominanta i mediana czasu pobytu dla grup S06 i SO7 wyniosta 1 dzien.

Dtugosc¢ hospitalizacji

16
14
12
10
8
6
4
2 i
o N EE ] - .
P19 S05 S06 S07
B Mediana (dni) 1 14 4 1
B Dominanta (dni) 1 11 2 1
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Wykres 8. Dtugosc hospitalizacji w 2016 r. (Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ).

Na ponizszych wykresach przedstawiono histogramy czaséw pobytu pacjentéw w ramach grup P19,
S05, S06 oraz SO7.
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Wykres 9. Histogram czasu pobytu w 2015 r. — P19
Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ
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Wykres 10. Histogram czasu pobytu w 2015 r. — SO5

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 36/67



Swiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych WT.541.45.2016

400

300

200

Liczehnosé

100

u] 1 2 3 4 5 5] 7 =] =] 10
liczba_dni

Wykres 11. Histogram czasu pobytu w 2015 r. — S06

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ
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Wykres 12. Histogram czasu pobytu w 2015 r. — SO7

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

2.3.9. Tryb przyjecia pacjenta

Wiekszos¢ swiadczen realizowanych w ramach grup SO5 i SO6 byta realizowana w trybie nagtym.
W grupach P19 oraz SO7 wiekszos$¢ swiadczen byta realizowana w trybie przyjecia planowym.
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Wykres 13. Struktura pacjentow wedtug trybu przyjecia w 2016 r.

Zrédto: opracowanie wtasne na podstawie danych z NFZ

2.3.10. Liczba i wartos¢ nadwykonan

Liczba swiadczen dotyczacych leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych rozliczanych
grupami P19, S05-S07 zrealizowanych ponad limit umowy okreslony w umowie z Narodowym
Funduszem Zdrowia wyniosta w 2016 roku 376 $wiadczen. Najwieksza liczba nadwykonan
w przedmiotowych produktach wyniosta 142 i 109, i dotyczyta odpowiednio grup SO7 i SO6.

Tabela 17 Liczba i wartos¢ swiadczen zrealizowanych ponad limit umowy z NFZ w 2016 r. (opracowanie wtasne na
podstawie danych z NFZ )

. . Wartosc Wartos¢ Nadwykonania —
Liczba Liczba . ., . oy
X k Nadwykonania — | zrealizowanych rozliczonych wartos¢
Kod JGP | zrealizowanych rozliczonych . . , L. , L. , L. .,
<wiadczen <wiadczen liczba Swiadczen Swiadczen Swiadczen Swiadczen
[PLN] [PLN] [PLN]
P19 1944 1848 96 2 354 603,50 2216 379,10 138 224,40
S05 568 539 29 1934 400 1835093 99 307
S06 1406 1297 109 809 364,27 746 739,07 62 625,20
S07 1175 1033 142 373 624,14 328 963,74 4 660,40
Razem 5093 4717 376 5471991,91 5127 174,91 344 817

2.3.11.Podsumowanie

Z przedstawionej analizy popytu i podazy wynika, ze najwiekszym problemem jest dtugi czas
oczekiwania na przyjecie do oddziatéw i poradni, w ktérych mozna realizowaé przedmiotowe
Swiadczenia (odpowiednio 128 dni -poradnia hematologiczna i 21 dni - oddziat hematologiczny).
Dodatkowo nalezy wskazaé¢ na matg liczbe oddziatéw hematologicznych oraz oddziatéw hematologii
i onkologii dzieciecej w Polsce (3 odziaty w skali kraju).

2.4.Stan finansowania w innych krajach

W celu pordwnania sposobu i poziomu finansowania taryfikowanych $wiadczen z ich
odpowiednikami w innych krajach, odnaleziono i zestawiono informacje o wycenach Swiadczen
w Polsce i za granica.
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W pierwszej kolejnosci poszukiwano informacji o innych krajach europejskich, zwtaszcza o zblizonym
do Polski PKB per capita, ale takze Australii, Nowej Zelandii czy Kanady, jesli takie informacje byty
dostepne. W celu odnalezienia informacji przeszukiwano strony internetowe podmiotéw zajmujacych
sie oceng technologii medycznych oraz taryfikacjg swiadczen, a takze nawigzywano bezposredni
kontakt z instytucjami.

Odnalezione informacje przedstawiono w podziale na poszczegdlne kraje oraz zestawiono w tabeli
znajdujacej sie w podsumowaniu. Koszty i ceny podane w innych walutach zostaty przeliczone na
PLN, zgodnie z aktualnymi kursami walut, opublikowanymi na stronie internetowej Narodowego
Banku Polskiego.

Dodatkowo w analizie zostaty przedstawione informacje dotyczace parytetu sity nabywczej (ang.
Purchasing Power Parities — PPP)*. PPP stuzy do przeliczania walut w taki sposéb, by wyeliminowaé
réznice w poziomie cen pomiedzy krajami oraz pozwala ustali¢ rzeczywistg site nabywczg danej
waluty. Rézni sie od kursu walutowego, moze by¢ od niego wyzszy lub nizszy. Gtdwnymi przyczynami
zrdznicowania kursu walutowego i wartosci waluty wedtug parytetu sity nabywczej s3:

e rdznice cen towardéw i ustug w poréwnywanych krajach, wyrazajgce rdznice kosztéw
poszczegdlnych czynnikéw wytwdrczych, w tym kosztow pracy,

e polityka kursu walutowego w poréwnywanych krajach (celowe zawyzanie lub zanizanie
kursu),

e roznice kosztu débr publicznych i zakresu korzystania z nich®.

Parytety PPP sg srednimi wazonymi relacji cen, ustalanymi dla krajéw OECD. W bazie danych OECD te
relacje cenowe s3 przeksztatcane w taki sposdb, by wyrazaty site nabywczg poszczegdlnych krajéw, tj.
aby dana suma pieniedzy w dolarach USA po zamianie na rézne waluty w jednostkach parytetu sity
nabywczej tworzyta ten sam koszyk débr i ustug.

W literaturze przedmiotu parytet sity nabywczej (PPP) moze by¢ definiowany przy pomocy kilku
wskaznikow. Dla celéw poréwnawczych wykorzystano wskaznik CPL (ang. comparative price levels) —
wzgledny poziom cen. Wskaznik ten (CPL) wyraza site nabywczg danego kraju w odniesieniu do
Sredniej dla krajow OECD (OECD=100).

Tabela 18 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Polsce

Polska

PKB per capita (USD)? 12 405,8
PKB per capita PPP (USD)3 26 513,5
cpL’ 53
CPL/CPL PL 1

2.4.1. Anglia

Health Resource Groups (HRG) sg angielskim odpowiednikiem jednorodnych grup pacjentéw,
obecnie obowigzuje wersja HRG4+ sktadajaca sie z blisko 2290 grup. Taryfy sg ustalane na podstawie
Srednich kosztéw swiadczenia w kraju, wszyscy swiadczeniodawcy sg zobowigzani raportowac dane

! http://stats.oecd.org/Index.aspx?DataSetCode=CPL data dostepu 20.09.2016

2 Btaszczynski A. Stownik poje¢ ekonomicznych Glossary of Economic Terms, Szkota Zarzadzania Uniwersytetu Jagielloriskiego, Krakéw 1995.
Stownik ekonomiczny dla przedsiebiorcy w warunkach rynkowych, Wyd. IV, Znicz, Szczecin 1994.

® OECD, pozyskano z: https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702, [dostep: 08.02.2017 r.]

* OECD, Comparative price levels, pozyskano z: http://stats.oecd.org/Index.aspx?DataSetCode=CPL, [dostep: 21.10.2016 r.]
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kosztowe. Taryfa obejmuje wszystkie koszty realizacji $wiadczenia, w tym koszty hospitalizacji, badan
diagnostycznych, wyrobéw medycznych oraz lekow.

Tabela 19 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Wielkiej Brytanii

Anglia

Waluta £ (funt szterling)
Kurs PLN (13.04.2017 r.) 5,0056
PKB per capita (USD) 40933
PKB per capita PPP (USD) 38 658
CPL 118
CPL/CPLPL 2,23

Kurs waluty — http://www.nbp.pl; (dostep w dniu 13.04.2017 r.)
https.//stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 03.04.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 30.03.2017 r.)

Tabela 20 Wycena swiadczen obejmujqcych leczenie hemdfilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Anglii

Taryfa—
Taryfa — . Taryfa
Kod . hospitalizacja Taryfa ostra
Nazwa grupy hospitalizacja : planowa
grupy nieplanowa [PLN]*
planowa (£) [PLN]*
(£)
SA02D | Coagulation Defect with CC 459 1187 2226 5758
SAO2F | Coagulation Defect without CC 459 1187 2226 5758
SA12D | Thrombocytopenia with CC 386 2 688 1872 13039
SA12F | Thrombocytopenia without CC 382 1898 1853 9207

Inflammatory Spine, Joint or Connective
HD23A . . . . 1458 3285 7072 15935
Tissue Disorders, with Major CC

Inflammatory Spine, Joint or Connective
HD23B | _. : i ] 507 1504 2459 7296
Tissue Disorders, with Intermediate CC

Inflammatory Spine, Joint or Connective
HD23C . . . 443 618 2149 2998
Tissue Disorders, without CC

Non-Surgical Peripheral Vascular Disease
QZ17A . . 3189 4583 15 469 22231
with Major CC

Non-Surgical Peripheral Vascular Disease
QZ17B . . 976 2676 4734 12981
with Intermediate CC

Non-Surgical Peripheral Vascular Disease
Qz17cC . 473 1509 2294 7320
without CC

Intermediate Skin Disorders Category 1, with
JDO4A . 1644 2245 7975 10 890
Major CC

Intermediate Skin Disorders Category 1, with
JD04B . 993 1168 4817 5666
Intermediate CC

Intermediate Skin Disorders Category 1,
JD04C . 658 838 3192 4065
without CC

*Taryfy przeliczone wg. kursu NBP z dnia 13.04.2017 (tj. 1 £ = 5,0056)
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W Anglii Swiadczenia obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych sg finansowane

w ramach Health Resorce Groups i mogg by¢ rozliczane nastepujgcymi grupami: SA02D, SAO2F,
SA12D, SA12F, HD23A, HD23B, HD23C, QZ17A, QZ17B, QZ17C, JDO4A, JD04B, JD0O4C.

2.4.2. Australia

Tabela 21 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Australii

Australia

Waluta AUD
Kurs PLN (09.02.2017 r.) 3,088
PKB per capita (USD) 51659,6
PKB per capita PPP (USD) 47 016,9
CPL 124
CPL/CPLPL 2,34

Kurs waluty — http.//www.nbp.pl; (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 01.02.2017 r.)

Swiadczenia obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych (realizowane w trybie

hospitalizacji) finansowane sg na podstawie systemu opartego na grupach DRG — zwanych w tym

kraju grupami DRG v8.0. Kazda grupa ma przypisang odpowiednig wage, ktérg nalezy przemnozyé

przez wycene wagi. Aktualna wartos¢ jednego punktu wynosi 4 883,00 AUD. Taryfikowane

Swiadczenie moze by¢ rozliczone w ramach nastepujgcych grup: Q62A i Q62B.

Gtéwnym ograniczeniem analizy poréwnawczej jest brak ogdlnodostepnego pliku z informacjami,

jakie procedury medyczne i rozpoznania nalezg do danej grupy rozliczeniowej.

Tabela 22 Wycena swiadczer obejmujqgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Australii

Liczba dni
hospitalizacji e[
Kod e ' Hosp'ltallzaqa Hospn?allzaqa Wycena*
grupy Dolna | Goérna krotsza — dtuzsza —
. . . Bazowa . .
granica | granica redukcja/ zwiekszenie/
dzien dzien
Zaburzenia krzepniecia, wysoka 11572 AUD
Q824 ztozonos¢ 1 17 i 1,320 0,24 19911 PLN
Zaburzenia krzepniecia, 3054 AUD
Qo8 niewielka ztozonos¢ 1 / i 0,6254 0,242 9 431PLN
*1 AUD = 3,088 PLN
2.4.3. Chorwacja
Tabela 23 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Chorwacji
Chorwacja
Waluta 1 HRK
Kurs PLN (17.05.2017 r.) 0,5639
PKB per capita (USD) brak danych
PKB per capita PPP (USD) brak danych
CPL brak danych
CPL/CPL PL brak danych
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Kurs waluty — http://www.nbp.pl; (dostep w dniu 17.05.2017 r.)
https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 01.02.2017 r.)

W Chorwacji $wiadczenia obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
(realizowane w ramach hospitalizacji) sg rozliczane w ramach systemu finansowania opartego na
grupach AR-DRG. Do ustalenia jakg grupa zostanie rozliczona hospitalizacja wymagana jest
informacja nie tylko o rozpoznaniach iprzeprowadzonych procedurach ale takze o chorobach
wspdtistniejgcych i powiktaniach.

W ramach publicznego systemu pacjenci sg zobowigzani do pokrycia 25% wartosci $wiadczen

udzielanych w ramach hospitalizacji oraz 40% wartosci $wiadczen udzielanych ambulatoryjnie.

Plik z informacjami jakie procedury medyczne i rozpoznania nalezg do danej grupy rozliczeniowej nie
jest ogdlnodostepny. Przyporzgdkowanie polskich grup JGP do odpowiadajgcych im chorwackich
grup DRG odbyto sie na podstawie nazw grup. Taryfikowane swiadczenie moze by¢ rozliczone
w ramach grupy Q62Z.

Ceny swiadczen ustalanych przez HZZO nie obejmujg kosztéw utrzymania infrastruktury i naktadow
inwestycyjnych.

Tabela 24 Wycena swiadczeri obejmujgcych leczenie ztaman w Chorwacji

. . e " Cena */** Cena */**
Kod grupy Nazwa grupy Wspétczynnik Dzien "Trim dan [HRK] [PLN]
Q627 Zaburzenia krzepniecia krwi 1,66 25 31125 17 551

*Cene wyliczong na podstawie wartosci wspotczynnika dla grup diagnostyczno-leczniczych z kolumny 4, ktérg Zaktad ptaci
za szpitalng opieke zdrowotng oséb ubezpieczonych w Zaktadzie, pomniejsza sie 0 60%.

**Jesli sposobem wypisu ze szpitala jest przemieszczenie do innego szpitala ostrych przypadkéw o wyiszej kategorii,
woéweczas wspoétczynnik pomniejsza sie o 50%.

2.4.4. Estonia

Tabela 25 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Estonii

Estonia

Waluta EUR
Kurs PLN (09.02.2017 r.) 4,3162
PKB per capita (USD) 17 102,3
PKB per capita PPP (USD) 28 993,2
CPL 69
CPL/CPLPL 1,302

Kurs waluty — http://www.nbp.pl; (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 01.02.2017 r.)

W Estonii leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych finansowane jest na podstawie systemu
opartego na NordDRG. Swiadczenia moga byé rozliczone grupami: 397. Na ptatnos$¢ za $wiadczenie
sktada sie 70% wartosci grupy DRG oraz 30% wartosci ptatnosci w systemie fee-for-service.

W trakcie zbierania informacji o wycenie zabiegéw artroskopowych w Estonii nie udato sie ustali¢, czy
podane ponizej wartosci uwzgledniajg wszystkie koszty zwigzane z udzielaniem $wiadczenia.
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Tabela 26 Wycena swiadczer obejmujqcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Estonii

Kod grupy Nazwa grupy Limit ceny [EUR] Limit ceny [PLN]®
3940 Choroby krwi i narz_quV\I/ krwwtwgrczych -inne 693
operacje, krétka terapia
304 Choroby krwi i narzagdéw k.rW|otworczych -inne 1691
operacje
395 Choroby czerwonych krwinek, wiek> 17 989
396 Choroby czerwonych krwinek, w wieku 0-17 475
397 Zaburzenia krzepliwosci krwi 1251 5399
2.4.5. Grecja
Tabela 27 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Grecji
Grecja
Waluta EUR
Kurs PLN (09.02.2017 r.) 4,3162
PKB per capita (USD) 17 946,2
PKB per capita PPP (USD) 26 267,8
CPL 77
CPL/CPLPL 1,45

Kurs waluty — http.//www.nbp.pl; (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 01.02.2017 r.)

Przed 2011 metody pfatnosci opieraty sie giéwnie na retrospektywnym zwrocie kosztéow
Swiadczonych ustug. Brak realnych zachet dla szpitali, opdZnienia w zwrocie przez fundusz
ubezpieczen spotecznych, a takze niskie optaty ustawowe w zakresie ustug szpitalnych, w stosunku
do rzeczywistych kosztéw spowodowaty w szpitalach publicznych powstanie deficytow. W 2011 roku
opracowano nowy system ptatnosci tzw. KEN-DRG opierajacy sie na niemieckim systemie klasyfikacji.
Nowy system ptatnosci zostat wdrozony w bardzo krétkim czasie (jeden rok), i w efekcie wycena KEN-
DRG nie opiera sie na rzeczywistych kosztach i protokofach klinicznych, ale na potaczeniu
kosztoryséw z wybranych szpitali publicznych oraz "importowanej" wagi kosztéw. Ponadto, koszty
wynagrodzenia oséb zatrudnionych w szpitalach nie sg wliczone w taryfe (HSPM 2015).

W Grecji Swiadczenia obejmujace leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych finansowane sg
na podstawie systemu opartego na grupach DRG — zwanych w tym kraju grupami KEN-DRG.
Taryfikowane swiadczenie moze by¢ rozliczone w ramach grupy X22A.

W trakcie zbierania informacji o wycenie zabiegdw artroskopowych w Grecji nie udato sie ustali¢, czy
podane ponizej wartosci uwzgledniajg wszystkie koszty zwigzane z udzielaniem $wiadczenia.

Tabela 28 Wycena swiadczen obejmujqcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Grecji

Kod grupy Nazwa grupy Sredni czas hospitalizacji Koszt*
X22A Zaburzenia koagulopatii krwi 3 514 EUR 2219 PLN
*1 EUR =4,3162 PLN

®1 EUR = 4,3300 PLN, kurs z 21.10.2016 r., pozyskano z: http://www.nbp.pl, [dostep: 22.10.2016 r.]
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2.4.6. Nowa Zelandia

Tabela 29 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Nowej Zelandii

Nowa Zelandia

Waluta NzD
Kurs PLN (09.02.2017 r.) 2,9123
PKB per capita (USD) 37570,3
PKB per capita PPP (USD) 37 321,5
cpl’ 113
CPL/CPLPL 2,13

Kurs waluty — http://www.nbp.pl; (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 09.02.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 01.02.2017 r.)

W Nowej Zelandii swiadczenia obejmujace leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
(realizowane w ramach hospitalizacji) rozliczane sg w ramach systemu finansowania opartego
na grupach DRG — zwanych w tym kraju grupami nzdrg60x. Kazda grupa ma przypisang odpowiednig
wage, ktérg nalezy przemnozy¢ przez wycene wagi. Aktualna warto$¢ jednego punktu wynosi
4 751,58 NZD°®). Taryfikowane $wiadczenie moze by¢ rozliczone w ramach nastepujacych grupy Q62Z.
Gtéwnym ograniczeniem analizy poréwnawczej jest brak ogdlnodostepnego pliku z informacjami,
jakie procedury medyczne i rozpoznania nalezg do danej grupy rozliczeniowej.

Tabela 30 Wycena swiadczen obejmujqcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Nowej Zelandii

Kod . p . ‘ .
ru Nazwa eru Dolna granica | Goérna granica | Sredni czas Wasea Wvcena
g ” P grupy dt. pobytu dt. pobytu pobytu & y
. . 4 494 NZD
Q62Z | Zaburzenia krzepniecia 0 9 2,34 0,95 13 088 PLN

*1 NZD =2,9123PLN

2.4.7. Szkocja

Podobnie jak w przypadku Anglii, Swiadczenia szpitalne finansowane sg za pomocg Health Resource
Groups (HRG), przy czym zgodnie z deklaracjg szkockiej instytucji odpowiedzialnej za taryfikacje
Swiadczen taryfy dla Szkocji zawierajg ,bardziej petne” koszty swiadczen niz odpowiedniki angielskie.
W przypadku Szkocji nie ma przewidzianych dodatkowych dopfat w przypadku wykonywania
Swiadczen np. u dzieci, tak jak ma to miejsce w Anglii.

Tabela 31 Podstawowe informacje o PKB i cenach w Wielkiej Brytanii

Szkocja

Waluta £ (funt szterling)
Kurs PLN (013.04.2017 r.) 5,0056
PKB per capita (USD) 40933
PKB per capita PPP (USD) 38 658
CPL 118

6 http://www.health.govt.nz/nz-health-statistics/data-references/weighted-inlier-equivalent-separations/wiesnz15-cost-weights,
[dostep: 22.04.2016 r.]
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CPL/CPLPL 2,23
Kurs waluty — http://www.nbp.pl; (dostep w dniu 13.04.2017 r.)
https.//stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 03.04.2017 r.)
PL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 30.03.2017 r.)

Tabela 32 Wycena swiadczen obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w Szkocji

Taryfa -
Kod Rnviel N Mhospitalizacial e LEIE
ru Nazwa grupy hospitalizacja nieplanowa planowa ostra
grupy planowa (£) P - [PLN]* [PLN]*
SA02D | Coagulation Defect with CC 1831 3737 8 885 18 128
SA02F | Coagulation Defect without CC 1524 3112 7 390 15 097
SA12D | Thrombocytopenia with CC 951 3891 4 612,54 18 873
SA12F | Thrombocytopenia without CC 766 2778 3717 13475
Inflammatory Spine, Joint or Connective

HD23A Tissue Disorders with Major CC >40 > 060 26875 24546

HD23B Ir?flamm.atory Spl.ne, Joint or Connective 3184 2653 15 447 12871
Tissue Disorders with CC
Inflammatory Spine, Joint or Connective

HD23¢ Tissue Disorders without CC 1220 2105 >919 10209

Qz17A Nor.m—Surg|caI Peripheral Vascular Disease with 6955 7954 33736 35 186
Major CC

Qz178 Non-Surg}caI Peripheral Vascular Disease with 2517 3549 12213 17 214
Intermediate CC

Qz17¢ Ngn—SurgmaI Peripheral Vascular Disease 1302 1984 6318 9625
without CC

JDO4A | Minor Skin disorders category 3 with Major CC 8 856 3695 42 959 17 926

1D04B Minor Skln disorders category 3 with 4898 5043 23 757 9911
Intermediate CC

JD04C Minor Skin disorders category 3 without CC 3192 1728 15486 8380

W Szkocji leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych jest finansowane w ramach Health
Resorce Groups i moze by¢ rozliczone nastepujgcymi grupami: SA02D, SA02F, SA12D, SA12F, HD23A,
HD23B, HD23C, QZ17A, QZ17B, QZ17C, JDO4A, JD04B, JDOAC.

2.4.8. Wegry
Tabela 33 Podstawowe informacje o PKB i cenach na Wegrzech

Wegry

Waluta HUF (forint)
Kurs zt (10.02.2017) 100 HUF =1,3981 zt
PKB per capita (USD) 12 668.9
PKB per capita PPP (USD) 27 595.8
CPL 52
CPL/CPL PL 1

Kurs waluty — http://www.nbp.pl; (dostep w dniu 10.02.2017 r.)
https://stats.oecd.org/index.aspx?queryid=60702 (dostep w dniu 18.04.2017 r.)
CPL — http://stats.oecd.org; (dostep w dniu 18.04.2017 r.)
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Tabela 34 Wycena swiadczen obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych na Wegrzech

. P - . . Grupa
Grupa | Kod Liczba dni LICZb,a dni L|czP a HBC [pkt] Grupa HBC Nazwa Nazwa grupy HBCs
P - dolna - gorna dni - L. wartos¢ "
Gtéwna | HBC ., . wartos¢ « | grupy HBCs (inna)
granica granica | normatywna bezwzgledna
wzgledna
Hemofilia Skaza krwotoczna
16M | 7470 3 20 6| o075751| (M3627HUFL o nika | (Praklub niedobor
1589 PLN VI, 1X) czynnika krzepniecia
’ VI, 1X)

*1 HUF = 0,013981 PLN

Na Wegrzech $wiadczenia obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
(realizowane w ramach hospitalizacji) sg rozliczane w ramach systemu finansowania opartego na
grupach DRG — zwanych w tym kraju grupami HBC (weg. Homogén betegségcsoportok). Kazda grupa
ma przypisang odpowiednig wage, ktdrg nalezy przemnozy¢ przez wycene wagi; aktualna wartosé
jednego punktu wynosi 150 tys. HUF’. Kosztochtonne wyroby medyczne czasami s3 finansowane

osobno, podczas gdy pozostate koszty éwiadczenia zawieraja sie w taryfie danej grupy HBC®.

2.4.9. Podsumowanie

Informacje dotyczace wyceny przedmiotowego Swiadczenia odnaleziono dla nastepujgcych krajow:
Anglii, Australii, Chorwacji, Estonii, Nowej Zelandii, Szkocji, Wegier. Sg to kraje o zblizonym PKB do
Polski oraz kraje, ktérych systemy finansowania staty sie wzorem dla innych. Wyceny Swiadczen
obejmujacych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zestawiono w ponizszej tabeli.

Nalezy zaznaczyé, ze wnioskowanie na podstawie odnalezionych taryf wigze sie z pewnymi
ograniczeniami. Klasyfikacja jednorodnych grup pacjentéw oraz sposoby pfatnosci rdézinig sie
pomiedzy krajami. Podobnie, liczba, cechy pacjentéw, czas hospitalizacji oraz rodzaj leczenia, ktére sg
uwzglednione przez klasyfikacje DRG moze by¢ zréznicowany pomiedzy krajami.

Ze wzgledu na réznice w systemach ubezpieczenn zdrowotnych oraz w konstrukcji systeméw DRG
w omawianych krajach, niemozliwe jest przedstawienie ostatecznych kosztow analizowanych
procedur. Jezeli nie zaznaczono inaczej, w zestawieniu ujeto koszty finansowania grup podobnych do
polskich JGP, wynikajgce bezposrednio z katalogu DRG, bez uwzglednienia dodatkowych innych
np. ponoszonych przez pacjenta,

optat, czy tez naliczanych przez szpitale na podstawie

obowigzujgcych w danym kraju przepiséw prawa.

Koszt Swiadczen obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w innych krajach
jest zréznicowany i waha sie od 1 589 PLN na Wegrzech, 1 853 PLN w Anglii do 35 186 PLN w Szkocji.

Tabela 35 Zestawienie wycen swiadczen obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w innych krajach

Kraj Wycena [PLN] Uwagi
Anglia 1853-22 231 taryfy obejmuja wszystkie koszty;
Australia 9431-19 911 prak ogoln.odostefpnego plllku z |nfc.)rma.CJam|., jakie procedury medyczne
i rozpoznania nalezg do danej grupy rozliczeniowej;
e ceny Swiadczen ustalanych przez HZZO nie obejmujg kosztéow utrzymania
s 17 551 mfrastrulfturylnakfadowm\{vestchJnych; o
e brak ogdlnodostepnego pliku z informacjami, jakie procedury medyczne
i rozpoznania nalezg do danej grupy rozliczeniowej;

7 http://www.oep.hu/data/cms1001072/Hbcs50 torzs 20150101.xls, [dostep: 22.04.2016 r.]
& http://net.jogtar.hu/jr/gen/hjegy doc.cgi?docid=99300009.NM, [dostep: 22.04.2016 r.]
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Estonia 5399 brak informacji czy podane wartosci zawierajg wszystkie koszty Swiadczenia;

Grecja 2219 brak informacji czy podane wartosci zawierajg wszystkie koszty Swiadczenia;

brak ogdlnodostepnego pliku z informacjami, jakie procedury medyczne

Nowa Zelandia 13088 . . . . . . .
i rozpoznania nalezg do danej grupy rozliczeniowe;j;

Scottish National Tariff stuzg poszczegdlnym oddziatom terytorialnym NHS tylko
Szkocja 3717-35 186 do rozliczania $wiadczen udzielonych pacjentom zamieszkatym na terenie jednego
oddziatu a leczonych na terytorium innego;

Wegry 1589 brak informacji czy podane wartosci zawierajg wszystkie koszty swiadczenia;

2.5.Cenniki komercyjne

W celach poréwnawczych, a takze w ramach analizy popytu i podazy, dokonano badania cen
komercyjnych ustug medycznych odpowiadajgcych taryfikowanym swiadczeniom.

Informacje o cenach komercyjnych poszczegdlnych swiadczen wyszukiwano za pomocg przegladarki
internetowej. W przypadku czesci podmiotéw cenniki byly dostepne bezposrednio na stronach
internetowych z adnotacjg, ze ,Podane ceny ustug medycznych sg publikowane tylko w celach
informacyjnych i nie stanowig oferty handlowej wg art. 66 § 1 Kodeksu Cywilnego (co oznacza, ze jest
to jedynie zaproszenie do zawarcia umowy wg art. 71 KC). Podane ceny mogg ulec zmianie.
Zastrzegamy sobie prawo do zmian”. Z czescig podmiotdw konieczny byt kontakt bezposredni.

2.5.1. Cenniki polskie

Informacje o cenach komercyjnych dotyczacych leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych
zostaty odnalezione dla niektérych badan laboratoryjnych realizowanych w ramach przedmiotowego
leczenia. Szczegétowy wykaz cen komercyjnych znajduje sie w zatgczniku nr 4

2.5.2. Cenniki zagraniczne

Nie udato sie odnalezé cen komercyjnych obejmujgcych leczenie hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych z zagranicy.
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3. Projekt taryfy

3.1.Pozyskanie danych

W celu pozyskania danych o kosztach realizacji Swiadczen opieki zdrowotnej, Agencja przeprowadzita
postepowanie majace na celu wyfonienie podmiotéw, z ktérymi zawarte zostaty umowy dotyczgce
przygotowania i przekazywania Agencji danych niezbednych do ustalenia taryfy swiadczen opieki
zdrowotnej finansowanych ze $rodkéw publicznych. Podstawg prawng dla przeprowadzonego
postepowania jest art. 31lc ustawy z dnia 27 sierpnia 2004 r. o swiadczeniach opieki zdrowotnej
finansowanych ze srodkéw publicznych (Dz.U. z 2016 r., poz. 1793 z pdzn. zm.). Zasady postepowania
Agencji zostaty okreslone w Zarzgdzeniu 51/2015 Prezesa Agencji Oceny Technologii Medycznych
i Taryfikacji z dnia 15 maja 2015 r. w sprawie postepowania dotyczqcego wytaniania przez Agencje
Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji podmiotdw innych niz podmioty zobowigzane do
finansowania swiadczen opieki zdrowotnej ze srodkéw publicznych, z ktérymi zawierane sq umowy
o pozyskanie danych niezbednych do ustalania taryfy Swiadczen oraz postepowania z tymi umowami.

Postepowanie prowadzone bylo w sposdb zapewniajgcy poszanowanie zasady przejrzystosci
i réwnego traktowania swiadczeniodawcow.

Postepowanie przebiegato w nastepujacych etapach:

1. ogtoszenie o rozpoczeciu postepowania;

2. zebranie ankiet od swiadczeniodawcéw;

3. wybdr $wiadczeniodawcow, z ktérymi Agencja zawrze umowy;

4. ogtoszenie o rozstrzygnieciu postepowania oraz wyliczenie przez Agencje maksymalnego
wynagrodzenia dla kazdego z wytonionych swiadczeniodawcow, ktory zadeklaruje zawarcie
umowy o odptatne przekazywanie danych niezbednych do ustalenia taryfy Swiadczen;

5. przygotowanie i zawarcie umoéw z wytonionymi w postepowaniu swiadczeniodawcami.

Informacja o ogtoszeniu postepowania zostata wystana na adresy mailowe podmiotéw realizujacych
Swiadczenia w rodzaju leczenie szpitalne (zgodnie z listg z danymi teleadresowymi otrzymanymi
z NFZ) oraz ukazata sie na stronie internetowej Agencji.

Dla swiadczen, ktérych dotyczy raport, postepowanie majace na celu uzyskanie danych niezbednych
do ustalenia taryfy ogtoszono 22.03.2017 .

Deklaracje = przekazania  danych ztozylo 9  sSwiadczeniodawcéw. Dane  przekazato
8 swiadczeniodawcow.

Wykaz swiadczeniodawcdw, ktdérzy podpisali umowe i przekazali dane zawiera ponizsza tabela.

Tabela 36 Wykaz swiadczeniodawcdw, ktdrzy podpisali umowe i przekazali dane

Nazwa $wiadczeniodawcy Miejscowos¢ Ulica

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny nr 1 we Wroctawiu Wroctaw M. Curie Sktodowskiej 58

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny im. Andrzeja Mieleckiego Slaskiego

Uniwersytetu Medycznego w Katowicach Katowice Francuska 20-24
Wojewaddzki Szpital Zespolony w Koninie Konin Szpitalna 45
Wojewddzki Szpital Specjalistyczny im. J. Gromkowskiego Wroctaw Koszarowa 5
Uniwersytecki Szpital Kliniczny im. Jana Mikulicza-Radeckiego Wroctaw Borowska 213
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Nazwa swiadczeniodawcy Miejscowos¢ Ulica
Instytut Hematologii i Transfuzjologii Warszawa I. Gandhi 14
Samodzielny Publiczny Dzieciecy Szpital Kliniczny w Warszawie Warszawa Zwirki | Wigury 63A
Szpital Powiatowy im dr Tytusa Chatubinskiego w Zakopanem Zakopane Kamieniec 10

Pozyskane dane pochodzg od 2% swiadczeniodawcéw realizujgcych swiadczenia dotyczace leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych i stanowig 24% wszystkich Swiadczen zrealizowanych
w 2016 roku. Do obliczen wykorzystano réwniez dane z plikéw finansowo-ksiegowych uzyskane
w trakcie innych postepowan.

3.2.Propozycja produktéw rozliczeniowych

W toku prac ze $rodowiskiem eksperckim w zakresie leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych wypracowano ksztatt 6 nowych produktéow rozliczeniowych w ramach leczenia
szpitalnego w katalogu JGP (katalog 1a) oraz 2 produktéw w katalogu Swiadczern do sumowania
(katalog 1c). Obecnie istniejgce grupy P19, S05-S07 bedg stuzyty rozliczeniom pacjentdw z hemofilig
i pozostatymi skazami krwotocznymi, ktérzy beday leczeni poza dedykowanymi osrodkami | i Il
poziomu referencyjnego w tym zakresie.

Tabela 37 Produkty rozliczeniowe dedykowane hemofilii i pokrewnym skazom krwotocznym w katalogu JGP — 1a

Zakresy Swiadczen
3
g
o - 9 Uwagi/
Kod & {5 I .
o Nazwa grupy c ¥ o poziomy
= E ° B referencyjne
5 S8
< ©
IS
(]
1=
S11 Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych X X I
S12 Okotourazowe leczenie skaz krwotocznych X X il
S13 Skazy krwotoczne - kompleksowa ocena stanu zdrowia > 1 dnia X 1]
S14 Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia X il
S15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni X X il
S16 Skazy krwotoczne - ocena stanu zdrowia < 2 dni X X il
Katalog $wiadczen do sumowania
opieka okotooperacyjna nad pacjentem chorym na hemofilie - za osobodzien, | Katalog 1c
poziom referencyjny g
opieka okotooperacyjna nad pacjentem chorym na hemofilie - za osobodzien, Il
. . Katalog 1c
poziom referencyjny

Grupy: S11 Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych i S12 Okotourazowe leczenie

skaz krwotocznych

Grupy: S11 Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych i S12 Okotourazowe leczenie
skaz krwotocznych zostaty utworzone w celu umozliwienia leczenia pacjentow ze skazami
krwotocznymi i wspétistniejgcymi w/w stanami w osrodkach leczenia hemofilii i pokrewnych skaz
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krwotocznych na | i Il poziomie referencyjnosci. Ich wprowadzenie ma poprawi¢ bezpieczenstwo
i jakos¢ opieki medycznej nad t3 grupg chorych, zapewni¢ zaréwno leczenie operacyjne, jaki
i pézniejszg rehabilitacje. Chorzy ze skazami krwotocznymi, z powodu zwiekszonego ryzyka powiktan
krwotocznych, koniecznosci leczenia substytucyjnego (koncentrat niedoborowego czynnika
krzepniecia, FFP, DDAVP, KKP) a takze koniecznosci wykonywania wysokospecjalistycznych badan
(wykluczenie inhibitora, oznaczanie aktywnosci niedoborowego czynnika krzepniecia, globalne testy
hemostazy) w okresie okotooperacyjnym, a takze w przypadku urazéw lub ciezkich wylewdw
wymagajg bardzo czesto hospitalizacji w osrodku leczenia skaz krwotocznych. U chorych
poddawanych operacjom, w dniu zabiegu wstrzykuje sie koncentrat niedoborowego czynnika
krzepniecia (PCC, FFP w przypadku braku koncentratu czynnika krzepniecia na rynku), a nastepnie ok.
30 minut po jego podaniu pobiera sie od pacjenta probke krwi w ktdrej oznacza sie aktywnos¢
niedoborowego czynnika krzepniecia w celu upewnienia sie, ze zostat osiggniety poziom
hemostatyczny. Laboratoryjne monitorowanie leczenia w kolejnych dniach polega na codziennym
pomiarze aktywnosci niedoborowego czynnika krzepniecia w prébce krwi pobranej na okoto 1h przed
planowanym czasem podania kolejnej dawki koncentratu. W ten sposdéb monitoruje sie najnizszg
dobowg aktywnos$¢ niedoborowego czynnika krzepniecia i w oparciu o jej wartos¢ dostosowuje
dawkowanie koncentratu czynnika krzepniecia. Powyzsze postepowanie wymaga zaréwno wiedzy
teoretycznej jak i doswiadczenia. Zbyt mata dawka koncentratu grozi powiktaniami krwotocznymi,
natomiast za duza powiktaniami zakrzepowymi. Podobne postepowanie obowigzuje u chorych po
urazach z ciezkimi wylewami do stawdw, tkanek miekkich i narzadéw wewnetrznych czy
z krwawieniem z przewodu pokarmowego ktdre z uwagi na nierzadko wspodtistniejgcg angiodysplazje
naczyn uktadu pokarmowego oraz zwigzane z powszechnym zakazeniem dorostych pacjentow WZW
C prowadzacym do nadcisnienia wrotnego wystepuje w tej grupie czesciej niz w ogdlnej populacji.

Grupa S11 Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych jest dedykowana pacjentom
z ciezkimi urazami oraz poddawanym powaznym zabiegom operacyjnym, np. endoprotezoplastyce;
ktorych leczenie wymaga pobytu w osrodku o wyzszym stopniu referencyjnosci. Natomiast grupa S12
Okotourazowe leczenie skaz krwotocznych jest dedykowana pacjentom z lzejszymi urazami, ktérzy
nie wymagajg dtugiego procesu leczenia i rehabilitacji i mogg by¢ leczeni w osrodkach o nizszym
stopniu referencyjnosci. Koszty zabiegu operacyjnego nie zostaty ujete w tych grupach i beda
rozliczane na odrebnych zasadach.

Grupy obejmuja: przygotowanie do operacji, w tym przede wszystkim zabezpieczenie w czynnik
krzepniecia, transport do osrodka wykonujacego zabieg lub leczenie na miejscu, opieke przed
i pooperacyjna, zabezpieczenie hemostatyczne, intensywnga rehabilitacje dostosowang do potrzeb
pacjenta.

Grupy: S13 Skazy krwotoczne - kompleksowa ocena stanu zdrowia > 1 dnia oraz S14 Skazy

krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia

Swiadczenia te maja na celu kontrole oraz ustalenie optymalnego leczenia choréb zwigzanych ze
skazami krwotocznymi.

Zgodnie ze Swiatowymi i polskimi wytycznymi leczenia chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne obecnie obowigzuje model opieki kompleksowej. Osrodek zajmujgcy sie leczeniem tej
grupy chorych powinien zapewni¢ mozliwosé wielospecjalistycznej opieki lekarskiej oraz dostep do
odpowiednich badan laboratoryjnych.
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Postepy w leczeniu hemofilii przyczynity sie do wydtuzenia $redniej dtugosci zycia chorych. Oprécz
komplikacji ze strony narzgdu ruchu zwigzanych z powtarzajgcymi sie krwawieniami (artropatia)
pojawiajg sie takze powiktania zwigzane z przewlektym zakazeniem WZW C (marskos$¢ watroby, rak
watrobowo komodrkowy), choroby uktadu sercowo — naczyniowego, nowotwory, problemy
urologiczne, cukrzyca czy otyto$é. Zgodnie z obowigzujagcymi wytycznymi chorzy na hemofilie
w starszym wieku powinni by¢é monitorowani pod katem chordb typowych dla procesu starzenia
zwitaszcza chordb ukfadu sercowo-naczyniowego, nowotworowych, osteoporozy. W przypadku
wykrycia ktéregos z tych schorzen postepowanie u pacjenta ze skazg krwotoczng czesto odbiega od
standardéw przyjetych w ogdlnej populacji i moze wymagac¢ specjalistycznego leczenia
hematologicznego. Takze sama skaza krwotoczna przyczynia sie do pogorszenia stanu zdrowia
i wymusza konieczno$¢ okresowej oceny stanu zdrowia.

Grupy obejmuja: petny zakres badan diagnostycznych i obrazowych oraz konsultacje specjalistyczne,
majace na celu ocene ogdlnego stanu zdrowia umozliwiajgcg podjecie decyzji co do dalszego
leczenia.

Grupy: S15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni oraz S16 Skazy krwotoczne -

ocena stanu zdrowia < 2 dni

Produkty te zostaty utworzone w celu umozliwienia diagnostyki skaz krwotocznych. Majg one takze
poprawi¢ wykrywalno$¢ tej grupy schorzen (znaczny odsetek osdéb z tagodnymi skazami
krwotocznymi pozostaje niezdiagnozowana), a tym samym poprawic jakos¢ opieki medycznej.

Postepowanie diagnostyczne u chorego z podejrzeniem skazy krwotocznej obejmuje: wywiad
osobisty, wywiady rodzinne pozwalajgce wstepnie odrézni¢ chorobe nabytg od wrodzonej, badanie
przedmiotowe oraz wtasciwy dobdr badan laboratoryjnych oraz ustalenie optymalnego dawkowania
czynnika krzepniecia.

Do badan laboratoryjnych stuzgcych ocenie hemostazy pierwotnej wykorzystuje sie automatyczny
pomiar liczby i objetosci ptytek krwi dokonywany w analizatorze hematologicznym oraz test globalny
hemostazy pierwotnej, czyli czas okluzji w analizatorze PFA-100, a takze testy swoiste na ktére
sktadaja sie: cytometryczna ocena gestosci glikoprotein btonowych ptytek krwi, badanie zdolnosci
ptytek krwi do agregacji pod wptywem czynnikdw agregujacych czyli agonistow, badania genetyczne.

Na panel badain do oceny hemostazy wtérnej sktadajg sie testy przesiewowe czyli pomiary czaséow
krzepniecia pod wptywem réznych aktywatoréow (PT, APTT, TT), pomiar stezenia fibrynogenu oraz
testy swoiste obejmujgce m. In. oznaczenia aktywnosci czynnikow krzepniecia, test korekgcji
wydtuzonego czasu krzepniecia oraz testy oceniajace globalnie proces krzepniecia krwi (TEM, TGA).

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

Szczegdtowy opis nowych produktédw rozliczeniowych — charakterystyke grup S11 — S16 umieszczono
w zatgczniku nr 5.

Ze wzgledu na fakt, iz nie wszystkie badania laboratoryjne posiadajg kody w klasyfikacji ICD-9, istnieje
pilna potrzeba uzupetnienia przez NFZ klasyfikacji o nizej wymienione badania: test korekcji APTT,
aktywnos$¢ cz. von Willebranda (VWF R:Co), antygen cz. von Willebranda (VWF Ag), test RIPA, analiza
multimerdw czynnika von Willebranda, test generacji trombiny (TGA), miano inhibitora.
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3.3.Analiza danych

Analiza danych szczegdtowych przekazanych przez swiadczeniodawcdéw przeprowadzona zostafa
zgodnie z Metodykq taryfikacji swiadczen opieki zdrowotnej w AOTMIT, ktéra opublikowana jest
na stronie internetowej Agencji (Metodyka 2016), a wszystkie odstepstwa zostaty opisane ponize;j.

Do wyliczenia taryfy dla nowych, zaproponowanych przez Agencje produktéw dedykowanych
pacjentom z hemofilia i pokrewnymi skazami krwotocznymi postuzyty dane przekazane przez
Swiadczeniodawcéw oraz informacje uzyskane od ekspertéw klinicznych w formie tzw. ,przebiegéw
referencyjnych”, czyli okreslenia sredniej dtugosci hospitalizacji, rodzaju i sredniego zuzycia lekéw
i wyrobow medycznych oraz rodzaju i Sredniej liczby wykonywanych procedur w odniesieniu do
najczesciej wystepujgcych rodzajow hospitalizacji w leczeniu pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi
skazami krwotocznymi. Szczegdtowy opis przebiegow referencyjnych przedstawionych przez
ekspertow klinicznych zawiera zatacznik nr 6.

Ponizej przedstawiono gtéwne informacje o sposobie obliczer podstawowych sktadowych taryfy, tj.
kosztu osobodnia, zuzycia lekéw i wyrobéw medycznych oraz wykonywanych procedur.

Osobodzien

Do obliczenia kosztu osobodnia na oddziale postuzyty dane finansowo-ksiegowe za rok 2016
przekazane przez 9 sSwiadczeniodawcow realizujgcych w sposéb niejednostkowy $wiadczenia
dotyczace leczenia hemofilii. Do wyliczenia elementéw bazowych hospitalizacji, tj.: kosztu pracy
lekarza, pielegniarki, innego personelu medycznego, personelu pozostatego oraz kosztu
infrastruktury w przypadku leczenia hemofilii, wykorzystano dane z wszystkich oddziatéw, w ktérych
realizowany byty produkty SO5 - Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i sledziony > 10 dni, S06 -
Zaburzenia krzepliwosci, inne choroby krwi i $ledziony > 1 dnia, SO7 - Zaburzenia krzepliwosci, inne
choroby krwi isledziony < 2 dni oraz grupa pediatryczna P19 - Choroby krwi. W sumie byto to
dwadziescia oddziatéw, w tym: oddziaty hematologii, oddziaty onkologii, oddziaty chordb
wewnetrznych oraz oddziaty pediatryczne.

W zwigzku z wejsciem w zycie z dniem 30 czerwca 2017 r. podziatu osrodkéw realizujgcych
Swiadczenia z zakresu leczenia hemofilii oraz pokrewnych skaz krwotocznych na | oraz Il poziom
referencyjny (podziat ten wynika z Rozporzadzenia Ministra Zdrowia z dnia 22 listopada 2013 r.
w sprawie Swiadczen gwarantowanych z zakresu leczenia szpitalnego - tekst jedn. Dz.U. z 2016 r.,
poz. 694 z pdin. zm), wspdlnie z ekspertami klinicznymi dokonano przyporzadkowania kazdego
osrodka powstawania kosztéw do danego poziomu. W ten sposéb wyodrebniono 13 oddziatéw, ktére
moga zostac przypisane do pierwszego stopnia oraz 7 oddziatow, ktére mozna przypisac¢ do osrodkow
drugiego poziomu. Dla kazdej z grup odrebnie obliczono Srednie koszty osobowe oraz koszty
infrastruktury, ktére tacznie ztozyty sie na koszt osobodnia. Z uwagi na to, ze cze$¢ proponowanych
Swiadczen bedzie mozliwa do realizacji na obu poziomach, dodatkowo obliczono réwniez sredni koszt
osobodnia dla wszystkich dwudziestu osrodkéow powstawania kosztow tgcznie, bez podziatu na
poziomy referencyjne.

Sktadowe kosztéw osobodnia dla poszczegdlnych kategorii przedstawiajg ponizsze tabele.
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Tabela 38 Sktadowe kosztu osobodnia tgcznie dla | i Il poziomu referencyjnego

lill poziom Koszt wynagrodzenia na godzine/ osobodzien Czas zaangazowania
Kategoria kosztu Minimum Maksimum Srednia Minimum | Maksimum | Srednia
Lekarz 47,16 79,25 63,13 0,73 2,95 1,67
Pielegniarka 29,22 48,59 38,75 2,99 6,81 4,36
Pozostaly personel 14,65 35,23 23,92 0,06 1,77 0,81
Infrastruktura 87,54 427,36 232,5 - - -

Tabela 39 Sktadowe kosztu osobodnia dla | poziomu referencyjnego

| poziom Koszt wynagrodzenia na godzine/ osobodzien Czas zaangazowania
Kategoria kosztu Minimum Maksimum Srednia | Minimum | Maksimum | Srednia
Lekarz 47,16 79,25 63,2 0,73 1,88, 1,38
Pielegniarka 29,22 46,16 35,63 2,99 5,71 3,93
Pozostaly personel 14,93 35,23 25,4 0,1 1,77 0,86
Infrastruktura 87,54 347,67 181,46 - - -

Tabela 40 Sktadowe kosztu osobodnia tqgcznie dla Il poziomu referencyjnego

Il poziom Koszt wynagrodzenia na godzine/ osobodzien Czas zaangazowania
Kategoria kosztu Minimum Maksimum Srednia | Minimum | Maksimum | Srednia
Lekarz 47,77 77,6 63,01 0,91 2,95 2,21
Pielegniarka 41,27 48,59 44,55 3,22 6,81 5,17
Pozostaly personel 14,65 29,89 20,97 0,06 1,53 0,68
Infrastruktura 216,88 427,36 343,08 - - -

Leki, wyroby medyczne, konsultacje specjalistyczne oraz rehabilitacja

Rodzaj oraz wielkos$¢ zuzycia lekéw, wyrobdw medycznych oraz realizacji procedur w odniesieniu do
kazdego z nowo utworzonych swiadczen zostata okreslona przez zespét ekspertéw. Na te informacje
medyczne zostaly natozone koszty pozyskane z danych przekazanych przez swiadczeniodawcow,
w tym Swiadczeniodawcédw realizujgcych najwiecej $wiadczen na rzecz pacjentow z hemofilia.
W przypadkach, w ktérych w danych bedacych w posiadaniu Agencji brakowato informacji na temat
elementow stanowigcych sktadowe danego swiadczenia, positkowano sie cennikami znalezionymi na
stronach internetowych badZ informacjami przekazanymi przez ekspertow (dotyczyto to
w szczegdlnosci specjalistycznych badan realizowanych w jednym osrodku w kraju).

Oszacowanie kosztow swiadczen

W celu oszacowania kosztéw kazdego z nowych produktéw oparto sie na przebiegach (czyli
informacjach o rodzaju i wielkosci zuzycia poszczegdlnych zasobéw) okreslonych przez ekspertéw, na
ktdre nastepnie natozono dane kosztowe.

W odniesieniu do grup S11 i S12, dedykowanych opiece okotooperacyjnej, na potrzeby oszacowania
taryfy przyjeto, zgodnie z opiniami ekspertéw, dla osrodkdw na pierwszym stopniu referencyjnosci
wezszy zakres leczonych schorzen (gtownie drobne urazy oraz wylewy dostawowe), mniejszy dostep
do wysokospecjalistycznych badan laboratoryjnych oraz obrazowych, mniejsze zuzycie lekéw
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i wyrobow medycznych. Na podstawie analizy czaséw trwania hospitalizacji taryfe oszacowano dla
7 dni pobytu, proponujac jednoczesnie dodatkowe finansowanie za kazdy kolejny dzien hospitalizacji.

Dla o$rodkdéw z Il poziomu referencyjnego zatozono, ze placéwki takie powinny obejmowac opieka
przede wszystkim pacjentéw z powaznymi problemami zdrowotnymi (krwawienia do przewodu
pokarmowego, krwawienia wewnatrzczaszkowe, operacje ortopedyczne), mie¢ szeroki dostep do
kompleksowych badan wysokospecjalistycznych i konsultacji, natomiast rehabilitacja powinna by¢
zapewniona pacjentom na oddziale, w trakcie hospitalizacji. W oparciu o analizy czaséw trwania
hospitalizacji oraz informacji uzyskanych od ekspertéw na temat dtugosci pobytédw w szpitalu, taryfe
oszacowano dla 15 dni hospitalizacji, proponujac jednoczesnie dodatkowe finansowanie kazdego
kolejnego dnia.

Koszt kazdego kolejnego dnia hospitalizacji obliczono na poziomie 80% wartosci osobodnia,
Sredniego koszt lekdw, wyrobow medycznych oraz rehabilitacji (w przypadku grupy S12)
przeliczonych na jeden osobodzien.

Z uwagi na to, ze powyzsze grupy nie obejmujg zabiegdw operacyjnych wykonywanych na rzecz
pacjentéw z hemofilig, a jedynie koszty specjalistycznej, dodatkowej opieki nad tymi pacjentami,
Swiadczen tych, ze wzgledu na brak mozliwosci sumowania JGP, nie mozna by rozliczy¢ w przypadku
wykonania zabiegu w tym samym osrodku, w ktérym hospitalizowany jest pacjent. Dlatego tez
zaproponowano alternatywne rozwigzanie, polegajace na utworzeniu w katalogu 1c produktéw do
sumowania z JGP odpowiadajagcym wykonanemu zabiegowi operacyjnemu. Produkty te, zwigzane
z opiekg okotooperacyjng, wyceniono z wytgczeniem kosztu osobodnia (zawartego w wartosci
wiasciwe]j JGP), uwzgledniajac jedynie kosz lekdw, wyrobdw medycznych, procedur oraz rehabilitacji
niezbednych do wykonania u pacjentéw chorych na hemofilie.

W przypadku grup S13 i S14 stuzgcych okresowej, kompleksowej ocenie stanu zdrowia chorych juz
zdiagnozowanych, przyjeto taki sam zakres badan i konsultacji, takg samg dtugos¢ pobytu (3,5 dnia),
réznica w wycenie wynika natomiast z istotnie réznego kosztu osobodnia w osrodkach spetniajgcych
kryteria dla pierwszego i drugiego poziomu referencyjnego (odpowiednio 459,61 zti 721,76 zt).

Grupy S15 i S16 dedykowane s3 diagnostyce w kierunku hemofilii. Z uwagi na to, ze sg to krétkie,
zazwyczaj kilkugodzinne pobyty, do oszacowania wartosci tych swiadczen przyjeto jedynie czesé
osobodnia. W wycenie uwzgledniono pakiety badan, przede wszystkim laboratoryjnych, wskazanych
przez ekspertédw jako niezbedne do wykonania przy diagnostyce pacjenta w kierunku hemofilii badz
pokrewnych skaz krwotocznych. Elementem rdznicujgcym obie grupy jest zakres badan, przy czym
grupa S15 poszerzona zostata o specjalistyczne analizy.

Dodatkowo, z uwagi na to, ze powyzsze $wiadczenia (za wyjatkiem grup S13 i S14 obejmujgcych
okresowa diagnostyke pacjenta zdiagnozowanego)’ moga by¢ realizowane zaréwno w oddziatach
dzieciecych jak i dla dorostych, ich wartos¢ oszacowano odrebnie dla osrodkéw zajmujacych sie
leczeniem pacjentdéw ponizej i powyzej 18 roku zycia, a nastepnie zwazono udziatem poszczegdlnych
kategorii wiekowych, oszacowanym na podstawie danych pochodzacych z bazy Narodowego
Funduszu Zdrowia.

Uzyskane w ten sposdb wartosci powiekszone zostaty o mnoznik zmian wielkosci kosztéw swiadczen.

°w przypadku dzieci $wiadczenia dotyczace przeglagdu stanu zdrowia pacjenta z hemofilig lub pokrewnymi skazami sg finansowane
w ramach programu zdrowotnego ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci chorych na hemofilie A i B” Program profilaktyczny pod nazwg
,Zapobieganie krwawieniom u dzieci chorych na hemofilie A i B”.
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Mnoznik zmian wielkosci kosztow swiadczen

Mnoznik zmian wielkosci kosztdw Swiadczen zostat obliczony w celu uwzglednienia w taryfie zmian
kosztéw operacyjnych dziatalnosci podmiotéw opieki zdrowotnej w czasie, a takze okreslenia kosztu
kapitatu niezbednego do zapewnienia biezgcego i przysztego zapotrzebowania podmiotéw na
infrastrukture oraz ustugi.

Mnoznik ma charakter sktadany i petni dwojakga role: aktualizacji taryfy na dzien wydania taryfy oraz
jednorocznej premii na rozwdj. Aktualizacja danych na dzien wydania taryfy ma na celu
odzwierciedlenie zmian poziomu kosztdw Swiadczen w trendzie czasowym. Natomiast premia na
rozwdj stanowi prospektywng funkcje taryfy polegajgca na uwzglednieniu prognozowanych
przysztych zmian poziomu kosztéw.

Podejscie polegajgce na zastosowaniu mnoznika do okreslenia docelowej wysokosci taryfy, w oparciu
o dane historyczne, obejmuje zmiany kosztdw w podziale na trzy kategorie:

1. Wynagrodzenia;

2. Amortyzacja;

3. Koszty operacyjne (bez kosztéw amortyzacji i wynagrodzen).
Wskaznik zmian wielkosci kosztow dla kazdego roku, w ramach poszczegdlnych kategorii, jest
obliczany niezaleznie, a nastepnie zostaje ztgczony w postaci Sredniej wazonej za jeden rok. Ponizej
przedstawiony mnoznik zostat opracowany w oparciu o dwuokresowe przesuniecie danych
kosztowych oraz wydania taryfy.

Tabela 41 Mnoznik zmian wielkosci kosztow

Lp. Nazwa wskaznika wielkos¢ wskaznika wielkos¢ wskaznika wielko$¢ wskaznika
w 2016 w 2017 w 2018

1. | Wskaznik zmian wynagrodzen 2,94% 1,5% 0,33%

2. | Sredni wazony koszt kapitatu 7,36% 6,49% 6,62%

3. | Wskaznik zmian cen 1,97% 2,03% 2,1%

4. | Mnoznik zmian wielkosci kosztéw swiadczen 2,61% 1,95% 1,42%

Zrédto: wyliczenia wtasne.

Do wyliczenia prognozowanej wartosci wskaznika zamian cen wykorzystano analize szeregu
czasowego przecietnej stopy zmian cen towardw i ustug konsumpcyjnych dla koszyka ,zdrowie”
publikowanej przez Gtéwny Urzad Statystyczny za lata 2006-2015. Za pomocg autoregresyjnego
zintegrowanego modelu s$redniej ruchomej otrzymano wskaznik w wysokosci 1,9% (2016), 2,0%
(2017) oraz 2,1% (2018). Najmniejsze tempo zmian cen koszyka ,,zdrowie” miato miejsce w roku 2014
(0,2%), a najwyzsze w roku 2011 (4,5%).

W wyniku analiz danych dotyczacych przecietnego miesiecznego wynagrodzenia w gospodarce
narodowej w sektorze opieka zdrowotna i pomoc spoteczna publikowane przez Gtéwny Urzad
Statystyczny za lata 2005-2015 otrzymano wartosci 2,94% (2016), 1,54% (2017) oraz 0,33% (2018).
W powyzszym okresie dynamika wynagrodzen wahata sie od 2,3% (rok 2014) do 18,0% (rok 2007).

Kosztu kapitatu, bedacy trzecig sktadowg mnoznika, zastosowany jest w celu okreslenia kapitatu
niezbednego do zapewnienia biezgcego i przysztego zapotrzebowania podmiotéw na infrastrukture
oraz ustugi, czyli jest mechanizmem brania pod uwage premii na rozwdj. Koszt kapitatu (liczony za
pomocg Sredniowazonego kosztu kapitatu) zostat oszacowany na podstawie danych za lata 2011-
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2015 pochodzace m.in. Ministerstwa Zdrowia, Narodowego Banku Polskiego, GPW. Otrzymano
wysokos¢ kosztu kapitatu 7,4% (2016), 6,5% (2017) oraz 6,6% (2018).

W celu wyznaczenia mnoznika zmian wielkosci kosztéw S$wiadczen powyzsze wskazniki zostaty
wazone poprzez udziat poszczegdlnych kategorii w kosztach ogétem. Struktura kosztédw zostatfa
wyznaczona na podstawie danych finansowo-ksiegowych szpitalnych oddziatéw zachowawczych
przekazanych Agencji przez Swiadczeniodawcédw. Dane finansowo-ksiegowe dotyczg kosztéow 127
podmiotéw w latach 2013-2015. Otrzymano warto$¢ mnoznika 2,6% (2016), 1,9% (2017) oraz 1,4%
(2018), co w okresie dwuletnim generuje mnoznik w wysokosci 6,10%.

Wyniki powyzszych dziatan oraz obliczen przedstawione zostaty w tabeli 42.
Ograniczenia

Do podstawowych ograniczen oszacowania taryfy nalezy zaliczy¢ fakt, ze ksztatt nowych produktow
rozliczeniowych dedykowanych leczeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostat okreslony
przez Srodowisko eksperckie w postaci tzw. ,przebiegdw referencyjnych”, a ich wptyw na system
opieki zdrowotnej bedzie mdgt zosta¢ zweryfikowany dopiero po wejsciu w zycie zaproponowanych
produktédw. Dane finansowo- ksiegowe zostaty przekazane jedynie przez 2% osrodkéw realizujgcych
Swiadczenia w przedmiotowym zakresie, natomiast sg to S$wiadczeniodawcy realizujgcy duzy
wolumen tych produktéw. W przypadku czesci danych dotyczacych sktadowych danego sSwiadczenia,
w przypadku braku informacji w danych od s$Swiadczeniodawcow, positkowano sie cennikami
publikowanymi na stronach internetowych badZz informacjami przekazanymi przez ekspertéw
(dotyczyto to w szczegdblnosci specjalistycznych badan realizowanych w jednym osrodku w kraju).

Raport w sprawie ustalenia taryfy Swiadczen Agencji Oceny Technologii Medycznych i Taryfikacji 56/67



Swiadczenia gwarantowane obejmujgce leczenie hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych

WT.541.45.2016

Tabela 42. Wyniki analizy kosztow

Koszty zmienne [PLN]

- Srednia
_— T DOI'.OS|.I/ d’fug?sc Badania la- Konsul- Wyroby Rehabi. Koszty Koszt. Sre_dnla Mn'oz- Wynik
Dzieci hospita- boratoryjne i medycz- Leki state catkowity wazona nik [PLN]
Py it tacje litacja
] obrazowe ne
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 1= 12 13 | 14=12+13
5+6+7+8+9+10 N
f f Dorosli 2 220,51 651,03 494,13 413,09 | 682,50 10 442,50 14 903,76
s11 Okoiol.Jrazowe i okotozabiegowe 15 15076,10 | 6,10% | 1599551
leczenie skaz krwotocznych Dzieci 3117,44 316,88 | 42839 | 102,39 | 682,50 | 10600,85 | 15 248,44
; Dorosli 1803,42 68,50 77,63 209,98 - 1 006,27 3 165,80
512 Okotourazowe leczenie skaz 7 677926 | 6,10% | 7192,69
krwotocznych Dzieci 704,93 125,20 4,00 - - 3 608,80 4 442,93
Skazy krwotoczne - kompleksowa o0
S13 . . Dorosli 3,5 810,88 276,80 22,18 - - 2 526,16 3 636,02 3636,02 | 6,10% 3857,81
ocena stanu zdrowia > 1 dnia
s14 | Skazy krwotoczne - kompleksowa | () 3,5 810,88 276,80 | 22,18 - - 1 608,64 2718,49 2718,49 | 6,10% | 2 884,32
diagnostyka > 1 dnia
_ Dorosli 2h 1018,68 0,00 8,54 - - 45,20 1072,41
s15 Skazy krwotoczne. rozszer.zona 106307 | 6,10% | 112791
ocena stanu zdrowia < 2 dni Dzieci 2h 999,81 0,00 8,54 - - 45,20 1 053,55
_ Dorosli 2h 464,12 0,00 7,10 - - 45,20 516,41
$16 Skazylkrwotoc.zne ocena stanu 565,54 6,10% 600,04
zdrowia <2 dni Dzieci 2h 563,29 0,00 7,10 - - 45,20 615,59
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3.4.Projekt taryfy

Proponowane projekty taryf opierajg sie o wyniki analizy kosztéw przedstawione w poprzednim

rozdziale.

Propozycje taryf zostaty przeliczcone wzgledem wartosci punktu okreslonej przez Narodowy Fundusz

Zdrowia dla leczenia szpitalnego — 52 zt.

Tabela 43 Projekty taryf

Wartosc¢ osobodnia

Projekt taryfy grup ponad ryczatt
Nazwa swiadczenia JGp finansowany grupa - typ
umowy hospitalizacja
pkt PLN* pkt PLN*
S11 Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych 307,61 | 15995,72 13,69 711,88
S$12 Okotourazowe leczenie skaz krwotocznych 138,32 7 192,64 7,88 409,76

$13 Skazy krwotoczne - kompleksowa ocena stanu zdrowia > 1 dnia

74,19 3 857,88

$14 Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia

55,47 2 884,44

$15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni

21,69 1127,88

$16 Skazy krwotoczne - ocena stanu zdrowia < 2 dni

11,54 600,08

Katalog swiadczen do sumowania

Opieka okotooperacyjna nad pacjentem chorym na hemofilie - za
osobodzien | poziom

2,42 125,84

Opieka okotooperacyjna nad pacjentem chorym na hemofilie - za
osobodzien Il poziom

5,72 297,44

* dla wartosci 1 pkt = 52 zt
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4. Analiza wptywu na system opieki zdrowotne;j

4.1.Analiza wptywu na budzet ptatnika publicznego

Celem analizy wptywu na budzet jest ocena konsekwencji finansowych podjecia decyzji
o wprowadzeniu w zycie proponowanej wyceny dla swiadczen dotyczacych leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych. W ramach niniejszej analizy poréwnano naktady finansowe
z perspektywy pfatnika publicznego ponoszone na realizacje Swiadczen w ramach istniejgcych
produktéw i obowigzujgcej wyceny oraz zmiany wynikajgce z zastosowania proponowanej taryfy dla
nowych produktéow rozliczeniowych, przy zatozeniu ze 5% s$wiadczen bedzie realizowana
w dotychczasowych grupach P19, S05-S07. Do analizy wptywu na budzet przyjeto liczebnosci podane
przez ekspertow klinicznych, z ktédrymi wspdtpracowata Agencja. W tabeli ponizej przedstawiono
prognozowang liczbe $wiadczen dla poszczegdlnych produktéw rozliczeniowych, ktére zostaty
uwzglednione przy wyliczeniu wptywu na budzet ptatnika.

Tabela 44 Prognozowane liczebnosci dla grup S11-S16

Nazwa swiadczenia Prognozowana liczba swiadczen
S11 Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych 200
S12 Okotourazowe leczenie skaz krwotocznych 60
S13 Skazy krwotoczne - kompleksowa ocena stanu zdrowia > 1 dnia 2 000
S14 Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia 1000
S15 Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni 500
S16 Skazy krwotoczne - ocena stanu zdrowia < 2 dni 1100
Razem 4 860

Analiza wptywu na budzet zostata przeprowadzona w oparciu o dane Narodowego Funduszu Zdrowia
o liczbie produktow jednostkowych zrealizowanych w roku 2016 oraz Sredniej cenie punktu w danym
rodzaju Swiadczen. Nalezy mie¢ na uwadze fakt, ze analiza uwzglednia réwniez Swiadczenia, ktére nie
zostaty rozliczone (zaptacone) przez NFZ.

Wprowadzenie w zycie proponowanej taryfy Swiadczen bedzie wigzato sie z dodatkowymi wydatkami
po stronie ptatnika publicznego w wysokosci 10,2 min zt, co odpowiada zwiekszeniu kosztéw o 187%
w obszarze analizowanych $wiadczen w stosunku do 2016 .

W ponizszej tabeli przedstawiono szczegétowe informacje.

Tabela 45 Analiza wptywu na budzet ptatnika

taczna
taczna oz
wartosé Prognozowana liczba wartosc Réznica
Liczba hospitalizacji w 2016 r. - . e e Swiadczenia
Swiadczenia hospitalizacji . (PLN)
(PLN) po zmianach
(PLN)
1 2 3 4 5 6 7=6-5
S11-S16 4938 15454 930
P19, S05, S06, 5093 5471 991,91 10 256 538
So7
P19, S05, S06, SO7 255 273 600

* dla wartosci 1 pkt = 52 zt
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Z uwagi na brak mozliwosci okreslenia liczby zabiegow wykonywanych w tym samym osrodku,
w ktérym hospitalizowany jest pacjent, dla ktérych to przypadkéw dedykowany bytby produkt do
sumowania, zostat on wytaczony z analizy wptywu na budzet ptatnika. W analizie uwzgledniono tylko
podstawowg wycene grup, nie wzieto pod uwage dtugich hospitalizacji, gdzie koszt pobytu bedzie
zwiekszony o kazdy dodatkowy osobodzien ponad ryczatt finansowany grupa.

4.2.Analiza wptywu na organizacje systemu opieki zdrowotnej

Wyodrebnienie nowych produktdw ma charakter porzadkujacy system i racjonalizujgcy rozliczenia
Swiadczeniodawcéw z ptatnikiem. Dodatkowo, z uwagi na podnoszone przez Srodowisko i pacjentéw
kwestie niedostatecznej wyceny dotychczas istniejgcych produktéw rozliczeniowych, oczekiwac
nalezy, ze rozszerzenie zakresu dedykowanych swiadczen i adekwatna ich wycena mogg stanowic
bodziec do powstawania nowych osrodkéw leczenia hemofilii na | i Il poziomie referencyjnym, co
pozwoli na zapewnienie kompleksowego leczenia pacjentom na poziomie poszczegdlnych
wojewddztw.

Wydzielenie nowych produktdw rozliczeniowych, pomimo ich korzystnej wyceny, nie niesie ryzyka
nieuprawnionego rozliczania udzielonych swiadczen. Ryzyko naduzy¢ jest zatem niewielkie.

Adekwatna wycena swiadczen pozwoli na przeprowadzanie petnej diagnostyki, ktora nie zawsze byta
wykonywana ze wzgledu na znaczne finansowe obcigzenie sSwiadczeniodawcdw. Umozliwi tez
kompleksowe leczenie pacjentdw, co powinno przetozyé sie na skuteczno$é¢ terapii. Dzieki
wprowadzeniu Swiadczen dotyczacych kompleksowej oceny stanu zdrowia, ktére majg na celu
wczesne rozpoznanie oraz ustalenie optymalnego leczenia chordb zwigzanych z procesem starzenia
sie 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: obejmujgce 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 czynnikéw 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),

o hemofilia B — niedobdr czynnika krzepniecia IX. (ok 1:30 000 urodzonych chtopcéw).
Niedobory pozostatych czynnikow krzepniecia (fibrynogenu, Il, V, VII, IX, X, XI, XII, XlIl), 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. 3 000 pacjentéw.

Ze wzgledu na duzg czesto$é krwawien ta grupa chorych cechuje sie koniecznoscig czestych porad
lekarskich i hospitalizacji. Z uwagi na ciezki przebieg kliniczny (samoistne, powtarzajace sie wylewy do
stawodw, tkanek miekkich, narzadéw wewnetrznych) najwiecej probleméw zdrowotnych wystepuje
wsrdd chorych na hemofilie A i B.

tagodne skazy krwotoczne przebiegajg zazwyczaj skapo objawowo 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 wspétpracujacy z Agencjg sygnalizujg znaczne koszty zabezpieczenia
personelu oraz specjalistycznych badan i rehabilitacji, ktorych nie rekompensuje obecna wycena.

Z analizy popytu i podazy wynika, ze najwiekszym problemem jest dtugi czas oczekiwania na przyjecie
zaréwno w poradniach ambulatoryjnych jaki i oddziatach szpitalnych (odpowiednio 128 dni -poradnia
hematologiczna i 21 dni - oddziat hematologiczny). Dodatkowo nalezy wskaza¢ na matg liczbe
oddziatéw hematologicznych oraz oddziatéw hematologii i onkologii dzieciecej w Polsce (3 odziaty
w skali kraju).

Dla produktow zwigzanych z leczeniem hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych w rodzaju leczenie
szpitalne zrealizowano w 2016 r. tgcznie 5 093 hospitalizacji, o wartosci sumarycznej 5 471 992 zt.

Odnalezione informacje dotyczace finansowania leczenia hemofilii w innych krajach nie pozwalaja na
bezposrednie poréwnanie z rozwigzaniami polskimi.

Nie odnaleziono krajowych i zagranicznych cen komercyjnych dla kompleksowego leczenia hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych.

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 $redniej dtugosci hospitalizacji, rodzaju i sredniego zuzycia lekéw
i wyrobéw medycznych oraz rodzaju i $redniej liczby wykonywanych procedur w odniesieniu do
najczesciej wystepujgcych rodzajow hospitalizacji w leczeniu pacjentéw z hemofilig i pokrewnymi
skazami krwotocznymi.

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

— S11 - Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych (dedykowane osrodkom
2 stopnia),

— S12 - Okotourazowe i okotozabiegowe leczenie skaz krwotocznych (dedykowane osrodkom
1i 2 stopnia),

— S13 - Skazy krwotoczne - kompleksowa ocena stanu zdrowia > 1 dnia (dedykowane
osrodkom 2 stopnia),

— S14 - Skazy krwotoczne - kompleksowa diagnostyka > 1 dnia (dedykowane osrodkom 1 i 2
stopnia),

— 515 - Skazy krwotoczne - rozszerzona ocena stanu zdrowia < 2 dni (dedykowane osrodkom
1i 2 stopnia),

— 516 - Skazy krwotoczne - ocena stanu zdrowia < 2 dni (dedykowane osrodkom 1 i 2 stopnia),

— Produkt do sumowania w katalogu 1c - opieka okotooperacyjna nad pacjentem chorym na
hemofilie (za osobodzien, z odrebng wyceng dla osrodkéw pierwszego i drugiego stopnia
referencyjnosci).

Na podstawie przebiegow referencyjnych oraz analizy kosztdw zaproponowano nastepujgce taryfy
punktowe dla przedmiotowych produktéw rozliczeniowych:

e S511-307,61
e 512-138,32

e S513-74,19
e S514-55,47
e S515-21,69
e S516-11,54.

Do podstawowych ograniczer oszacowania taryfy nalezy zaliczy¢ fakt, ze ksztatt nowych produktow
rozliczeniowych dedykowanych leczeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych zostat okreslony
przez srodowisko eksperckie w postaci tzw. ,przebiegédw referencyjnych”, a ich wptyw na system
opieki zdrowotnej bedzie mdgt zosta¢ zweryfikowany dopiero po wejsciu w zycie zaproponowanych
produktéw. Dane finansowo- ksiegowe zostaty przekazane jedynie przez 2% osrodkdéw realizujgcych
Swiadczenia w przedmiotowym zakresie, natomiast sg to Swiadczeniodawcy realizujgcy duzy
wolumen tych produktéw. W przypadku czesci danych dotyczacych sktadowych danego swiadczenia,
w przypadku braku informacji w danych od sSwiadczeniodawcéw, positkowano sie cennikami
publikowanymi na stronach internetowych badZ informacjami przekazanymi przez ekspertéw
(dotyczyto to w szczegdlnosci specjalistycznych badan realizowanych w jednym osrodku w kraju).

Analiza wptywu na budzet zostata przeprowadzona w oparciu o dane Narodowego Funduszu Zdrowia
o liczbie produktow jednostkowych zrealizowanych w roku 2016 oraz sredniej cenie punktu w danym
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rodzaju $wiadczen. poréwnano naktady finansowe z perspektywy ptatnika publicznego ponoszone na
realizacje swiadczen w ramach obowigzujgcej wyceny oraz zmiany wynikajgce z zastosowania
proponowanej taryfy dla nowych produktéw rozliczeniowych. Do analizy wptywu na budzet przyjeto
liczebnosci dla nowotworzonych grup JGP podane przez ekspertéw klinicznych, z ktérymi
wspotpracowata Agencja.

Wprowadzenie w zycie proponowanych taryf $wiadczen bedzie wigzato sie z dodatkowymi
wydatkami po stronie ptatnika publicznego w wysokosci 10,2 min zt, co odpowiada zwiekszeniu
kosztow w analizowanym obszarze o 187%, w stosunku do réwnowaznej liczby $wiadczen
zrealizowanych w 2016 r.

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

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, ktora nie zawsze byta
wykonywana ze wzgledu na znaczne finansowe obcigzenie Swiadczeniodawcow. Umozliwi tez
kompleksowe leczenie pacjentdw, co powinno przetozyé sie na skuteczno$é¢ terapii. Dzieki
wprowadzeniu Swiadczen dotyczacych kompleksowej oceny stanu zdrowia, ktére majg na celu
wczeshe rozpoznanie oraz ustalenie optymalnego leczenia choréb zwigzanych z procesem starzenia
sie oraz schorzen wynikajgcych z samej skazy krwotocznej, koszty spoteczne w postaci swiadczen
z systemu zabezpieczenia spotecznego powinny ulec zmniejszeniu.
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