Zalgcznik nr 44

do Zarzadzenia Nr 59/2011/DGL Prezesa NFZ
z dnia 10 pazdziernika 2011 roku

Opis Swiadczenia

KWALIFIKACJA | WERYFIKACJA LECZENIA W PROGRAMIE
»+ZAPOBIEGANIE KRWAWIENIOM U DZIECI Z HEMOFILIA A i B”

Charakterystyka Swiadczenia

1.1

nazwa $wiadczenia

kwalifikacja i weryfikacja leczenia w programie ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci
z hemofilig Ai B”

1.2

okreslenie i kody powigzanych
ze Swiadczeniem schorzen (wg
ICD 10)

D66 Dziedziczny niedobér czynnika VI

D 67 Dziedziczny niedobér czynnika IX

1.3

$wiadczenia skojarzone

nie dotyczy

14

czesto$¢ wystepowania jednostki

chorobowej lub procedury
medyczne;

czesto$¢ wystepowania 1 na 12 tys. osob,
leczenie substytucyjne koncentratami czynnikow krzepnigcia VIl i IX,
przewidywana liczba chorych objetych leczeniem wynosi ok. 550

1.5

kryteria kwalifikacji chorych
wymagajacych udzielenia
Swiadczenia

kwalifikacji $wiadczeniobiorcdw do terapii pierwotnej i wtérnej profilaktyki oraz leczenia
hemofilii powiktanej nowo powstalym krazacym antykoagulantem dokonuje Zespét
Koordynujacy powotany przez Prezesa Narodowego Funduszu Zdrowia.

1. Modut pierwotnej profilaktyki krwawien
1.1. Pierwotna profilaktyka krwawien u dzieci od 1 dnia zycia z zachowaniem ciagtosci
leczenia do ukoriczenia 18 roku zycia z ciezka postacig hemofilii A lub B, o poziomie
aktywnosci czynnikdw krzepniecia VIII lub [X rwnym lub ponizej 1% poziomu normalnego.
Substancja czynna finansowana w ramach powyzszej profilaktyki — koncentraty
osoczopochodnych (ludzkich) czynnikéw krzepniecia odpowiednio czynnika VI lub czynnika
IX.
1.2 Pierwotna profilaktyka krwawien nowozdiagnozowanych dzieci z cigzka postacig hemofilii
A'i B wczesniej nie leczonych czynnikami osoczopochodnymi (ludzkimi).
Substancja czynna finansowana w ramach powyzszej profilaktyki — koncentraty
rekombinowanych czynnikéw krzepnigcia odpowiednio czynnika VIII lub czynnika IX minimum
drugiej generacji.
1.3 Zapewnienie koncentratow czynnikow krzepnigcia odpowiednio czynnika VIl lub czynnika
IX dla dzieci, u ktérych konieczne jest zatozenie centralnego dostepu zylnego:

dla grupy okre$lonej w punkcie 1.1 — czynniki osoczopochodne (ludzkie),

dla grupy okre$lonej w punkcie 1.2 — czynniki rekombinowane minimum drugiej

generacji.

2. Modut wtdrnej profilaktyki krwawien

2.1 Wtédrna profilaktyka krwawien — u dzieci od 1 dnia Zycia do ukoriczenia 18 roku zycia,
chorych na hemofilie A lub B, po wystapieniu wylewow do stawdw.

Substancja czynna finansowana w ramach wtornej profilaktyki — koncentraty
osoczopochodnych (ludzkich) czynnikéw krzepniecia odpowiednio czynnika VIIl lub czynnika
IX.

2.2 Zapewnienie koncentratéw osoczopochodnych (ludzkich) czynnikéw krzepniecia
odpowiednio czynnika VIII lub czynnika IX dla dzieci, u ktorych konieczne jest zatozenie
centralnego dostepu zylnego.

3. Objecie programem wywotywania tolerancji immunologicznej wszystkich chorych

na hemofilie powiktang nowo powstatym krazacym antykoagulantem (inhibitorem) (powyzej 5
B.U. oraz o mianie nizszym lub rbwnym 5 B.U. w przypadku przetrwania powyzej 6 miesiecy
od momentu wykrycia). Finansowanie realizacji wywotywania tolerancji immunologicznej
bedzie sie odbywato poprzez realizacje stosownych uméw z podmiotami odpowiedzialnymi.
Wymog zawarcia przedmiotowych uméw zostanie zapisany w specyfikacji przetargowe.




Kryteria wigczenia do przedmiotowego modutu nowopowstatego inhibitora u dzieci do 18 roku
zycia:

- dotyczy chorych uprzednio zakwalifikowanych do programu, jednak stwierdzenie obecnosci
inhibitora musi nastapi¢ po wejsciu przedmiotowego programu w zycie w 2010 .,

- kwalifikacja pacjentéw z hemofilig powiktang nowo powstatym krazacym antykoagulantem
(inhibitorem) (powyzej 5 B.U. oraz o mianie nizszym lub réwnym 5 B.U. w przypadku
przetrwania inhibitora powyzej 6 miesiecy) do modutu nastepuje na podstawie decyzji
Zespotu Koordynujacego.

4. Kryteria wytaczenia
Stwierdzenie obecnosci inhibitora (krazacego antykoagulantu o mianie powyzej 5 B.U. oraz o
mianie nizszym lub rownym 5 B.U. w przypadku przetrwania inhibitora powyzej 6 miesiecy).

5. Kryteria zakonczenia udziatu w programie lub module programu (dotyczy przyczyn,

z powodu ktdrych udziat pacjenta - uprzednio zakwalifikowanego - w przedmiotowym
programie musi zostaC zakonczony):

- stwierdzenie obecno$ci nowo powstatego inhibitora (powyzej 5 B.U.) lub utrzymywanie sie
inhibitora w mianie nizszym lub réwnym 5 B.U. przez ponad 6 miesiecy,

- ukonczenie 18 roku zycia.

1.6

Specyfikacja zasadniczych
procedur medycznych
wykonywanych w trakcie
udzielania $wiadczenia (wg ICD
9 CM)

89.00 - badanie i porada lekarska, konsultacja

1.7

zalecenia dotyczace dalszego
postepowania (zalecane lub
konieczne kolejne $wiadczenia)

w przypadku pozytywnej kwalifikacji wigczenie do programu terapeutycznego

1.8

oczekiwane wyniki postepowania
(efekt dziatania — kryteria
wyjscia)

optymalizacja procesu leczenia dzieci z ciezkg i umiarkowang hemofilig pod wzgledem jego
efektywnosci i kosztow

1.9

ryzyka powiktan postepowania
medycznego i czesto$¢ ich
wystepowania

inhibitor i zakazZenia czynnikami zakaznymi ewentualnie zawartymi w koncentratach
krzepniecia

2. | warunki wykonania
specyfikacja i liczba badan
2.1 diagnostycznych, niezbednych | okreslona w opisie programu ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B’
dla wykonania $wiadczenia
zakres oczekiwanych informacji I . . . .
22 |na podstawie wykonanych badari | umkmeqe tryva’:ego kalectwa na skutek meodwrapalnego zniszczenia stawow,
di - optymalizacja procesu terapeutycznego w oparciu o dane rejestrowe
iagnostycznych
2.3 | $redni czas udzielania - zgodnie z kryteriami opisanymi w programie terapeutycznym
$wiadczenia
24 sprzet i aparatura medyczna program archiwi;acji danych pacjenta w systemie.komputerowym (nadzér nad
prowadzonym rejestrem zgodnym z wymaganiami programu)
Osrodek bedacy realizatorem przedmiotowego $wiadczenia (Jednostka Koordynujaca) musi
zapewni¢ warunki do realizacji nastepujacych zadan Zespotu Koordynacyjnego:
- zapewnienie niezbednego zaplecza organizacyjnego dla dziatania Zespotu
Koordynujacego,
2.5 | warunki organizacyjne udzielania | - zorganizowanie zakupu wspdlnego czynnikéw krzepniecia na podstawie upowaznienia
$wiadczen od poszczegblnych  $wiadczeniodawcow realizujgcych  program  terapeutyczny
,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B,
- nadzér nad prowadzonym rejestrem  zgodnym 2z wymaganiami programu oraz
prowadzenie archiwum niezbednego dla potrzeb sprawozdawczo$ci i analiz
26 - lekarz ze specjalizacja w zakresie hematologii lub angiologii lub transfuzjologii

kwalifikacje specjalistow

lub pediatrii lub onkologii i hematologii dzieciece;




2.7

umiejetnosci i doswiadczenie

zawodowe Jak wyze]
zakres dziedzin medycyny
28 uprawnionych do wykonania hematologia, angiologia, transfuzjologia, pediatria lub onkologia i hematologia dziecieca
Swiadczenia
3. | Skutecznosé medyczna i ekonomiczna
3.1 specyfikacja kosztow Swiadczenia | 20 pkt.
potwierdzenie skuteczno$ci
procedury medycznej z podaniem zapobieganie lub przynajmniej opdznienie wystapienia kalectwa,
3.2 stopnia ufnosci wyniku (korzysci w przypadku wystapienia zmian narzadowych poprawa jako$ci Zycia i przediuzenie
uzyskane dzieki jej zastosowaniu — Cczasu przezycia
efektywno$¢ medyczna)
Windyga J., Chojnowski K., Klukowska A., Letowska M., Mital A., Podolak-Dawidziak M.,
Zdziarska J., Zawilska K. Polskie zalecenia postepowania we wrodzonych skazach
- . | krwotocznych na tle niedoboru czynnikdw krzepniecia. Cze$€ I: Zasady postepowania w
4. | Istniejace wytyczne postgpowania

medycznego

hemofilii A i B. Cze$¢ II: Zasady postepowania w hemofilii A i B powiktanej inhibitorem. Acta
Haematol Pol. 2008;39(3):537-579.

"Management of Haemophilia Treatment Protocols Compiled by the Medical Advisory
Committee of Haemophilia Foundation of New Zealand, 2006"




