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Wstep

Hemofilia jest choroba sieroca, ktéra wymaga leczenia przez cate zycie. Dzieki postepom
medycyny leczenie to moze by¢ bardzo skuteczne — w krajach, w ktérych opieka nad
chorymi na hemofilie jest dobrze zorganizowana, czas zycia chorych przedtuzyt sie

z 11 lat w roku 1920, 23 lat w roku 1950, do podobnego jak w ogélnej populacji mezczyzn
obecnie. Zadaniem os6b opiekujacych sie ta grupa chorych jest stworzenie warunkéw
umozliwiajgcych zapobieganie krwawieniom, artropatii hemofilowej, leczenie powiktah
wynikajgcych z procesu starzenia sie, a takze zapewnienie pacjentom dobrej zaleznej

od zdrowia jakoSci zycia.

W 2009 r. Parlament Europejski zatwierdzit 10 zasad opieki nad chorymi na hemofilie

- ,European Principles of Haemophilia Care”, ktére powinny obowigzywac w krajach

Unii Europejskiej (UE). W opracowaniu pt. ,,Analiza systeméw zarzgdzania i gospodarowania
czynnikami krzepniecia w Europie” zapoznaja sie Pafstwo z informacjami, w jaki sposéb
jest zorganizowana opieka nad chorymi na hemofilie w 28 krajach UE i 10 krajach do niej
nienalezgcych. Dane zostaty zaczerpniete z wielu opracowan przygotowanych przez World
Federation of Hemophilia, dokumentéw uzyskanych z poszczeg6lnych krajow oraz publikacji
naukowych. Wytania sie z niej obraz bardzo zré6znicowany — od Albanii, Bosni i Hercegowiny
lub Ukrainy, gdzie Srednie roczne zuzycie czynnika VIII/1 mieszkaica (miernik jakosci leczenia
chorych na hemofilie) nie przekracza 1j.m., do Szwecji, gdzie wynosi on 10,54 j.m. Polska
miesSci sie w Srodku tej skali z rocznym zuzyciem czynnika VIII 4,76 j.m. Uzyskanie takiego
wskaznika Swiadczy o duzym postepie w leczeniu hemofilii w naszym Kraju w ostatniej
dekadzie — w roku 2006 wynosit on 1,7 j.m. ,Kamieniem milowym” byto wprowadzenie

w 2008 r. programu ,,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig Ai B”, duze znaczenie
miata takze realizacja ,,Narodowego Programu Leczenia Hemofilii i Pokrewnych Skaz
Krwotocznych na lata 2012-2018”. Trzeba jednak podkresli¢, ze na Wegrzech, ktére uzyskuja
zblizony do Polski dochéd narodowy przypadajacy na 1 mieszkafca, wskaznik ten wynosi
6,35j.m.

System opieki nad chorymi na hemofilie w Polsce wymaga jeszcze wielu usprawnien,

przede wszystkim zorganizowania referencyjnych oSrodkow leczenia hemofilii, ktére
umozliwig zapewnienie kompleksowej, wielospecjalistycznej opieki naszym pacjentom.

Jest to w petni uzasadnione nie tylko z powodu lepszej jakoSci opieki, ale takze ze wzgledéw
ekonomicznych - redukuje koszty bezposrednie i posrednie. Wydaje sie, ze dobrym
docelowym modelem organizacji opieki nad chorymi na hemofilie moze by¢ system irlandzki,
ktéry zapewnia pacjentom z hemofilig leczenie w osrodkach kompleksowej opieki i osrodkach
regionalnych, dostep do koncentratéw rekombinowanych czynnikéw krzepniecia z dostawa
domowa, profilaktyke krwawiefi w petnym zakresie i mozliwos¢ stosowania optymalnych
form leczenia.

Zachecam do lektury i poznania bardzo ciekawych danych o sytuacji chorych na hemofilie
w Polsce i innych krajach europejskich.

prof. dr hab. n. med. Krystyna Zawilska
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European Principles
of Haemophilia Care

W 2008 roku lekarze z 19 krajow
europejskich, pielegniarki oraz
przedstawiciele organizacji chorych
na hemofilie,

Dokument sygnowany przez Europejskie
Konsorcjum Chorych na Hemofilie

i Swiatowg Federacje Chorych na Hemofilie,
zostat przyjety przez Parlament Europejski
27 stycznia 2009 roku.

Zgodnie z wytycznymi europejskimi
w zakresie opieki chorych na hemofilie,

moze zapewni¢ peten
zakres leczenia.

Zaleca sie stosowanie wytgcznie
bezpiecznych i efektywnych czynnikéw

substytucyjnych.

Do lat 60. XX wieku, chory na hemofilie

* X

>~/

jednostek czynnika
krzepniecia

. Terapie substytucyjne niedoborowymi czynnikami i staty
postep w zakresie optymalizacji opieki nad chorymi na hemofilie, pozwolity
w wielu krajach na istotne wydtuzenie przewidywanej dtugosci zycia.

Do lat 60.
XX wieku

Obecnie

Odpowiednio leczony, chory na hemofilie, nawet dotkniety jej

ciezka postacia,

z zachowaniem petnej aktywnosci zawodowej, bez koniecznosci
korzystania ze Swiadczef przystugujacych inwalidom.

OIS

SKAZA KRWOTOCZNA

HEMOFILIA CHOROBA INNE SKAZY
(Hemofilia A: 86%, Hemofilia B:14%) VON WILLEBRANDA KRWOTOCZNE

®
m LICZBA 0SOB Z ROZPOZNANA
SKAZA KRWOTOCZNA
4406 0sob @g@ﬂ% populacji

®

‘ SREDNIE ROCZNE ZUZYCIE CZYNNIKOW
KRZEPNIECIA NA 1 MIESZKANCA

Zuzycie czynnika VIII

4,7 j.m.

Zuzycie czynnika IX

0,5 j.m.

: —
29.. 1.
czynnika 71 ¢ czynnika 99
uzyskanego % i uzyskanego %
metoda czynnika : metoda czynnika
rekombinacji uzyskanego : rekombinacji uzyskanego
genetycznej zosocza : genetycznej zosocza
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Hemofilia. Analiza systeméw zarzadzania i gospodarowania czynnikami krzepniecia w Europie.

Kluczowe problemy
w opiece nad chorymi

na hemofilie.

Hemofilia jest ztozonym problemem
zdrowotnym, a nie tylko stanem niedoboru
pojedynczego czynnika krzepniecia'.

Dane z wielu krajéw dowodza, ze
przewidywany okres zycia chorych

na hemofilie jest poréwnywalny z okresem
zycia wyliczonym dla og6lnej populacji.
Uzyskanie takiego stanu rzeczy wymaga
jednak zastosowania kompleksowej,
wielospecjalistycznej opieki w oparciu,
przede wszystkim, o odpowiednio

szybki dostep do bezpiecznej terapii
substytucyjnej’.

na przesuniecie chorych na hemofilie z grupy
inwalidéw do tej czeSci spoteczefstwa,

ktéra aktywnie uczestniczy w zyciu kraju.
Dzieki kompleksowej opiece, chorzy

na hemofilie cieszg sie lepszym zdrowiem
fizycznym i psychofizycznym, a jakos¢ ich
zycia ulega istotnej poprawie™. W Irlandii,
gdzie wszyscy chorzy na hemofilie otrzymuja
czynniki rekombinowane, a wszystkie

dzieci i mtodziez maja petny dostep

do profilaktycznego podawania czynnikéw,
praktycznie wyeliminowano problem
inwalidztwa wsréd chorych na hemofilie’.

Przewidywany okres zycia chorych na hemofilie jest
porownywalny z okresem zycia wyliczonym dla ogolnej

populacji. Uzyskanie takiego stanu rzeczy wymaga jednak
zastosowania kompleksowej, wielospecjalistycznej opieki

w oparciu, przede wszystkim, o odpowiednio szybki
dostep do bezpiecznej terapii substytucyjnej.

Jest to zwigzane ze znacznymi naktadami
finansowymi, ale jednocze$nie daje szanse

Leczenie hemofilii polega przede wszystkim
na substytucji niedoborowego czynnika.

Rozdziat 1. Opis problemu - kluczowe problemy w opiece nad chorymi na hemofilie.
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Leczenie substytucyjne
koncentratami czynnikow
krzepniecia jest leczeniem
wieloletnim, a terapia raz
rozpoczeta, nie powinna
by¢ przerwana.

66

Koncentraty czynnikéw krzepniecia,
uzyskiwanych z ludzkiego osocza lub
metoda inzynierii genetycznej, podawane
sga w dozylnych wstrzyknieciach. Specyfika
leczenia chorych na hemofilie i inne
wrodzone skazy krwotoczne za pomoca
koncentratéw czynnikéw krzepniecia
wymaga szybkiego i statego do nich
dostepu. Leczenie substytucyjne
koncentratami czynnikéw krzepniecia

jest leczeniem wieloletnim, a terapia raz
rozpoczeta, nie powinna byé przerwana.
Kolejny problem w leczeniu chorych

z niedoborami czynnikéw krzepniecia krwi,
to koniecznos¢ zapewnienia szybkiego

i statego dostepu do koncentratéw
czynnikéw krzepniecia. Im szybciej zostanie
wstrzykniety odpowiedni koncentrat, tym
szybciej zostanie zahamowane krwawienie.

Szybkie podanie
koncentratu niedoborowego
czynnika krzepniecia ma
decydujace znaczenie dla
Zycia i zdrowia chorego.

Bardzo czesto, szybkie podanie koncentratu
niedoborowego czynnika krzepniecia ma
decydujace znaczenie dla zycia i zdrowia
chorego®. Niezbedna jest w zwigzku z tym
wtadciwa organizacja leczenia tej grupy
chorych, na ktéra powinna sktadac sie siec
wyspecjalizowanych poradni oraz klinik badz
oddziatéw szpitalnych na bazie oSrodkéw
hematologicznych, gdzie chorzy mogliby

sie zgtaszaé w razie potrzeby. Wyzwaniem

w leczeniu chorych na hemofilie sg wysokie
koszty koncentratéw czynnikéw krzepniecia.
Stanowia one okoto 90% ogdlnych kosztéw
leczenia tej grupy pacjentéow. Koszt

ten wzrasta kilkakrotnie w przypadku

hemofilii powiktanej obecnoscig inhibitora
(alloprzeciwciat przeciw niedoborowemu

1,57

czynnikowi)"™".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012”,
prezentujgcego dane ze 109 krajéw, w 2012
roku na Swiecie zyto 274 066 0séb ze
zdiagnozowang skaza krwotoczng. Stanowili
oni 0,004% populacji zamieszkujacej kule
ziemska. U 172 373 0s6b (63%) rozpoznano
hemofilie (u 82% hemofilie Ai u16%
hemofilie B), a u 66 144 0s6b (24%) chorobe
von Willebranda. U pozostatych 35 549
chorych rozpoznano inne skazy krwotoczne.
Na podstawie tego samego dokumentu,
Srednie zuzycie czynnika VIl na jednego
mieszkafica na rok (na podstawie danych

z 67 krajow) wynosi 2,6 j.m., natomiast
czynnika IX - 0,39 j.m.%.

Czestos¢ wystepowania hemofilii w Polsce
oceniono na 1:12 300 mieszkafcow. Zgodnie
z dostepnymi danymi, chorzy na hemofilie

i pokrewne skazy krwotoczne stanowia

w Polsce grupe ok. 5000 os6b. W rejestrze
chorych na hemofilie, ktéry prowadzony

jest od 1991 roku przez Instytut Hematologii

i Transfuzjologii w Warszawie, do lipca 2011r.
zarejestrowano 2605 chorych na hemofilie.
W Polsce hemofilia A wystepuje 6-krotnie
czesciej niz hemofilia B. Najwiekszym
wyzwaniem terapeutycznym sg przypadki
ciezkiej hemofilii, ktére stanowia 53,7%
przypadkéw hemofilii A i 48,07% przypadkéw
hemofilii B’. Ze wzgledu na duzg czestosé
krwawien, te grupe chorych cechuje
konieczno$¢ licznych konsultacji lekarskich

i hospitalizacji oraz wysokie koszty leczenia
i rehabilitacji. Nalezy podkreslié, ze u osoby
zwrodzong skazg krwotoczng zaden

zabieg chirurgiczny lub inwazyjny zabieg
diagnostyczny, nie moze by¢ bezpiecznie
przeprowadzony, bez odpowiedniej
substytucji niedoborowego czynnika
krzepniecia krwi*.

Jak wskazano powyzej, zycie i zdrowie
chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne zalezy w gtéwnej mierze

od dostepu do koncentratéw czynnikow
krzepniecia. Miernikiem zabezpieczenia
chorych na hemofilie jest wskaznik zuzycia
czynnika VIl w przeliczeniu na 1 mieszkafnca
rocznie. Przy odpowiednim poziomie
zaopatrzenia mozna zapewnic: leczenie

w warunkach domowych, przeprowadzenie
wiekszosci planowych zabiegow
chirurgicznych, dtugo- i krétkoterminowa
profilaktyke, immunotolerancje w przypadku



Hemofilia. Analiza systeméw zarzadzania i gospodarowania czynnikami krzepniecia w Europie.

wystgpienia inhibitora niedoborowego
czynnika krzepniecia’.

Zgodnie z zaleceniami Swiatowej Organizacji
Zdrowia (WHO) minimum niezbedne dla
ratowania zycia to 2 j.m./mieszkafca/rok’.
W Polsce wskaznik ten wyniést w 2010

roku 4,7 j.m. przy zaopatrzeniu chorych

w koncentraty czynnikéw krzepniecia

w ramach dwéch programéw, tj.
»Narodowego Programu Leczenia Hemofilii
na lata 2005-2011” kontynuowanego jako
»,Narodowy Program Leczenia Chorych

na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
na lata 2012-2018”, finansowanego z budzetu
ministra wtasciwego do spraw zdrowia oraz
terapeutycznego programu zdrowotnego
»Zapobieganie krwawieniom u dzieci

z hemofilig Ai B, finansowanego z budzetu
Narodowego Funduszu Zdrowia. Docelowa
wartos¢ wskaznika zuzycia koncentratu
czynnika krzepniecia VIIl w przeliczeniu

na 1 mieszkafca Polski to okoto 6,0 j.m.,
planowana do osiagniecia w roku 2018

w ramach realizacji ww. dwéch programéw’.

Zgodnie z zaleceniami WHO i Swiatowej
Federacji Chorych na Hemofilie (WFH),
odpowiedzialnos¢ za narodowy system
opieki nad chorymi na hemofilie powinna
spoczywac na wtadzach danego kraju.
Podobnie jak w innych pafstwach, w Polsce
koncentraty czynnikéw krzepniecia dla
chorych na hemofilie i inne pokrewne skazy
krwotoczne muszg by¢ finansowane ze
$rodkéw publicznych™.

Rozdziat 2
Zasady organizacji
opieki nad chorymi

na hemofilie w Europie.
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Zasady organizacji
opieki nad chorymi
na hemofilie w Europie.

W 2008 roku opublikowano dokument
»European Principles of Haemophilia Care”,
opracowany przez grupe robocza utworzona
przez lekarzy z 19 krajéw europejskich,
pielegniarki oraz przedstawicieli organizacji
chorych na hemofilie".

Autorzy dokumentu wzywaja europejskich

i krajowych decydentéw w zakresie

opieki zdrowotnej do podejmowania
zdecydowanych dziatah, majacych na celu
zapewnienie osobom chorym na hemofilie
dostepu do bezpiecznych zabiegéw

i optymalnej opieki w catej Europie.
Dokument prezentuje 10 podstawowych
zasad uznanych za podstawowe elementy
opieki nad chorymi na hemofilie, ktére
powinny by¢ wdrozone w kazdym kraju
europejskim. Dokument zostat sygnowany
przez Europejskie Konsorcjum Chorych

na Hemofilie (EHC, organizacja skupiajaca
narodowe stowarzyszenia chorych

na hemofilie z 44 krajéw europejskich, w tym
ze wszystkich krajéw cztonkowskich Unii
Europejskiej) oraz przez Swiatowa Federacje
Chorych na Hemofilie (WFH, miedzynarodowa
organizacja non-profit, tworzaca globalng
sie¢ organizacji chorych na hemofilie ze 122
krajéw, majaca oficjalne uznanie Swiatowej
Organizacji Zdrowia)'.

W dniu 27 stycznia 2009 roku omawiany
dokument zostat przyjety przez Parlament
Europejski.

Ponizej przedstawiono opis dziesieciu
przyjetych wytycznych (zasad).

Rozdziat 2. Zasady organizacji opieki nad chorymi na hemofilie w Europie.

1. Centralna organizacja
odpowiedzialna

za realizacje opieki

nad chorymi na hemofilie
i lokalne oSrodki
wspierajace jej dziatania.

Pierwszg zasada powinno by¢
funkcjonowanie centralnej organizacji
dziatajacej na rzecz opieki nad chorymi

na hemofilie i koordynujacej prace oSrodkéw
lokalnych®.

Narodowa Rada ds. Hemofilii

Formalne uczestnictwo w pracach (12 krajow):

Albania
Czechy
Finlandia
Francja
Grecja
Irlandia
Polska
Serbia
Stowacja
Stowenia
Wielka Brytania
Wtochy

Nieformalne uczestnictwo w pracach (6 krajow):

Belgia
Holandia
Hiszpania
Litwa
Niemcy
Turcja

Na podstawie danych zebranych w 2012
roku, w 18 krajach Europy dziata Narodowa
Rada ds. Hemofilii lub grupa koordynujaca,
w pracach ktérej uczestniczg przedstawiciele
lekarzy z osrodkéw leczenia hemofilii,
organizacji chorych na hemofilie oraz
Ministra Zdrowia. W 12 krajach (Albanii,
Czechach, Finlandii, Francji, Grecji, Irlandii,
Polsce, Serbii, Stowacji, Stowenii, Wielkiej
Brytanii i we Wtoszech) organizacje

te w sposéb formalny uczestnicza

w organizowaniu narodowych oSrodkéw
opieki nad chorymi na hemofilie, natomiast
w pozostatych 6 krajach (Belgii, Holandii,
Hiszpanii, na Litwie, w Niemczech i w Turcji)
s to grupy nieformalne™.
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Rozdziat 2. Zasady organizacji opieki nad chorymi na hemofilie w Europie.

2. Krajowe rejestry chorych
na hemofilie.

W kazdym kraju powinien by¢ prowadzony
rejestr chorych na hemofilie, administrowany
przez centralng organizacje. Doktadna

i rzetelna diagnoza, a nastepnie utworzenie
krajowego rejestru stanowi podstawe, dla
wtasciwych organéw, do planowania catego
systemu opieki nad chorymi®.

W wiekszo$ci krajéw Europy prowadzone
sg narodowe rejestry chorych na hemofilie.
Do nielicznych krajow, w ktérych brak jest
takich rejestréw naleza: Albania, Belgia,
Dania, Finlandia, Holandia, Macedonia,
Portugalia, Szwecja, Ukraina i Wegry.
Szwecja, po przeprowadzeniu ostatnio
analizy w ramach Health Technology
Assessment, dotgczyta do krajow
prowadzacych narodowy rejestr chorych
na hemofilie. Zarzadzanie omawianym
rejestrem w 6 krajach lezy w gestii
narodowych organizacji centralnych,

w 4 krajach wtgczony w ten proces jest rzad,
w 11 krajach uczestnicza w nim lekarze,

w 4 krajach organizacje akademickie,

aw 6 krajach organizacje chorych

3,57

na hemofilie™™”’.

3. OSrodki opieki
kompleksowej i osrodki
leczenia hemofilii.

Hemofilia jest choroba, ktérej powiktania
powinny by¢ leczone przez specjalistéw

z réznych dziedzin medycyny. Chorzy

na hemofilie muszg mie¢ dostep do opieki,
realizowanej zgodnie z krajowymi
wytycznymi przez wielodyscyplinarny
zespot profesjonalistow. Dlatego tez
stworzenie osrodkéw opieki kompleksowej
umozliwia wtaSciwe postepowanie lecznicze
w przypadku hemofilii. Osrodki powinny
oferowac niezbhedne metody diagnozy

i leczenia”.

W sktadzie zespotu realizujgcego
kompleksowa opieke, wedtug WFH,
powinni sie znalez¢: dyrektor medyczny
(hematolog lub lekarz z doSwiadczeniem
w zakresie hemostazy), pielegniarki,
specjaliSci zajmujacy sie zapobieganiem

Zarzadzanie
rejestrem
chorych

na hemofilie

6 KRAJOW

ll' KRAJE

11 KRAJOW

ll' KRAJE

6 KRAJOW

Brak rejestru
chorych na
hemofilie

Albania
Belgia
Dania
Finlandia
Holandia
Macedonia
Portugalia
Szwecja
Ukraina

Wegry

Sktad
zespotu
realizujgcego
kompleksowa
opieke

(hematolog lub lekarz
z doSwiadczeniem w zakresie
hemostazy)

(fizjoterapeuta, psycholog,
ortopeda, reumatolog)

Osrodki

2"' KRAJE
33 KRAJE

i leczeniem powiktan choroby (fizjoterapeuta,
psycholog, ortopeda, reumatolog), diagnosta
laboratoryjny, pracownik socjalny. W miare
mozliwoSci w sktad zespotu powinni wejs¢
takze: specjalista leczenia b6lu, stomatolog,
genetyk, hepatolog, specjalista chor6b
zakaznych, ginekolog, doradca zawodowy".

Podstawg dobrze funkcjonujgcego oSrodka
jest doswiadczenie w zakresie leczenia
chorych na hemofilie oraz tatwa dostepnosé
dla pacjentéw. W osrodku niezbedna jest
mozliwos¢ korzystania z laboratorium
koagulologicznego oraz dostep do czynnikéw
krzepniecia, a w miare potrzeby takze

innych lekéw hemostatycznych. Zgodnie

z zatozeniami, osrodki kompleksowej

opieki muszg zapewni¢ hospitalizacje lub
mozliwos¢ konsultacji, opieke ambulatoryjng
nad pacjentamiiich rodzinami, inicjowanie

i prowadzenie szkolef oraz nadzér nad
leczeniem domowym czynnikami krzepniecia,
edukacje chorych i wszystkich innych oséb
zwiazanych z chorymi na hemofilie, zbieranie
danych dotyczacych poszczegélnych chorych
oraz prowadzenie badaf podstawowych

i badan klinicznych®.

W 24 krajach Europy dziataja osrodki opieki
kompleksowej (comprehensive care centres
— CCC’s). W 33 krajach funkcjonuja osrodki
leczenia hemofilii (haemophilia treatment
centres — HTC’s)™”.

Opieka nad chorymi na hemofilie w catym
kraju powinna byé zharmonizowana.

Stad w kazdym kraju powinny byé
opracowane i wdrozone krajowe protokoty
leczenia hemofilii. W pracach nad ich
tworzeniem powinni uczestniczy¢
profesjonalisci. Protokoty moga ujednolici¢
system opieki nad chorymi, ale tez pozwalajg
na prowadzenie nadzoru nad zlecanymi
produktami leczniczymi®.
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Rozdziat 2. Zasady organizacji opieki nad chorymi na hemofilie w Europie.

4. Rownorzedna wspétpraca
w zakresie Swiadczenia
opieki dla chorych

na hemofilie.

W podejmowaniu decyzji dotyczacych
opieki nad chorymi na hemofilie na szczeblu
krajowym lub regionalnym, powinni
uczestniczy€ klinicysci i przedstawiciele
chorych w réwnorzednej wspétpracy

z resortami odpowiedzialnymi za sprawy
zdrowia i kwestie socjalne oraz organizacjami
Swiadczacymi opieke dla 0séb z hemofilig
w ramach sformalizowanych mechanizméw
takich jak Krajowa Grupa Koordynacyjna

ds. Hemofilii®.

Znaczaca role w podejmowaniu decyzji

w odniesieniu do zagadnief zwigzanych

z opieka nad chorymi na hemofilie

w krajach europejskich odgrywaja: Minister
Zdrowia, narodowe organizacje chorych

na hemofilie i lekarze. W wiekszosci krajow
w podejmowaniu decyzji w omawianym

zakresie uczestniczg przedstawiciele
wszystkich wymienionych podmiotéw™”".

W procesie decyzyjnym w zakresie wyboru
produktow leczniczych do leczenia

chorych na hemofilie, w wiekszosci krajow
europejskich uczestniczy Minister Zdrowia,

a w zaledwie kilku biorg udziat regionalne
organizacje rzadowe. Ciekawym jest fakt,

ze w Szwecji w tym zakresie dotychczas
dziataty regionalne organizacje rzgdowe,

a obecnie — Minister Zdrowia. W 11 krajach
odbywa sie to za posrednictwem szpitali.

W 6 krajach (Irlandia, Polska, Rosja,

Serbia, Stowacja i Wielka Brytania)
uczestniczg w tym procesie narodowe
organizacje chorych na hemofilie, w 16
krajach - lekarze, a w 7 krajach (Biatorus,
Finlandia, Irlandia, Serbia, Stowacja, Wielka
Brytania i Wtochy) — narodowe komitety ds.
zamodwief publicznych. W przypadku Irlandii,
organizacja chorych na hemofilie jest w petni
wtgczona w omawiany proces decyzyjny,
gdyz dziata formalnie, jako narodowy komitet
ds. zamoéwief publicznych w zakresie zakupu
koncentratéw czynnikéw krzepniecia. W 17
krajach organizowane sg krajowe przetargi
na koncentraty czynnikéw krzepniecia®”.

5. Bezpieczne i skuteczne
koncentraty czynnikow
krzepniecia w optymalnych
dawkach.

Kluczowym dla sukcesu w leczeniu chorych
na hemofilie jest zapewnienie dostepu

do bezpiecznego leczenia suplementacyjnego
niedoborowymi czynnikami. Miernikiem
dostepnosci do wtasciwego leczenia

u chorych na hemofilie A jest poziom
zuzycia czynnika VIl na mieszkafca na rok.
Przyjmuje sie, ze zuzycie na poziomie

1j.m. pozwala choremu zaledwie przezy¢.
Zuzycie w zakresie 1-3 j.m. pozwala choremu
uzyska¢ funkcjonalng niezaleznos¢.

Zuzycie 3-5 j.m. zagwarantuje profilaktyke
artropatii, a dopiero zuzycie na poziomie 5-7
j.m. moze zapewni¢ peten zakres leczenia,
w tym profilaktycznego, ktére umozliwia

+5,10

zachowanie petnej aktywnoSci zyciowej™".

Kazdy kraj powinien opracowac swaj wtasny
system finansowania, gwarantujacy staty
dostep chorych do omawianego leczenia

10,11

substytucyjnego™".

Analiza danych z 2011i 2012 wskazuje,

ze w Europie warto$¢ tego miernika waha sie
od 0,40 j.m. w Albanii do 10,54 j.m. w Szwecji.
W 5 krajach (Rumunia, Bosnia i Hercegowina,
Motdawia i Ukraina) deklarowano zuzycie
czynnika VIl ponizej 1j.m. na mieszkanca
na rok, a w kolejnych 6 krajach (Biatorus,
totwa, Macedonia, Serbia i Turcja) — ponizej
2 j.m., co stanowi ponizej powszechnie
przyjetego, dopuszczalnego minimum
zuzycia. Zuzycie czynnika IX miesci sie

w zakresie od 0,016 j.m. na mieszkafca

na rok (Albania) do 2,66 j.m. (Irlandia).

Tak duze zuzycie czynnika IX w Irlandii
wynika z faktu, ze Irlandia nalezy do krajow
0 najwyzszej czestosci wystepowania
niedoboru tego czynnika krzepniecia.

W 2011 roku zuzycie czynnika VIII

na mieszkanca na rok w krajach
cztonkowskich to 5,4 j.m, w poréwnaniu

z wartoscia 1,5 j.m. na mieszkafca na rok

w krajach spoza Unii Europejskiej (UE)**".

Dla osoby chorej na hemofilie
zuzycie czynnika krzepniecia na poziomie:

Zakup czynnikow krzepniecia krwi odbywa sie z udziatem
Ministra Zdrowia lub organizacji rzadowej oraz:

4

+ 6KRAJ()W 16|<RAJ(’)W 7|<RAJ()W

Irlandia Biatorus

Polska Finlandia

Rosja Irlandia
MINISTER ZDROWIA Serbia Serbia
LUB ORGANIZACJA Stowacja Stowacja
RZADOWA Wielka Brytania

Wielka Brytania
Wtochy /// 1'3 j.m.

1j.m.

W 17 krajach organizowane sa krajowe przetargi na koncentraty
czynnikéw krzepniecia.

zapewnia petny zakres

leczenia i profilaktyki.
Pozwala na prowadzenie
normalnego trybu zycia.

pozwala uzyskac gwarantuje
funkcjonalna profilaktyke

pozwala przezyc. niezaleznosc. artropatii.
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6. Leczenie w warunkach
domowych i dostawa
koncentratow czynnikéw
krzepniecia do domu.

U chorych na hemofilie, krytyczny dla
skutecznosci zastosowanego leczenia,

jest czas podania czynnika niedoborowego.
Pomyst leczenia domowego zrodzit

sie w latach 70-tych. Wéwczas mowa

byta o 1 dawce dostepnej w domu

do natychmiastowego podania, tak aby
umozliwi¢ dotarcie do oSrodka, w ktérym
chory z krwawieniem otrzyma wtasciwa
pomoc. Leczenie domowe to szansa

na wczesnie wdrozone leczenie. Jest to takze
istotny element programéw, majacych na celu
zapobieganie krwawieniom — programéw
profilaktyki®.

Leczenie domowe uznane jest za najbardziej
efektywny sposéb leczenia hemofilii. Jest

to sposob na praktyczne wyeliminowanie
choroby z zycia pacjenta. Warunki niezbedne
dla prawidtowego funkcjonowania leczenia
domowego to:

e Scista wspétpraca pomiedzy pacjentem
a lekarzem,

e odpowiednia edukacja w zakresie
podawania leku,

e nauka dawkowania dla zwiekszenia
efektywnosci leczenia,

e zrozumienie mechanizmu dziatania
czynnika krzepniecia,

e zrozumienie, ze czynnik nie usuwa bélu,
ktérego zrodtem nie jest krwawienie.

W kazdym kraju, osobom chorym

na hemofilie trzeba umozliwi¢ prowadzenie
leczenia w domu oraz zorganizowaé dostawy
koncentratéw czynnikéw krzepniecia

do domu, co pozwoli na natychmiastowe
wdrozenie skutecznej terapii. Zmniejszy

to ilos¢€ wizyt w szpitalu, zapobiegnie
krétko- i dtugookresowej niesprawnosci
oraz umozliwi prowadzenie przez

dzieci i dorostych z hemofilig w miare
normalnego zycia".

Leczenie
w warunkach
domowych

32 KRAJE
13 KRAJOW

Leczenie
profilaktyczne

18 KRAJOW

12 KRAJOW
ll- KRAJE

(Grecja, Litwa,
Macedonia, Polska)

W Polsce

ktére uprzednio nie byty
leczone czynnikami
osoczopochodnymi

Rozdziat 2. Zasady organizacji opieki nad chorymi na hemofilie w Europie.

Dostepnos¢ terapii
w warunkach
domowych dla:

19 KRAJOW

5 KRAJOW

5 KRAJOW

Dostepnos¢
I ELY
w Europie dla:

18 KRAJOW

6 KRAJOW

7 KRAJOW

7 KRAJOW

Na podstawie danych z 2011 roku,
leczenie w warunkach domowych jest
dostepne w 32 krajach Europy, aw 13
krajach leki sg dostarczane bezposrednio
do chorych do domu. W 19 krajach (w tym
w Polsce) 75-100% chorych na hemofilie
moze skorzystac z terapii prowadzonej

w warunkach domowych, w 5 krajach
50-75% chorych, a w kolejnych 5 krajach
zaledwie 10-50% chorych®”,

7. Leczenie profilaktyczne.

Osoby z hemofiliag powinny mie¢ dostep

do postepowania profilaktycznego, ktére
zapobiega rozwojowi przewlektej artropatii
lub zmniejsza jej nasilenie®.

Dostepne analizy wskazuja, ze stosowanie
programéw profilaktycznych wptywa

na redukcje zaréwno kosztéw posrednich,
jak i bezposrednich zwigzanych z hemofilia,
jak tez istotnie poprawia jako$¢ zycia

5,711

chorych na hemofilie™".

Wdrozenie postepowania profilaktycznego
sprawito, ze przewidywana dtugo$¢ zycia
chorych na hemofilie osiggneta wartos¢
poréwnywalna do przewidywanej dtugosci
zycia dla ludzi bez hemofilii. Poniewaz
programy te wigza sie z istotnymi naktadami
finansowymi, prowadzone sg badania
oceniajgce skutecznos¢ zastosowania
matych dawek czy podania pojedynczego™”.

Postepowanie profilaktyczne jest dostepne
teoretycznie dla wszystkich chorych

na hemofilie w 18 krajach, dla niektérych
chorych na hemofilie w 12 krajach i w 4
krajach (Grecja, Litwa, Macedonia, Polska)
jest dostepne tylko dla dzieci’.

W Polsce profilaktyka za pomoca czynnikéw
rekombinowanych dostepna jest jedynie

dla dzieci, ktére uprzednio nie byty

leczone czynnikami osoczopochodnymi
(obecnie jest to grupa liczaca 43 £ 5
chorych). Prawie we wszystkich krajach

UE stosowana jest profilaktyka u dzieci

z ciezka postacig hemofilii, poczynajac

od 2-3r.z. Postepowanie to zwykle ulega
zakonczeniu ok. 18 r.z. Profilaktyka jest
mozliwa w krajach, w ktérych koszty leczenia
pokrywane sg z pieniedzy publicznych.
Koszty profilaktyki zwigzane sg w 96%

z kosztami koncentratéw niedoborowych
czynnikéw krzepniecia.
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W 18 krajach 75-100% dzieci chorych

na hemofilie ma dostep do profilaktyki
niedoborowymi czynnikami krzepniecia,

w 6 krajach 50-75% dzieci z hemofilia

moze otrzymywac czynniki krzepniecia
profilaktycznie, a w 7 krajach — 1-25% dzieci.
W Szwecji 76-100% dorostych chorych

na hemofilie moze przyjmowac czynniki
profilaktyczne. W 10 krajach 26-50%
dorostych chorych na hemofilie ma dostep
do profilaktyki. W 7 krajach dorosli chorzy
na hemofilie nie majg mozliwosci stosowania
czynnikéw w ramach profilaktyki**’.

8. Swiadczenia
specjalistyczne
i pomoc dorazna.

Rozdziat 2. Zasady organizacji opieki nad chorymi na hemofilie w Europie.

Opieka nad chorym na hemofilie wymaga
koordynacji dziatah wielu dostawcéow ustug
medycznych. W sytuacjach krytycznych
chorym na hemofilie nalezy zapewni¢
natychmiastowy dostep do leczenia

oraz specjalistycznej opieki medycznej,

za poSrednictwem szpitalnych oddziatow
ratunkowych oraz lekarzy specjalistow'.

Leczenie indukujace immunotolerancje

16 KRAJOW ll- KRAJE

W wiekszosci krajow Unii Europejskiej chorzy z inhibitorem

_

otoczeni sg szczegolng opieka

2 KRAJE

9. Postepowanie
w przypadku obecnosci
inhibitorow.

10. Ksztatcenie
lekarzy i badania
naukowe.

U czesci chorych na hemofilie dochodzi

do wytworzenia inhibitora czynnika
krzepniecia, ktéry inaktywuje przetaczane
w ramach leczenia substytucyjnego,
egzogenne czynniki krzepniecia. Osoby

z inhibitorem musza mie¢ zapewniony
dostep do optymalnych metod leczenia,

w tym do leczenia indukujgcego tolerancje
immunologiczng oraz do leczenia krwawief
za pomocg lekéw omijajgcych inhibitor.
Leczenie to musi by¢ prowadzone przez
klinicystéw dysponujacych odpowiednia
wiedzg i doSwiadczeniem, w szpitalach

z odpowiednim zapleczem klinicznym

i laboratoryjnym®™. W licznych i ciggle
modyfikowanych programach wywotywania
tolerancji immunologicznej, chorzy
zinhibitorem przetaczaja sobie codziennie
ogromne dawki czynnika VIII (8000-16000
j.m. na dobe)’.

Leczenie indukujgce immunotolerancje (ITT,
Immune-Tolerance Therapy) jest dostepne
dla wiekszoSci chorych z 16 krajéw i dla
niektérych chorych w 4 krajach. W 2 krajach
leczenie dla chorych, u ktérych wystepuje
inhibitor czynnika krzepniecia, jest
niedostepne. W wiekszosci krajéw UE chorzy

zinhibitorem otoczeni sg szczegdlng opieka’.

Wysoka jakos¢ opieki nad chorymi

na hemofilie zalezy w istotny sposéb

od poziomu wyksztatcenia lekarzy
prowadzgcych leczenie. Konieczne jest
prowadzenie dalszych badaf naukowych
nad hemofilia, z przyjeciem za priorytetowe:

badaf nad preparatami czynnikéw
krzepniecia VIl i IX o dtuzszych
okresach péttrwania i zmniejszonej
immunogennosci,

badaf nad nowymi technikami podawania
koncentratéw czynnikéw krzepniecia,
badaf zmierzajgcych do pogtebienia
dotychczasowej wiedzy na temat
inhibitoréw oraz zapobiegania ich
pojawianiu sie,

10,1

badaf nad terapig genowg .
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SKAZA KRWOTOCZNA

HEMOFILIA
(Hemofilia A: 86%, Hemofilia B:14%)

CIEZKA HEMOFILIA

CHOROBA INNE SKAZY
VON WILLEBRANDA KRWOTOCZNE

(53,7% chorych na hemofilie A, 48,07% chorych na hemofilie B)

®
‘ SREDNIE ROCZNE ZUZYCIE CZYNNIKOW
KRZEPNIECIA NA 1 MIESZKANCA
Zuzycie czg./nnika VIII 5 Zuzycie cz.ynnika IX
4,7)m.  0,5).m.
290/0 10/0
e go ‘ 7. oo 99.,
metoda czynnika : metoda czynnika
rekombinacji uzyskanego : rekombinacji uzyskanego
genetycznej zosocza : genetycznej z osocza

PROGRAMY DLA CHORYCH NA HEMOFILIE W POLSCE

Narodowy Program
Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne

Skazy Krwotoczne

na lata 2012-2018.

Zapobieganie
krwawieniom
u dzieci
z hemofilia AiB.

finansowany z budzetu
Ministra Zdrowia .
Zaopatrzenie chorych

na hemofilie w Polsce,
w koncentraty czynnikow
krzepniecia odbywa sie w
ramach dwdch programow.

17 OSRODKOW

76-100-.

76-100-.

WARTOSC WSKAZNIKA ZUZYCIA KONCENTRATU
CZYNNIKA KRZEPNIECIA VIII NA 1 MIESZKANCA

Docelowa warto$¢ wskaznika zuzycia
koncentratu czynnika krzepniecia VIlI to okoto
6,0 j.m., planowana do osiggniecia w roku 2018
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Organizacja opieki nad
chorymi na hemofilie
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Organizacja opieki

nad chorymi

na hemofilie w Polsce.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012”,
w Polsce w 2012 roku populacja chorych
zrozpoznang skazg krwotoczna liczyta
4406 os6b. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcéw naszego kraju. W omawianej
populacji u 2638 0séb rozpoznano hemofilie,
u 1387 — chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 381 chorych — inng skaze
krwotoczna. Sposréd oséb z hemofilig

u 2261 0s6b rozpoznano hemofilie A,

a u 377 - hemofilie B. U 150 os6b

z hemofilig Ai u 4 z hemofilig B
stwierdzono obecnosé inhibitora®.

czynnika VIl uzyskano z osocza. Pozostata
ilos¢ otrzymano metoda rekombinacji
genetycznej. Zuzycie czynnika IX na 1
mieszkafica Polski na rok w 2012 roku
wynosito 0,543 j.m. 99% uzyskano

Z 0s0cza, a pozostaty 1% otrzymano
metoda rekombinacji genetycznej®.

0d 1991 roku w Instytucie Hematologii

i Transfuzjologii w Warszawie prowadzony
jest komputerowy rejestr chorych

na hemofilie i inne skazy krwotoczne.
Postac ciezka wystepuje u 53,7%

W Polsce w 2012 roku populacja chorych z rozpoznang
skaza krwotoczng liczyta 4406 osob. Stanowili oni 0,01%
wszystkich mieszkafncow naszego kraju. W omawianej
populacji u 2638 0séb rozpoznano hemofilie.

66

W 2012 roku w Polsce wykorzystano w sumie
183162 900 j.m. czynnika VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIl na 1 mieszkafica

Polski na rok w 2012 roku wynosito 4,768
j.m. 71% catkowitej ilosci wykorzystanego

chorych na hemofilie A i 48,07% chorych

na hemofilie B. Zaopatrzenie chorych

na hemofilie w Polsce w koncentraty
czynnikéw krzepniecia odbywa sie w ramach
dwéch programéw, tj. ,,Narodowego

Rozdziat 3. Organizacja opieki nad chorymi na hemofilie w Polsce.
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Programu Leczenia Chorych na Hemofilie

i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata
2012-2018” oraz terapeutycznego programu
zdrowotnego ,,Zapobieganie krwawieniom
u dzieci z hemofilig Ai B”.

W interesie chorych

na hemofilie w Polsce
wystepuje Polskie
Stowarzyszenie Chorych
na Hemofilie.
www.hemofilia.org.pl

Pierwszy jest finansowany z budzetu
Ministerstwa Zdrowia, natomiast drugi
finansowany jest w ramach Narodowego
Funduszu Zdrowia. Narodowy Program
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne stanowi kontynuacje
»Narodowego Programu Leczenia

Hemofilii na lata 2005-2011” i przewiduje
funkcjonowanie oSrodkéw kompleksowej
opieki medycznej na dwéch poziomach:
referencyjnym i wojewddzkim. Obecnie dziata
17 oSrodkéw gwarantujgcych dostateczne
zaopatrzenie potrzeb chorych na hemofilie

w Polsce. Wszystkie oSrodki powinny byé
dostepne dla chorych na hemofilie 24
godziny na dobe. Aktualnie tylko dwa osrodki
referencyjne w Warszawie gwarantujg opieke
na optymalnym poziomie. Na poziomie
wojewddzkim majg dziataé koordynatorzy
ds. leczenia hemofilii (osobno dla dzieciidla
dorostych) oraz koordynatorzy ds. dystrybucji
koncentratow czynnikéw krzepniecia.
Sposéb prowadzenia terapii substytucyjnej
koncentratami czynnikéw krzepniecia oparty
jest na ,,Polskich zaleceniach postepowania
we wrodzonych skazach krwotocznych

na tle niedoboru czynnikéw krzepniecia”
opracowanych przez lekarzy zrzeszonych

w Grupie Roboczej ds. Hemostazy

Polskiego Towarzystwa Hematologéw

i Transfuzjologdow’.

Szacuje sie, ze dostep do leczenia

w warunkach domowych ma 76-100%
chorych. Na profilaktyczne stosowanie
czynnikéw krzepniecia majg szanse
wszystkie dzieci do 18 roku zycia oraz
26-50% chorych dorostych. Dostep

do leczenia indukujgcego immunotolerancje
ma 76-100% chorych®.

Terapia substytucyjna u dzieci finansowana
jest w ramach terapeutycznego programu
zdrowotnego ,,Zapobieganie krwawieniom

u dzieci z hemofilig Ai B”. Program umozliwia
dostep do pierwotnej profilaktyki krwawief
u dzieci chorych na ciezka posta¢ hemofilii
AiB oraz do wtérnej profilaktyki krwawieh

u dzieci chorych na hemofilie Alub B

po wystapieniu wylewoéw do stawéw. Ponadto
program pokrywa leczenie indukujace
tolerancje immunologiczng u wszystkich
pacjentéw z hemofilig powiktang nowo
powstatym krazgcym inhibitorem.
Dodatkowo program wprowadza zasade
odpowiedzialnoSci finansowej podmiotu
odpowiedzialnego (w rozumieniu ustawy
Prawo farmaceutyczne) za catkowity

koszt leczenia zakazen (WZW, vCJD, HIV),

w przypadku, w ktérym udowodniono,

ze 7zrédtem zakaZnego patogenu byt
zastosowany koncentrat czynnika
krzepniecia. Kwalifikacji do terapii pierwotnej
i wtérnej profilaktyki krwawief oraz leczenia
hemofilii powiktanej nowo powstatym
krgzacym antykoagulantem dokonuje Zesp6t
Koordynujacy ds. kwalifikacji i weryfikacji
leczenia w programie zapobiegania
krwawieniom u dzieci z hemofilig Ai B
powotany przez Prezesa Narodowego
Funduszu Zdrowia. W ramach programu
organizowany jest bezptatny dla pacjentow
system dostaw domowych koncentratéw
czynnikéw krzepniecia wraz z niezbednym
dodatkowym sprzetem jednorazowym

oraz srodkami dezynfekujacymi'.

W interesie chorych na hemofilie w Polsce
wystepuje Polskie Stowarzyszenie Chorych
na Hemofilie. (www.hemofilia.org.pl)
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Szwecja

W Szwecji w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Szwecji w 2012 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
2820 osdb. Stanowili oni 0,03% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 1014 oséb rozpoznano hemofilie,
u 1474 — chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 332 chorych — inng skaze
krwotoczna. W Szwecji 105 chorych

na hemofilie zostato zakazonych HIV i 430
0s6b — HCV. W 2012 roku u 21 chorych

na hemofilie Ai u 4 chorych na hemofilie B,
wykryto inhibitory niedoborowych

8,20

czynnikéw™ .

9% PKB
2820 o505

0,03% POPULAC]I

105 ZAKAZONYCH

430 ZAKAZONYCH

21 CHORYCH Z HEMOFILIA A
4 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 10,54 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 84%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 16%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 1,792 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 56%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 44%

W 2012 roku w Szwecji wykorzystano w sumie
95970 000 j.m. czynnika VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkahca
Szwecji na rok, w 2012 roku wynosito 10,54
j.m. 84% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano

z 0socza. Zuzycie czynnika IX na 1
mieszkafca Szwecji na rok, w 2012 roku
wynosito 1,792 j.m. 56% uzyskano metoda
rekombinacji, a pozostate 44% otrzymano
zosocza™.

Omawiajac model szwedzki, nalezy
zaznaczy¢, ze Narodowy System Opieki
Zdrowotnej w tym kraju ogélnie jest

na wysokim poziomie. Kazdy obywatel
ma mozliwos¢ uzyskania zintegrowanej
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informacji z r6znych rejestréw. Rejestr
ewidencyjny ludnosci w Szwecji zawiera
personalne dane od 1968 roku. Rejestr
pacjentdéw hospitalizowanych zawiera

dane dotyczace pobytu w szpitalu od 1987
roku, a rejestr pacjentéw ambulatoryjnych
istnieje od 2001 roku. Oba rejestry wchodzg
w sktad krajowego rejestru pacjentow.
Rejestr przyczyn zgonu zawiera dane

od 1961 roku i pozwala uzyskac informacje
o dacie i przyczynie zgonu. Medyczny
Rejestr Narodzin jest prowadzony od 1973
roku, w tym informacje osobno na temat
noworodkéw i ciezarnych. Trzy centra
leczenia hemofilii (w Géteborgu, Malmo

i Sztokholmie) prowadzg lokalne bazy danych
na temat chorych na hemofilie. W 2012
podjeto inicjatywe utworzenia Krajowego

22,23

Rejestru Chorych na Hemofilie™*”.

Nalezy podkresli¢, iz to Szwecja byta
pionierem w leczeniu chorych na hemofilie.
Pierwsze koncentraty niedoborowych
czynnikéw byty dostepne w tym kraju juz

w latach 50-tych ubiegtego stulecia. Jakos¢
terapii ulegata stopniowej poprawie przez
lata, az do obecnej sytuacji gwarantujacej
profilaktyczne podawanie czynnikéw
niedoborowych u wszystkich chorych z ciezka
postacia choroby. Oczekiwana dtugos¢ zycia
chorych z hemofilig dramatycznie ulegta
zwiekszeniu z mediany wieku 10-15 lat sto
lat temu do praktycznie normalnego dla
noworodkéw obecnie urodzonych™?.

Interesy chorych na hemofilie aktywnie
chronione sg przez Szwedzkie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Forbundet Blodarsjuka i Sverige,
www.fbis.se). W Szwecji chorzy na hemofilie
majg dostep do wszystkich sposobow
leczenia hemofilii. Kompleksowe podejscie
realizowane jest w trzech osrodkach leczenia
hemofilii. Praktycznie wszyscy chorzy

mogg prowadzié leczenie w warunkach
domowych. Raz lub dwa razy do roku
zalecana jest kontrola w osrodku leczenia
hemofilii dla wszystkich chorych z ciezka
postacia choroby. Leczenie profilaktyczne
stosowane jest u wszystkich dzieci

i dorostych z ciezka postacig choroby. Chorzy,
u ktérych stwierdzono obecnos¢ inhibitorow
niedoborowych czynnikéw krzepniecia, maja
swobodny dostep do leczenia indukujgcego
tolerancje®™”".



Finlandi

W Finlandii w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,

w Finlandii w 2012 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
3494 0sdb. Stanowili oni 0,07% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 436 0s6b rozpoznano hemofilie,
u 3016 — chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 42 chorych - inng skaze
krwotoczna. Chorzy na hemofilie A stanowiag
78% wszystkich chorych na hemofilie. O ile
zakazenia HIV nie sg problemem dla chorych
na hemofilie w Finlandii, to ok. 50% chorych

9% PKB
3494 0S0OB

0,07% POPULAC]I

0 ZAKAZONYCH

OK. 50% ZAKAZONYCH, KTORZY OTRZYMYWALI
KONCENTRATY CZYNNIKOW POCHODZENIA
OSOCZOWEGO PRZED 1990 ROKIEM

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 10,244 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 87%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 13%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 1,315 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 87%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 13%

na hemofilie, ktérzy otrzymywali koncentraty
czynnikéw pochodzenia osoczowego przed

8,20

1990 rokiem zostato, zakazonych HCV>*,

W 2012 roku w Finlandii wykorzystano

w sumie 53 914 050 j.m. czynnika VIII.
Srednie zuzycie czynnika VIl na 1 mieszkarnca
Finlandii na rok, w 2012 roku wynosito 10,244
j.m. 87% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano

z 0socza. Zuzycie czynnika IX na 1
mieszkafica Finlandii na rok, w 2012 roku
wynosito 1,315 j.m. 87% uzyskano metoda
rekombinacji, natomiast pozostate 13%

to preparaty osoczopochodne®®,
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W Finlandii koszt leczenia koncentratami
czynnikéw krzepniecia jest refundowany
przez ubezpieczenie zdrowotne.

W odpowiednio potwierdzonym przez lekarza
wskazaniu, obowiazuje specjalna 100%
refundacja. (www.shyry.org)

Opieka nad chorymi na hemofilie
jest realizowana przez specjalistow

w uniwersyteckich lub centralnych szpitalach.

Nie jest prowadzony krajowy rejestr chorych
na hemofilie. Chociaz pie¢ uniwersyteckich
szpitali w Finlandii prowadzi wysokiej
jakoSci leczenie i opieke nad chorymi

na hemofilie, jednak znaczne odlegtosci
jakie maja do pokonania chorzy, sa istotnym
ograniczeniem w dostepie do wtasciwej
opieki, zwtaszcza przy wspotistniejgcym
ograniczeniu sprawnosci. (Suomen
Hemofiliayhdistys ry, www.hemofilia.fi)

24,25,26

Po zdiagnozowaniu hemofilii u dziecka,
leczenie w Finlandii zostaje rozpoczete

w jednym z uniwersyteckich szpitalnych
oddziatéw pediatrycznych. W oddziatach
tych dzieci z hemofiliag sg monitorowane co
cztery do szeSciu miesiecy az do ukoficzenia
16-18 r.z. U dzieci z ciezka postaciag choroby,
juz w pierwszym roku zycia, rozpoczynane
jest leczenie profilaktyczne. Poczawszy

od 16-18 r.z. opieke kompleksowa przejmuja
oddziaty hematologiczne dla dorostych.
Kontrole prowadzone sg raz w roku.
Dodatkowo ponad 50% chorych na hemofilie
w Finlandii pozostaje na leczeniu domowym.
Wiekszos¢ dzieci i mtodych chorych jest

na leczeniu profilaktycznym, natomiast
starsi chorzy pozostajg na leczeniu

,na zadanie”*®?**%,



Irlandia

W Irlandii w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,

w Irlandii w 2012 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
2904 0s6b. Stanowili oni 0,06% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 775 oséb rozpoznano hemofilie,
u 629 — chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 1500 chorych - inng skaze
krwotoczng. W 2012 roku u 6 chorych

na hemofilie Ai u 2 chorych na hemofilie B,
wykryto inhibitory niedoborowych
czynnikéw. W populacji irlandzkich chorych

8,20

na hemofilie sg zakazeni HIV i HVC™™,

9% PKB
04 0S0OB

0,06% POPULAC]I

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH

6 CHORYCH Z HEMOFILIA A
2 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 7,79 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC])I GENETYCZNE]: 95%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 5%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 2,51 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNEJ: 100%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 0%

W 2012 roku w Irlandii wykorzystano w sumie
36 805 250 j.m. czynnika VIII. Srednie zuzycie
czynnika VIl na 1 mieszkafca Irlandii na rok,
w 2012 roku wynosito 7,79 j.m. 95% catkowitej
ilosci wykorzystanego czynnika VIII uzyskano
metoda rekombinacji genetycznej. Pozostata
iloS§¢ otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika
IX na 1 mieszkanhca Irlandii na rok, w 2012
roku wynosito 2,51j.m. Wszyscy chorzy

na hemofilie typu B w ramach terapii
suplementacyjnej otrzymuja koncentraty
czynnikéw rekombinowanych®®, Jest

to wynik konsensusu miedzy lekarzami
prowadzgcymi leczenie hemofilii i Irlandzkim
Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie Irish
Haemophilia Society, a czeSciowo wynikajgcy
z faktu duzej liczby przypadkéw zakazen

HIV i HCV za poSrednictwem produktow
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pochodzenia osoczowego w przesztosci.

Co roku w Irlandii organizowany jest

krajowy przetarg na zakup koncentratow
czynnika krzepniecia. Przewodniczacym
komisji przetargowej jest gtdbwny hematolog
w kraju, ktéry dba przede wszystkim

o interesy chorych. W wyborze produktéw
istotne sg, poza ceng, wysoka jakos¢

i bezpieczefistwo wybieranych preparatow.
W ramach Irlandzkiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie dziata The Haemophilia
Product Selection & Monitoring Advisory
Board (HPSMARB). Jest to organ, ktérego
zadaniem jest doradzanie Ministrowi Zdrowia
w zakresie wyboru konkretnego produktu
koncentratéw czynnikéw niedoborowych,

a takze udziat w pracach Krajowej Komisji
Przetargowej. (www.hemofilia.ie)***”.

W catym kraju funkcjonuje doskonale
zorganizowany system leczenia. National
Centre for Hereditary Coagulation Disorders
(NCHCD) w Dublinie prowadzi krajowy rejestr
chorych na hemofilie. Jest to jednoczesnie
oSrodek zapewniajacy kompleksowg

i wielospecjalistyczng opieke dla chorych
na hemofilie. Wdrozono specjalnie
opracowane Narodowe Programy Leczenia.
Istniejg tez odpowiednie uregulowania
prawne specyfikujgce dziatania w zakresie
opieki w hemofilii. W Republice Irlandii
chorzy na hemofilie maja petny dostep

do optymalnych form leczenia. Wszystkie
dzieci podlegajg leczeniu profilaktycznemu.
Chorzy dorosli otrzymuja leczenie

»ha zadanie”. 26-50% dorostych otrzymuje
leczenie profilaktyczne. W Republice
Irlandii kompleksowe leczenie dla chorych
na hemofilie jest realizowane w:

e dwoch osrodkach kompleksowego
leczenia chorych na hemofilie w Dublinie,
(jeden dla dorostych, drugi - dla dzieci;
oba razem tworzg krajowy osrodek),

e jednym oSrodku leczenia hemofilii w Cork,

e dwoch oddziatach regionalnych leczenia
hemofilii. (www.hemofilia.ie)*’.

Zaréwno osrodki leczenia hemofilii, jak tez
jednostki regionalne obstugiwane sg przez
wyszkolone pielegniarki i hematologéw
konsultantéw, a takze profesjonalistow

z innych dziedzin, takich jak stomatolodzy,
psychoterapeuci, pracownicy socjalni,
fizjoterapeucii ortopedzi. Leczenie
czynnikami niedoborowymi dostepne jest
réwniez w stanach nagtych w szpitalach
lokalnych. Wszyscy chorzy moga by¢ leczeni
w warunkach domowych. Raz w miesiacu
odpowiedni pracownik osrodka telefonicznie
ustala z chorym zapotrzebowanie

na najblizszy miesigc, nastepnie preparat jest
dostarczany do domu chorego. W przypadku
obecnosci inhibitoréw wszyscy chorzy maja
dostep do leczenia indukujacego tolerancje
immunologiczng. (www.hemofilia.ie)"***?,



9% PKB
24794 0SOB

0,04% POPULAC)I

7% ZAKAZONYCH

46% ZAKAZONYCH

225 CHORYCH Z HEMOFILIA A
10 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 7,584 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 89%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 11%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 1,301 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 89%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 11%

Wielka Brytania

W Wielkiej Brytanii w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Wielkiej Brytanii w 2012 roku populacja
chorych z rozpoznang skazg krwotoczng
liczyta 24794 oséb. Stanowili oni 0,04%
wszystkich mieszkancéw tego kraju.

W omawianej populacji u 6742 0séb
rozpoznano hemofilie, u 9697 — chorobe
von Willebranda, a u pozostatych 8355
chorych - inng skaze krwotoczng. W 2012
roku u 225 chorych na hemofilie Aiu10
chorych na hemofilie B, wykryto inhibitory
niedoborowych czynnikéw. Ok. 7%
brytyjskiej populacji chorych na hemofilie
jest zakazonych HIV, a 46% — HCV*™.

W 2012 roku w Wielkiej Brytanii wykorzystano
w sumie 478 121230 j.m. czynnika VIII.
Srednie zuzycie czynnika VIl na 1 mieszkarnca
Wielkiej Brytanii na rok, w 2012 roku
wynosito 7,584 j.m. 89% catkowitej ilosci
wykorzystanego czynnika VIIl uzyskano
metodg rekombinacji genetycznej. Pozostata
iloS§¢ otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika
IX na 1 mieszkafca Wielkiej Brytanii

na rok, w 2012 roku wynosito 1,301j.m.

89% catkowitej iloSci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano

z osocza. Wynika to z faktu, ze tysigce

0s6b z hemofilig ulegto zakazeniu HIV

i HCV w przesztosci w wyniku stosowania
produktéw pochodzenia osoczowego®.
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Zapotrzebowanie na czynniki krzepniecia
w Anglii, Walii i Pétnocnej Irlandii sg
realizowane na podstawie regionalnych
przetargéw administrowanych krajowo.
Szkocja ma niezalezny kontrakt. Wszystkie
kontrakty sg renegocjowane co dwa lata™.

W Wielkiej Brytanii opieka na chorymi

na hemofilie jest zharmonizowana

i kompleksowa. DziatalnoS¢ w tym zakresie
koordynuje Organizacja Lekarzy z Osrodkow
Leczenia Hemofilii w Wielkiej Brytanii - The
United Kingdom Haemophilia Centre Doctors’
Organisation (UKHCD; www.ukhcdo.org).
Jest to organizacja (charytatywna) skupiajaca
lekarzy, ktérzy pracuja w osrodkach leczenia
hemofilii w Anglii, Szkocji, P6tnocnej Irlandii
i Walii. Powstata w 1968 roku w celu poprawy
jakoSci opieki nad chorymi na hemofilie.
Zajmuje sie leczeniem chorych na hemofilie,
epidemiologia zaburzef krzepniecia,
planowaniem w zakresie systemu opieki
zdrowotnej chorych na hemofilie, edukacja
personelu medycznego, ujednolicaniem
sposobu postepowania u 0s6b

z zaburzeniami krwawienia i tworzeniem
standardéw postepowania w tym zakresie.
Bardzo aktywnie wspétpracuje z Brytyjskim
Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie (The
Haemophilia Society, www.hemofilia.org.uk).
UKHCD od 1978 roku prowadzi Krajowy
Rejestr Chorych na Hemofilie (National
Haemophilia Database). Jest to elektroniczna
baza danych na temat chorych z zaburzeniami
krwawienia z obszaru catej Wielkiej Brytanii.
(www.ukhcdo.org)™*,

Polityka postepowania z chorymi

na hemofilie w Wielkiej Brytanii jest
kompleksowa i jednolita. UKHCD opracowuje
i wdraza standardy postepowania
realizowane w ramach opieki nad chorymi
na hemofilie. Wszyscy chorzy w Wielkiej
Brytanii majg dostep do profesjonalnej
opieki realizowanej w 27 oSrodkach leczenia
hemofilii, z ktérych dwa maja status
oSrodkoéw opieki kompleksowej. Ponadto

w tym zakresie dziatajg mniejsze lokalne
osrodki leczenia hemofilii w szpitalach

na terenie kraju. Chorzy w Wielkiej Brytanii
otrzymuja czynniki niedoborowe zaréwno

w formie leczenia ,,na zadanie”, jak tez

w trybie leczenia profilaktycznego. Regularne
leczenie profilaktyczne jest dostepne dla
wszystkich dzieci i dorostych z ciezka
postacig hemofilii. Jednak wiekszos§¢
dorostych chorych na hemofilie uzyskuje
leczenie ,,na zadanie”. Chorzy moga
prowadzi¢ leczenie w warunkach domowych,
w ramach, ktérego majg zagwarantowang
dostawe czynnikéw krzepniecia do domu.
(www.ukhcdo.org)™****,



Francja

We Francji w 2011 roku 12% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
we Francji, w 2012 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
7944 0s6b. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 6035 0s6b rozpoznano hemofilie,
u 1496 - chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 413 chorych - inng skaze
krwotoczna. W 2012 roku u 115 chorych

na hemofilie Ai u 3 chorych na hemofilie B,
wykryto inhibitory niedoborowych
czynnikéw. Ponad 10% francuskiej populacji

12% rxs
7944 0SOB

0,01% POPULAC)I

115 CHORYCH Z HEMOFILIA A

10% ZAKAZONYCH

40% ZAKAZONYCH

3 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 7,06 jom.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 86%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 14%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,882 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 51%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: 49%

chorych na hemofilie (ponad 378 os6b) jest
zakazonych HIV i 40% (ponad 1385 0sdb)

8,20

chorych jest zakazonych HCV™*.

W 2012 roku we Francji wykorzystano

w sumie 463 346 750 j.m. czynnika

VIII. Srednie zuzycie czynnika VIl na 1
mieszkafca Francji na rok, w 2012 roku
wynosito 7,06 j.m. 86% catkowitej iloSci
wykorzystanego czynnika VIIl uzyskano
metoda rekombinacji genetycznej. Pozostata
iloS§¢ otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika
IX na 1 mieszkafca Francji na rok, w 2012
roku wynosita 0,882 j.m. 51% otrzymano

z 0socza, pozostate 49% uzyskano metoda
rekombinacji*®.
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W interesie chorych na hemofilie we Francji
wystepuje Francuskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie (Association Francaise
des Hémophilesofilie, www.afh.asso.fr),
ktére bardzo aktywnie wspotpracuje
zwtaszcza ze Srodowiskiem medycznym.

We Francji prowadzony jest krajowy rejestr
chorych na hemofilie i dziata organizacja,
ktéra na szczeblu ogélnokrajowym
koordynuje opieke nad chorymi na hemofilie.
Funkcjonuje takze krajowy program
postepowania z chorymi na hemofilie. Chorzy
na hemofilie majg dostep do wszystkich

form leczenia tej choroby. Kompleksowa
opieka jest realizowana przez specjalistow

w 43 oSrodkach leczenia hemofilii. Ponadto,
w sytuacjach nagtych chorzy maja takze
dostep do opieki w lokalnych szpitalach,
gdzie leczenie odbywa sie w kooperacji

z odpowiednim oSrodkiem leczenia hemofilii.

Prawie wszyscy (76-100%) chorzy

mogg prowadzié leczenie w warunkach
domowych. Jest to mozliwe po odpowiednim
kompleksowym przeszkoleniu w osrodku
leczenia hemofilii. Leczenie profilaktyczne
rozpoczynane jest u dzieci ponizej trzeciego
roku zycia lub jako wtérna profilaktyka

jest wtgczane w ciggu szeSciu miesiecy

po drugim krwawieniu. Lekarze we Francji,
w tym zakresie, bazuja na rekomendacjach
the COMETH (Medical Coordination for the
Study and Treatment of the Constitutional
Hemorrhagic Diseases). Szacuje sie, ze
profilaktyka we Francji jest realizowana

u 75-100% dzieci i 26-50% dorostych chorych
na hemofilie. Blisko potowa chorych,

u ktérych stwierdzono obecnos¢ inhibitorow
czynnikéw niedoborowych, ma mozliwos¢
zastosowania leczenia indukujgcego
tolerancje immunologiczna.
(www.francecoag.org) (www.afh.asso.fr)>**%,



W Niemczech w 2011 roku 11% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,

w Niemczech, w 2012 roku populacja chorych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta

9110 os6b. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 4660 o0séb rozpoznano hemofilie,
a u 4450 chorych z chorobe von Willebranda.
W 2012 roku u 90 chorych na hemofilie Aiu 15
chorych na hemofilie B, wykryto inhibitory
niedoborowych czynnikéw. Blisko 10%
niemieckiej populacji chorych na hemofilie
jest zakazonych HIV, a ok. 3000 chorych
ulegto zakazeniu HCV w zwigzku ze

11% PKB
9110 0S0OB

0,01% POPULAC)I

90 CHORYCH Z HEMOFILIA A

10% ZAKAZONYCH

35% ZAKAZONYCH

15 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIIl: 6,959 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 56%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 44%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 1,009 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 61%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 39%

stosowaniem preparatéw pochodzenia
osoczowego®”, Stad jednym z zasadniczych
celéw dziatania Niemieckiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie
(Deutsche Hamophiliegesellschaft,
www.deutsche-haemophiliegesellschaft.de)
jest dopilnowanie finansowej rekompensaty
dla chorych z wirusowym zapaleniem
watroby typu C.

W 2012 roku w Niemczech wykorzystano

w sumie 565 800 000 j.m. czynnika

VIII. Srednie zuzycie czynnika VIl na 1
mieszkafica Niemiec na rok, w 2012 roku
wynosito 6,959 j.m. 56% catkowitej iloSci
wykorzystanego czynnika VIIl uzyskano
metodg rekombinacji genetycznej. Pozostata

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

iloSC otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika IX
na 1 mieszkahca Niemiec na rok, w 2012 roku
wynosito 1,009 j.m. 61% uzyskano z osocza,
natomiast pozostate 39% otrzymano metoda
rekombinacji genetycznej*®.

W Niemczech na podstawie decyzji Ministra
Zdrowia w Instytucie im. Paula-Ehrlicha
utworzono narodowy rejestr chorych

na hemofilie (Deutsches Hamophilieregister,
DHR). Jest to profesjonalna elektroniczna
baza danych zbierajaca informacje z obszaru
catego kraju. DHR jest nadzorowany przez
odpowiedni komitet, w pracach ktérego
uczestnicza miedzy innymi przedstawiciele
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie,
towarzystwa naukowego oraz pracownicy
Instytutu.

Chorzy na hemofilie maja dostep

do wszystkich form leczenia hemofilii. Opieka
kompleksowa jest realizowana w Niemczech
w 72 oSrodkach leczenia hemofilii. Dziataja
one w schemacie trzypoziomowym: 17 jako
oSrodki opieki kompleksowej, 24 jako
oSrodki leczenia hemofilii i 31 mniejszych
oSrodkow okreslanych mianem regionalnych.
Praca oSrodkéw jest koordynowana przez
Rade Konsultacyjna, dziatajaca z ramienia
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.
Ponadto chorzy maja dostep do odpowiednio
wyszkolonych lekarzy pierwszego kontaktu.
76-100% chorych moze prowadzi¢ leczenie

w warunkach domowych. 76-100% dzieci
otrzymuje profilaktyke, a tylko 51-75%
dorostych. Dostep do leczenia indukujacego
tolerancje ma 76-100% chorych®*****



We Wtoszech w 2011 roku 10% krajowego
produktu brutto zostato przeznaczone
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
we Wtoszech w 2012 roku populacja chorych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
8567 0sdb. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 4529 oséb rozpoznano hemofilie
(83% hemofilie A, a 17% — hemofilie

B), u 2233 - chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 1805 chorych - inng skaze
krwotoczna. W 2012 roku u 417 chorych

na hemofilie Ai u 8 chorych na hemofilie

B, wykryto inhibitory niedoborowych
czynnikéw. W5rod chorych na hemofilie

we Wtoszech, w zwigzku ze stosowaniem

10% PKB
8567 0S0OB

0,01% POPULAC)I

417 CHORYCH Z HEMOFILIA A

266 ZAKAZONYCH

1501 ZAKAZONYCH

8 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 6,813 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 78%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 22%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,852 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 77%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 23%

czynnikéw krzepniecia pochodzenia
0soczowego, 266 0sdb jest zakazonych HIV,
a 1501 chorych — zakazonych HCV**.

W 2012 roku we Wtoszech wykorzystano

w sumie 417 389 250 j.m. czynnika

VIII. Srednie zuzycie czynnika VIl na 1
mieszkafica Wtoch na rok, w 2012 roku
wynosito 6,813 j.m. 78% catkowitej ilosci
wykorzystanego czynnika VIIl uzyskano
metoda rekombinacji genetycznej. Pozostata
iloS§¢ otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika
IX na 1 mieszkafca Wtoch na rok, w 2012
roku wyniosta 0,852 j.m. 77% stanowity
koncentraty czynnika uzyskanego metoda
rekombinacji, a pozostate 23% — czynnika
pochodzenia osoczowego®®.
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Koszt leczenia chorych na hemofilie

jest w catosci pokrywany na poziomie
regionalnym z funduszy przeznaczonych

na utrzymanie pafistwowej stuzby

zdrowia (z funduszy samorzadowych).

We Wtoszech prowadzony jest Krajowy
Rejestr chorych na hemofilie. Pierwsze
dziatania w tym zakresie podjat w 1999

roku Minister Zdrowia. Poczawszy od 2003
roku inicjatywe w tym zakresie przejeto
Stowarzyszenie OSrodkéw Leczenia Hemofilii
(LAssociazione Italiana Centri Emofilia,
AICE) i rozpoczeto nowy program zajmujacy
sie tworzeniem Wtoskiego Krajowego
Rejestru Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne. AICE powotato panel
ekspertow, ktory steruje rejestrem. Specjalne
oprogramowanie umozliwia wspétprace

w tym zakresie wszystkich akredytowanych
przez AICE oSrodkéw leczenia hemofilii.

Dwa razy do roku krajowy rejestr jest
uzupetniany o dane z innych osrodkéw.

Do czesci danych ma réwniez dostep
Minister Zdrowia. Poza rejestrem krajowym
prowadzone sg rejestry regionalne. AICE
jest organizacja non-profit, koordynujaca
opieke nad chorymi na hemofilie

we Wtoszech. Zrzesza profesjonalistow

i wspotpracuje ze wszystkimi organami
zainteresowanymi opiekg nad chorymi

na hemofilie we Wtoszech, zaréwno

na poziomie pahstwowym, jak i regionalnym.
Celem jej dziatalnosci jest, miedzy innymi,
ujednolicenie standardéw opieki. Z jego
inicjatywy w listopadzie 2004 roku

powstat Wtoski Standard Rozpoznawania

i Leczenia chorych z niedoborami czynnikéw
krzepniecia. (www.aiceonline.org)

AICE bardzo aktywnie wspotpracuje

z Federacjg Stowarzyszeh Chorych

na Hemofilie (Federazione delle Associazioni
Emofilici ONLUS, www.fedemo.it). Jest

to organizacja spoteczna, prawnie
ustanowiona w 1996 roku, z siedziba

w Rzymie, ktéra skupia 33 lokalne
stowarzyszenia chorych na hemofilie,
dziatajace na terytorium Wtoch. Powstata

w celu informowania, edukowania,
wspierania i koordynowania wszystkich
dziataft majacych na celu poprawe jakosci
opieki klinicznej chorych na hemofilie

we Wtoszech. Dostepnos¢ i jakos¢ opieki
nad chorymi na hemofilie we Wtoszech

jest zr6znicowana. Bazuje na 52 osrodkach
leczenia hemofilii, dziatajgcych w warunkach
szpitala, jednak tylko w niektérych dziataja
zespoty wielospecjalistyczne. Analiza
poziomu opieki w stanach nagtych dla

chorych na hemofilie w 2011 roku dowodzi,
ze tylko 36% wtoskich regiondw ma ustalone
specyficzne protokoty postepowania,

68% ma utworzone jednostki pomocy
doraznej z natychmiastowym dostepem

do koncentratéw niedoborowych czynnikéw,
58% regionéw ma lekarzy wyszkolonych

w zakresie opieki nad chorymi na hemofilie
dostepnych 24 godziny na dobe, a 42% ma
24 godzinny dostep do laboratorium, ktére
jest w stanie oznaczy¢ poziomy inhibitorow
czynnikéw krzepniecia®®**”",

Dazac do ujednolicenia systemu opieki

nad chorymi na hemofilie i rozwigzania
waznego problemu szkolenia personelu
medycznego w tym zakresie w 2009 roku
AICE wraz z Komitetem utworzonym przy The
National Blood Centre, ztozonym z lekarzy,
pacjentéw, ekspertow, przedstawicieli 21
regionéw i Ministra Zdrowia, opracowat
projekt dobrowolnej akredytacji. Celem

tego projektu jest przygotowanie

nowego (poprzedni z 2008 roku) wysoce
profesjonalnego standardu oraz stata
poprawa jakosci opieki chorych na hemofilie.
Projekt sktadat sie zdwoch dokumentow.

W pierwszym przedstawiono zatozenia
regionalnej polityki w zakresie opieki nad
chorymi na hemofilie (monitorowanie i audyt
osrodka, wielospecjalistyczne podejscie

do opieki klinicznej, protokoty postepowania
w stanach nagtych, leczenie domowe i jego
monitorowanie, rejestr chorych, dostepnosé
czynnikéw i spos6b ich zamawiania,
rekrutacja i szkolenia pracownikéw stuzby
zdrowia). Drugi dokument dotyczy procesu
akredytacji osrodkéw leczenia hemofilii

i wymienia 23 wymogi organizacyjne dla 1
poziomu referencyjnoscii 4 dla poziomu 2.
W 2012 roku projekt zostat przedstawiony
do akceptacji Ministra Zdrowia. Sposréd 52
oSrodkow, dotychczas, 21 przeszto audyt

i uzyskato akredytacje. (www.aiceonline.org)™.

We Wtoszech dostepnosé do leczenia
domowego ma 76-100% chorych. Pierwotna
profilaktyka jest dostepna tylko dla dzieci

z ciezka hemofilia, podczas gdy u chorych
dorostych stosowana jest krotkotrwata
profilaktyka. Stad szacuje sie, ze leczenie
profilaktyczne otrzymuje 51-75% dzieci

i 26-50% dorostych chorych na hemofilie.
Wszyscy, u ktérych stwierdzono obecnosé
inhibitoréw czynnikéw niedoborowych maja
dostep do leczenia indukujgcego tolerancje
immunologiczng™®.



11% PKB
2982 0SOB

0,03% POPULAC]I

40 ZAKAZONYCH LECZONYCH PRZED 1990 ROKIEM

97% ZAKAZONYCH LECZONYCH PRZED 1990 ROKIEM

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIIl: 6,706 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 93%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 7%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH
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W Belgii w 2011 roku 11% krajowego produktu
brutto zostato przeznaczone na opieke
zdrowotng™"*"™.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Belgii w 2012 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
2982 osdb. Stanowili oni 0,03% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 1020 oséb rozpoznano
hemofilie, u 1612 — chorobe von Willebranda,
a u pozostatych 350 chorych — inng skaze
krwotoczna. Wedtug danych z 2011 roku
83% chorych na hemofilie, stanowili
chorzy z hemofilig A, a ponad 17% — chorzy
z hemofilig B. W latach 80-tych, w Belgii

w zwigzku ze stosowaniem koncentratow
czynnikéw pochodzenia osoczowego,

blisko 40 0séb chorych na hemofilie ulegto
zakazeniu HIV. W tym samym czasie 97%
chorych leczonych przed 1990 rokiem zostato

13,20

zakazonych HCV™,

W 2012 roku w Belgii wykorzystano w sumie
70 000 000 j.m. czynnika VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkahca

Belgii na rok, w 2012 roku wynosito 6,706
j.m. 93% catkowitej iloSci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano
zosocza™.

Brak aktualnych danych na temat zuzycia
czynnika IX. Ostatnie opublikowane,
pochodza z 2005 roku i wskazuja, ze Srednie
zuzycie czynnika IX na 1 mieszkanca na rok,

w 2005 roku wynosito 0,33 j.m.”. Leczenie
indukujace immunotolerancje jest stosowane
u wszystkich chorych ze stwierdzong
obecnoscig inhibitoréw™*®.

System opieki zdrowotnej w Belgii jest
na wysokim poziomie i jest finansowany
ze sktadek na obowigzkowe ubezpieczenie
oraz prywatne ubezpieczenia zdrowotne.
Narodowy Instytut Ubezpieczefi Zdrowotnych
(Institut National d’Assurance Maladie
Invalidite, INAMI) jest instytucjg federalna,
ktéra organizuje, zarzadza i nadzoruje
funkcjonowanie obowigzkowego
ubezpieczenia w Belgii. Instytucja podlega
Ministrowi Spraw Spotecznych. Budzet
panstwa gwarantuje wyptaty z funduszy
ubezpieczeh zdrowotnych. Chorzy

na hemofilie w Belgii maja refundowany
dostep do czynnikéw krzepniecia

i do leczenia zakazei HIV/HCV. Belgijski
system opieki zdrowotnej (INAMI) refunduje
70-95% wizyt lekarskich i stomatologicznych
oraz 75-85% lekéw przeciwbélowych
stosowanych przez chorych na hemofilie

W Belgii nie jest prowadzony Krajowy Rejestr
Chorych na Hemofilie. Statystyka chorych
na hemofilie w Belgii prowadzona jest

przez Belgijskie Stowarzyszenie Chorych

na Hemofilie (Association de Hémophilie
Hemofilievereninging). Stowarzyszenie
wspotpracujac z rzgdem i INAMI, bardzo
aktywnie zabiega o poprawe jakosci zycia
chorych na hemofilie. Stowarzyszenie,
miedzy innymi, prowadzi i finansuje projekt
»be-Coaq”. W ramach projektu, od 2012 roku
chorzy na hemofilie otrzymuja elektroniczng
karte chorego na hemofilie, ktéra za zgoda
chorego umozliwia dostep do jego danych
na temat choroby i sposobu jej leczenia,

a takze utatwia kontakt z lekarzem.
(www.ahrh.be)

5,8,13,20

Leczenie chorych na hemofilie w Belgii nie
jest skoordynowane. W praktyce nie ma
narodowego programu leczenia chorych

na hemofilie, ktéry harmonizowatby
postepowanie z tymi chorymi. W 2007 roku,
co prawda, opracowano dokument, ktory
szczegbtowo opisuje zasady opieki nad
chorymi na hemofilie, ale praktycznie nie
zostat on dotychczas wdrozony. W siedmiu
miastach Belgii dziata 11 oSrodkéw leczenia
hemofilii, ale zaden nie ma statusu oSrodka
krajowego tym samym koordynujacego prace
innych. Nie ma tez oSrodka referencyjnego
zumowa z IMA. W Saint-Luc University
Hospital dziata wielospecjalistyczny zespét
opiekujacy sie 220 chorymi na hemofilie.

Z kolei w Luven jest jeden uznany przez WFH
za Miedzynarodowe Centrum Szkoleniowe.
Jednak ten oSrodek nie jest finansowany
specjalnie dla tego typu dziatalnosci. Tylko
w niektérych szpitalach dziataja zespoty
wielospecjalistyczne. Praktycznie kazdy
lekarz w Belgii moze prowadzié¢ leczenie
chorego na hemofilie. W Belgii kompleksowe
leczenie chorych na hemofilie jest dostepne
dla okoto potowy chorych. Niestety czes¢
chorych nie ma dostepu do wymienionych
oSrodkéw, tym samym do wtasciwej opieki.
Poniewaz nie wdrozono zadnego standardu
postepowania z chorymi na hemofilie,
leczenie prowadzone jest indywidualnie

i moze by¢ zlecane przez praktycznie
kazdego lekarza. Szacuje sie, ze dostep

do leczenia domowego ma 76-100% chorych
na hemofilie. Leczenie profilaktyczne jest
obecnie standardem dla dzieci. Z kolei 51-75%
populacji dorostych chorych na hemofilie ma
dostep do profilaktyki®*****,



Stowacja

W Stowacji w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto zostato przeznaczone
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey

20127, w Stowacji w 2012 roku populacja
chorych z rozpoznang skazg krwotoczng
liczyta 2059 oséb. Stanowili oni 0,04%
wszystkich mieszkancéw tego kraju.

W omawianej populacji u 577 oséb
rozpoznano hemofilie, u 570 — chorobe von
Willebranda, a u pozostatych 912 chorych
—inng skaze krwotoczng. W 2012 roku u 5
chorych na hemofilie A wykryto inhibitory
niedoborowego czynnika. Nie stwierdzono
zadnego przypadku reakcji immunologicznej
u chorych na hemofilie B. U chorych

na hemofilie w Stowacji dotychczas nie

9% PKB
2059 0S0OB

0,04% POPULAC)I

0 ZAKAZONYCH

30% ZAKAZONYCH
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0 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 6,566 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 4%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 96%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,401 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 0%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 100%

stwierdzono zakazenia HIV, ale wirusowe
zapalenie watroby typu C w 2004 roku byto
udziatem 30% chorych na hemofilie. W 2012
roku byto 140 chorych zakazonych HCV*®,

W 2012 roku w Stowacji wykorzystano

w sumie 36 000 000 j.m. czynnika

VIII. Srednie zuzycie czynnika VIl na 1
mieszkafca Stowacji na rok, w 2012 roku
wynosito 6,566 j.m. 4% catkowitej iloSci
wykorzystanego czynnika VIIl uzyskano
metoda rekombinacji genetycznej. Pozostata
iloS§¢ otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika
IX na 1 mieszkafca Stowacji na rok, w 2012
roku wyniosto 0,401j.m. Wszyscy chorzy
otrzymali koncentraty czynnika pochodzenia
osoczowego®®,
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Koszty leczenia hemofilii w catosci

pokrywa Powszechny Zaktad Ubezpieczef
Zdrowotnych. W Stowacji jest piec

firm zajmujacych sie ubezpieczeniem
zdrowotnym, tzn. zbieraniem sktadek

i refundacjg. Powszechny Zaktad Ubezpieczen
Zdrowotnych obejmuje wiekszos$¢ populacji

i ma gwarancje skarbu pafstwa™.

Opieke nad chorymi na hemofilie na Stowacji
koordynuje Krajowe Centrum Leczenia
Chorych na Hemofilie we wspétpracy ze
Stowackim Stowarzyszeniem Chorych

na Hemofilie (Slovenské Hemofilické
ZdruZenie, www.shz.sk). Aktywnos¢ ta
realizowana jest w oparciu o Stowacki
Narodowy Program Leczenia Hemofilii
(Narodne Standardne Postupy pre Liechu
Hemofilie v Slovenskej Republike) sygnowany
przez Ministra Zdrowia™.

Krajowe Centrum Leczenia Hemofilii zostato
utworzone w 1974 roku w Bratystawie.
Centrum zapewnia kompleksowg opieke

dla duzej czesci chorych na hemofilie

w Stowacji, a takze jest odpowiedzialne

za prowadzenie Krajowego Rejestru

chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne. Od 1992 roku rejestr
prowadzony jest w formie elektroniczne;.
Kompleksowa opieka nad chorymi

na hemofilie na poziomie regionalnym jest
realizowana przez trzy osrodki leczenia
zaburzefn hemostazy i zakrzepicy. Ponadto
leczenie chorych jest prowadzone przez 39
mniejszych oSrodkéw leczenia hemofilii,
ktore sg czescig regionalnych oddziatéw
hematologii i transfuzjologii. Zapewniajg
one postepowanie diagnostyczne, regularne
leczenie koncentratami czynnikéw

i podstawowg opieke chorych na hemofilie.

W 1992 roku na Stowacji wprowadzono
leczenie domowe. Obecnie szacuje sie, ze
76-100% chorych na hemofilie, a ok. 90%
chorych na ciezkg postaé hemofilii ma dostep
do leczenia domowego. Profilaktyka jest
obecnie uznana jako leczenie pierwszego
rzutu u wszystkich chorych na ciezka

postaé hemofilii. Stad 90% dzieci po 2 r.z.,

z ciezka postacia hemofilii, nie generujacych
inhibitoréw oraz 33% dorostych z taka
postacig choroby, otrzymuje leczenie
profilaktyczne. Pozostali chorzy stosuja
leczenie ,na zadanie”. Leczenie indukujace
immunotolerancje jest stosowane

u wszystkich chorych z nowym rozpoznaniem
obecnosci inhibitorow™*"*.



Stowenia

W Stowenii w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto zostato przeznaczone
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Stowenii, w 2012 roku populacja chorych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
466 0s6b. Stanowili oni 0,02% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 204 os6b rozpoznano hemofilie,
u 162 — chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 100 chorych - inng skaze
krwotoczng. W 2011 roku zarejestrowano
203 osoby chore na hemofilie, z czego

u 182 rozpoznano hemofilie A (u 82 oséb
postac ciezka), a u 21 0s6b hemofilie

B (u 6 0sdb postac ciezka). W 2012 roku u 2
chorych na hemofilie A wykryto inhibitory
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2 CHORYCH Z HEMOFILIA A
0 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 6,521 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 78%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 22%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,359 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 0%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 100%

niedoborowego czynnika. Sposréd chorych
na hemofilie w Stowenii 4% zostato
zakazonych HIV, a 70% chorych z ciezka
hemofilig zostato zakazonych HCV. W 2012
roku zarejestrowano 7 chorych na hemofilie
zakazonych HIV i 89 zakazonych HCV.
Chorzy otrzymuja rente rekompensacyjng za
zakazenie w wyniku stosowania do 1990 roku
preparatéw osoczopochodnych®®.

W 2012 roku w Stowenii wykorzystano

w sumie 13 019 650 j.m. czynnika VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkahca
Stowenii na rok, w 2012 roku wynosito 6,521
j.m. 78% catkowitej iloSci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano

z osocza. Srednie zuzycie czynnika IX
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na 1 mieszkahca Stowenii na rok, w 2012 roku
wyniosto 0,359 j.m. Wszyscy chorzy otrzymali
koncentraty czynnikéw pochodzenia
osoczowego®®.

Leczenie chorych na hemofilie pokrywa
obowigzkowe ubezpieczenie zdrowotne,
ktore jest udzielane przez Instytut
Ubezpieczeh Zdrowotnych Stowenii.

W Stowenii opieka nad chorymi na hemofilie
jest realizowana w oparciu o skoordynowang
dziatalnos¢ Krajowego Centrum Leczenia
Hemofilii oraz Stowenskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie (Drustvo Hemofilikov
Slovenije). 0d 1980 roku aktywnie dziata
ono na rzecz poprawy jakosci opieki chorych
na hemofilie. (www.drustvo-hemofilikov.si)”.

Krajowe Centrum koordynuje zaopatrzenie
dla 0s6b chorych na hemofilie w catym
kraju. Od 1967 roku (a od roku 1998 roku —
w wersji elektronicznej) prowadzi Krajowy
Rejestr Chorych na Hemofilie i zapewnia
kompleksowg ewidencje wszystkich terapii
zastepczych w kraju: w szpitalach, klinikach
i stosowanych w ramach terapii domowych.
W ten spos6b w petni zagwarantowana jest
mozliwos¢ zidentyfikowania produktéw, co
zapewnia bezpieczefistwo stosowanego
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leczenia. (www.drustvo-hemofilikov.si)™*.

W Stowenii kompleksowa opieka nad
chorymi na hemofilie jest realizowana

w ramach jednego Krajowego Centrum
Leczenia Hemofilii w Ljublijanie, ktére oferuje
regularna opieke nad wszystkimi chorymi
na hemofilie (dwie podjednostki zajmujace
sie leczeniem odpowiednio dorostych

i dzieci). Ponadto w ramach centrum dziata
Stowenskie Centrum Transfuzjologii, klinika
chirurgii urazowej, klinika choréb zakaznych
oraz klinika stomatologiczna. Pod nadzorem
Krajowego Centrum realizowana jest opieka
nad chorymi na hemofilie w lokalnych
oSrodkach opieki zdrowotnej i regionalnych
szpitalach, gdzie pracujg odpowiednio
przeszkoleni lekarze i pielegniarki.

W 1986 roku wdrozono mozliwos¢ leczenia
domowego. Obecnie w Stowenii 10-50%
chorych na hemofilie, a 80% chorych z ciezka
postacig choroby ma dostep do terapii
prowadzonej w warunkach domowych®?.

0d 1984 roku chorzy moga stosowac leczenie
profilaktyczne. Poczatkowo byta to terapia
krétkoterminowa, a od 1991 roku, istnieje
mozliwos¢ stosowania dtugoterminowej
profilaktyki. Regularna profilaktyka jest
stosowana u wszystkich dzieci z ciezka
postacig choroby i u niektérych dzieci

z postacig umiarkowana oraz u niektérych
chorych dorostych z ciezka postacia
choroby. Krétkotrwata profilaktyka jest
zawsze stosowana u dorostych w przypadku
koniecznosci przeprowadzenia zabiegu
chirurgicznego i w okresie rehabilitacji.
Szacuje sie, ze 26-50% chorych na hemofilie
w Stowenii ma dostep do leczenia
profilaktycznego. Rekombinowane

czynniki sg stosowane w leczeniu
wszystkich dzieci, natomiast u dorostych,
czynnik rekombinowany jest stosowany

u seronegatywnych chorych (niezakazonych
HIV, HCV lub HBV) na hemofilie. Wszyscy
chorzy, u ktérych stwierdzono obecnosé
inhibitora czynnika niedoborowego, maja
mozliwos¢ zastosowania terapii indukujacej
tolerancje®***?.
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Wegry

Na Wegrzech w 2011 roku 8% krajowego
produktu brutto zostato przeznaczone
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2010”,
na Wegrzech w 2010 populacja chorych

z zaburzeniami krzepniecia liczyta 2692
chorych. Stanowili oni 0,03% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 999 0séb rozpoznano hemofilie
(u 792 hemofilie A, a u 207 — hemofilie B),

u 1318 0sé6b chorobe von Willebranda,

a u375inng skaze krwotoczng. W 2010 roku
32 chorych na hemofilie byto zakazonych
HIV, a 390 — HCV. 0d 1987 roku nie
zarejestrowano zadnych nowych przypadkéw
zakazenia tymi wirusami. W 2000 roku
chorzy zakazeni HIV w wyniku stosowania
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ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 6,358 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 40%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 60%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,491 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 0%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 100%

preparatow pochodzenia osoczowego
otrzymali rekompensate. W 2010 roku

u 36 chorych na hemofilie Ai u 1chorego
na hemofilie B stwierdzono obecnos¢
inhibitoréw czynnikéw niedoborowych®?.

W 2011 roku na Wegrzech wykorzystano

w sumie 63 400 000 j.m. czynnika VIII.
Srednie zuzycie czynnika VIl na 1 mieszkarnca
Wegier na rok, w 2011 roku wynosito 6,358
j.m. 40% catkowitej iloSci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. Pozostatg ilos¢ otrzymano

z 0socza. Zuzycie czynnika IX na 1
mieszkafca Wegier na rok, w 2011 roku
wyniosto 0,491j.m. W 100% przypadkéw
podano koncentrat czynnika pochodzenia
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osoczowego .
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Leczenie hemofilii, zarowno w zakresie
opieki zdrowotnej, jak i kosztu koncentratow
czynnikéw krzepniecia, na Wegrzech jest
finansowane przez Narodowy Fundusz
Ubezpieczeh Spotecznych. Narodowy
Fundusz Ubezpieczeh Spotecznych raz w roku
dokonuje zakupu lekéw na drodze zaméwief
publicznych. W komisji przetargowej obecny
jest, jako obserwator, przedstawiciel
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie**.

Na Wegrzech dziata Wegierskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Magyar Hemofilia Egyesiilet). Jest

to organizacja non-profit o zasiegu
ogélnokrajowym, ktéra powstata w 1990

w celu ochrony i reprezentowania

intereséw chorych na hemofilie.

Zadaniem Stowarzyszenia jest dziatanie
narzecz ustanowienia ogélnokrajowych

i nowoczesnych standardéw leczenia chorych
na hemofilie oraz reprezentowania ich

w rozwigzywaniu probleméw zdrowotnych,
prawnych i socjalnych. Prowadzi bardzo
intensywng dziatalnosé¢ edukacyijna.
(www.mhe.hu)

Wazna role w leczeniu hemofilii na Wegrzech
odgrywa Ministerstwo Zdrowia, z inicjatywy
ktérego wprowadzono w 2009 roku protokét
leczenia hemofilii***®.

Oficjalnie na Wegrzech nie jest prowadzony
krajowy rejestr chorych na hemofilie, jednak
lekarze prowadzg ewidencje chorych ze

5,27

skazami krwotocznymi™”’.

Opieka nad chorymi na hemofilie

w opisywanym systemie, jest realizowana
przez sie¢ regionalnych oSrodkéw leczenia
hemofilii. Sie¢ te nadzoruje Pafistwowa
Stacja Krwiodawstwa. Leczeniem hemofilii
zajmuje sie 19 osrodkéw, zaden nie ma
statusu oSrodka opieki kompleksowej.
Leczenie domowe dostepne jest od 1998
roku i obecnie 51-75% chorych otrzymuje
koncentraty czynnikéw krzepniecia

w warunkach domowych. Koncentraty nie
sg dostarczane do domu chorego. Szacuje
sie, ze 76-100% dzieci z ciezka postacia
hemofilii i 26-50% dorostych z ciezka
postacig choroby ma dostep do profilaktyki.
Wszyscy chorzy z wykrytymi inhibitorami
niedoborowych czynnikéw, maja dostep
do leczenia indukujgcego tolerancje
immunologiczng™™**.



W Danii w 2011 roku 11% krajowego produktu
brutto zostato przeznaczone na opieke
zdrowotng™"*"™.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,

w Danii, w 2011 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta

905 o0s6b. Stanowili oni 0,02% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 477 os6b rozpoznano hemofilie,
u 341 - chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 87 chorych —inng skaze
krwotoczna. U 384 chorych rozpoznano
hemofilie A, a u 91 0séb hemofilie B. 10%
dunskiej populacji chorych na hemofilie jest
zakazonych HIV, a 30% — HCV*™.

1% rce
05 0S0OB

0,02% POPULAC]I

10% ZAKAZONYCH

30% ZAKAZONYCH

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 6,17 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNEJ: 100%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 0%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 1,01 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNEJ: 100%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 0%

Na podstawie danych uzyskanych w 2012
roku, Srednie zuzycie czynnika VIII

na mieszkahca Danii na rok wyniosto 6,17
j.m. W Danii stosowane sg koncentraty
zawierajgce wytgcznie czynniki
rekombinowane®®, Brak aktualnych danych
na temat zuzycia czynnika IX w Danii.
Ostatnie opublikowane dane pochodza

z 2005 roku i wskazuja, ze Srednie zuzycie
czynnika IX na 1 mieszkahca na rok, w 2005
roku wynosito 1,01j.m.”.

W Danii dostepne sg wszystkie formy
leczenia hemofilii. Opracowano takze
ogédlnokrajowe wytyczne postepowania

z tg grupa chorych. Arvebiologisk Institut
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w Kopenhadze, jeszcze w latach 60-tych
rozpoczat gromadzenie danych na temat
chorych z zaburzeniami krwawienia. Dufskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Danmarks Bloderforening) aktywnie pracuje
na rzecz poprawy jakosci zycia chorych

na hemofilie. Wspélnie z pracownikami
oSrodka leczenia hemofilii, Stowarzyszenie
opracowato formularz za posrednictwem,
ktérego droga elektroniczng chory moze
ztozy€ zaméwienie na niedoborowy czynnik.
(www.bloderforeningen.dk)

Opieka nad chorymi realizowana jest

w dwéch wyspecjalizowanych o$rodkach
leczenia hemofilii w Skejby i Kopenhadze.
Wizyty w oSrodkach realizowane sg raz na p6t
roku. W opiece nad chorymi uczestnicza
takze mniejsze osrodki opieki medycznej

i szpitale w catym kraju. 51-75% chorych

na hemofilie w Danii moze prowadzi¢ leczenie
w warunkach domowych. 76-100% dzieci

ma dostep do leczenia profilaktycznego,

a 26-50% dorostych korzysta z leczenia
profilaktycznego. Wszyscy chorzy,

u ktérych stwierdzono obecnos¢ inhibitorow
ma mozliwoS¢ skorzystania z leczenia
indukujgcego tolerancje®"***%,
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Ostatnie opublikowane pochodza z 2005 roku
i wskazuja, ze Srednie zuzycie czynnika VIII
na 1 mieszkafnca Holandii na rok, w 2005 roku
wynosito 5,450 j.m. 60% wykorzystanej iloSci
czynnika VIl uzyskano metodg rekombinacji,
natomiast pozostatg ilos¢ otrzymano

z 0socza. Srednie zuzycie czynnika IX

na 1 mieszkafnca Holandii na rok, w 2005 roku
wynosito 0,612 j.m.***.

Do 2012 roku opieka nad chorymi w Holandii
byta realizowana w ramach ustawy

z roku 1997, o specjalnych procedurach
medycznych (Wet op bijzondere medische
verrichtingen). Na jej mocy utworzono
osrodki leczenia hemofilii, ustanowiono
sktad zespotow kompleksowej opieki nad
chorymi na hemofilie oraz okreslono sposéb
zlecania czynnikéw krzepniecia. Od 2013 roku
Minister Zdrowia usungt hemofilie z grupy
choréb w przypadku, ktérych obowigzuja
specjalne procedury i choroba podlega
powszechnemu ubezpieczeniu zdrowotnemu.
W praktyce oznacza to ograniczenie

W interesie chorych na hemofilie aktywnie
dziata, zatozone w 1971 roku, Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie (De Nederlandse
Vereniging van Hemofilie-Patiénten).

W zwigzku ze zmiang schematu finansowania
leczenia hemofilii, stowarzyszenie podjeto
inicjatywe utworzenia w 2013 roku krajowego
rejestru chorych na hemofilie i inne skazy
krwotoczne. W Holandii nie jest prowadzony
krajowy rejestr chorych na hemofilie.
(www.nvhp.nl)’.

Opieka nad chorymi na hemofilie jest
realizowana w sumie w 13 osrodkach leczenia
hemofilii. Zaden nie ma statusu oérodka
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kompleksowego leczenia hemofilii™.

Leczenie w warunkach domowych
wprowadzono w Holandii w 1973 roku.
Obecnie te forme terapii prowadzi
76-100% chorych na hemofilie. Chorzy
zamawiajg lek telefonicznie lub droga
elektroniczng i odbierajg go w najblizszej
aptece. Leczenie profilaktyczne otrzymuje

wydatkéw na leczenie chorych na hemofilie. 75-100% dzieci i 50-75% dorostych
Przyktadowo leczenie czynnikami krzepniecia  z ciezka postacig hemofilii. W przypadku

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 5,450 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 60%

CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 40% bedzie rozliczane z zaplanowanego budzetu stwierdzenia obecnosci inhibitoréw
szpitala, a nie jak dotychczas na podstawie czynnikéw niedoborowych wszyscy chorzy
ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,612 j.m. zuzycia przedstawionego na koniec roku***. maja szanse na leczenie indukujace
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): BRAK DANYCH immunotolerancje™"*.

CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

Holandia

W Holandii w 2011 roku 12% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Dane dotyczgce wystepowania zakazeh HIV
i HCV wsrad chorych na hemofilie w Holandii
sg ograniczone. Ostatnie opublikowane
pochodzg z 2006 roku. Na podstawie ,,WFH
Global Survey 2006” w Holandii w 2006 roku
w Holandii w 2012 roku populacja chorych 156 chorych na hemofilie byto zakazonych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta HIVi1000 oséb — HCV. Nie wiadomo czy
3756 0s6b. Stanowili oni 0,02% wszystkich jest prowadzona diagnostyka w kierunku
mieszkafcow tego kraju. W omawianej obecnosci inhibitoréw niedoborowych
populacji u 1210 os6b rozpoznano hemofilie czynnikéw, ani jakiego odsetka populacji
(u 1026 — hemofilie A, a u 184 — hemofilie B), chorych na hemofilie ten problem dotyczy
u 2500 — chorobe von Willebranda,

a u pozostatych 46 chorych — inng skaze Oficjalne dane dotyczace zuzycia czynnika
krwotoczna®. VIIl w Holandii sg bardzo ograniczone.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,

20,40



W Republice Czech w 2011 roku 7% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Czechach w 2012 roku populacja chorych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
1558 os6b. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u10310s6b rozpoznano
hemofilie (u 898 0s6b — hemofilie A,

a u 133 - hemofilie B), u 478 — chorobe
von Willebranda, a u pozostatych 49
chorych - inng skaze krwotoczng. W 2012
roku w Republice Czech 183 chorych

na hemofilie byto zakazonych HCV, a 2

7% PKB
1558 0S0OB

0,01% POPULAC)I

13 CHORYCH Z HEMOFILIA A

2 ZAKAZONYCH

183 ZAKAZONYCH

2 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 5,038 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNEJ: 36%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 64%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,528 j.m.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 14%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 86%

osoby — HIV. U 13 chorych na hemofilie Aiu 2
chorych na hemofilie B, wykryto inhibitory

5,8,20

niedoborowych czynnikéw™*.

W 2012 roku w Republice Czeskiej
wykorzystano w sumie 51276 608 j.m.
czynnika VIII. Srednie zuzycie czynnika VIII
na 1 mieszkafnca Czech na rok, w 2012 roku
wynosito 5,038 j.m. 64% catkowitej ilosci
wykorzystanego czynnika VIl otrzymano

z 0socza, natomiast pozostate 36% uzyskano
metodg rekombinacji genetycznej. Zuzycie
czynnika IX na 1 mieszkafnca Czech na rok,

w 2012 roku wynosito 0,528 j.m. 86%
uzyskano z osocza, natomiast pozostate 14%
otrzymano metodg rekombinacji*®.

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

W Republice Czech powszechne
ubezpieczenie zdrowotne pokrywa koszt
czynnikéw krzepniecia, stosowanych
zaréwno w leczeniu domowym, jak i w ramach
hospitalizacji. Na rzecz chorych na hemofilie
w Republice Czech, od 1990 roku aktywnie
dziata Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Cesky Svaz Hemofiliku). Stowarzyszenie jest
finansowane czesciowo przez Ministerstwo
Zdrowia, a czeSciowo przez firmy
farmaceutyczne. Juz w 1985 roku Minister
Zdrowia implementowat Krajowy Standard
Postepowania z Chorymi na Hemofilie.

W Republice Czech dziata Cesky Narodni
Hemolicky Program (CNHP) — ogélnokrajowa
organizacja majgca na celu state podnoszenie
jakosci opieki nad chorymi na hemofilie.

W swoich szeregach skupia ona przede
wszystkim grono ekspertéw zajmujgcych sie
leczeniem chorych na hemofilie. Organizacja
koordynuje prace sieci oSrodkéw leczenia
hemofilii w catym kraju. Zajmuje sie miedzy
innymi akredytacja oSrodkéw leczenia
hemofilii. Tylko na podstawie akredytacji
Narodowego Programu, osrodki otrzymuja
pienigdze na leczenie chorych na hemofilie

z Ministerstwa Zdrowia. Organizacja

w 2012 roku opracowata standardy opieki
nad chorymi na hemofilie oraz wytyczne
diagnostyki i leczenia hemofilii. CNHP
prowadzi Krajowy Rejestr Chorych

na hemofilie. Kazdy zarejestrowany ma karte
umozliwiajaca dostep, w razie potrzeby,

do informacji o jego leczeniu w kazdym
miejscu na Swiecie. Za posrednictwem tej
karty moze tez ztozy¢ zapotrzebowanie

na koncentrat czynnikow.
(www.hemofilici.cz)***.

Opieka chorych na hemofilie w Czechach
oparta jest na modelu scentralizowanym.
Dziatajg dwa oSrodki kompleksowego
leczenia przez wielospecjalistyczny zesp6t
lekarzy. Osrodki te koordynuja dziatalnosé
oSmiu oSrodkéw leczenia hemofilii. Z kolei
osrodki regionalne nadzorujg leczenie
substytucyjne koncentratami czynnikéw
niedoborowych u poszczegélnych chorych.
Leczenie domowe w Republice Czech jest
dostepne na mocy decyzji Ministra Zdrowia
0d 1992 roku. Szacuje sie, ze dostep

do leczenia domowego w Republice Czech
ma obecnie 76-100% chorych na hemofilie.
Leczenie w warunkach domowych w petni
objete jest ubezpieczeniem zdrowotnym.
Odbywa sie pod nadzorem wyszkolonych
pielegniarek i lekarzy. Szczegblng

role odgrywaja pielegniarki. Chory ma
24-godzinny dostep do bezptatnej infolinii.
Lek dostepny jest w odpowiednich aptekach.
Na profilaktyke ma szanse 76-100%

dzieci i 1-25% dorostych z ciezka postacia
choroby. U dzieci profilaktyka pierwotna
wdrazana jest od 2 r.z. Dorosli chorzy

na hemofilie leczeni sg metodg ,,na zgdanie”.
W przypadku stwierdzenia inhibitorow
czynnikéw niedoborowych wszyscy

chorzy otrzymuja leczenie indukujace
immunotolerancje™”***,



Austria

W Austrii w 2011 roku 11% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2011”,

w Austrii w 2011 roku populacja chorych
zrozpoznana skazg krwotoczng liczyta 717
0s6b. Stanowili oni 0,009% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 717 oséb rozpoznano hemofilie
(u546 0s6b — hemofilie A,au 99 -
hemofilie B), u 37 — chorobe von Willebranda,
a u pozostatych 35 chorych —inng skaze
krwotoczng. W 2011 roku w Austrii 140
chorych na hemofilie byto zakazonych HCV,

11% PKB
717 0S0OB

0,009% POPULAC|I

49 7AKAZONYCH

140 ZAKAZONYCH

26 CHORYCH Z HEMOFILIA A
2 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 3,750 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,229 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

a 49 0s6b — HIV. U 26 chorych na hemofilie A
i u 2 chorych na hemofilie B, wykryto

7,13

inhibitory niedoborowych czynnikéw"”.

Oficjalne dane dotyczgce zuzycia czynnika
VIIl w Austrii sg bardzo ograniczone. Ostatnie
opublikowane dane pochodzg z 2005 roku

i wskazuja, ze Srednie zuzycie czynnika VIII
na 1 mieszkahca Austrii na rok, w 2005 roku
wynosito 3,750 j.m. Stosowano koncentraty
zaréwno czynnikéw uzyskanych z osocza,
jak i otrzymywanych metoda rekombinacji
genetycznej. Srednie zuzycie czynnika IX
na 1 mieszkahca Austrii na rok, w 2005 roku
wynosito 0,229 j.m >,

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

Koszty stosowania czynnikéw niedoborowych
w terapii suplementacyjnej pokrywaja kasy
chorych. Odbywa sie to pod szczegélnym
nadzorem przedstawicieli powszechnego
ubezpieczenia zdrowotnego™.

Pierwszy oSrodek leczenia hemofilii
stworzono w Wiedniu w 1952 roku. Obecnie
opieka nad chorymi w Austrii jest realizowana
w 11 oérodkach leczenia hemofilii. Zaden

nie ma statusu oSrodka kompleksowego
leczenia chorych na hemofilie. Tylko trzy
osrodki utworzono przy klinikach, pozostate
stanowig regionalne szpitale. Na rzecz
chorych na hemofilie od 1966 roku dziata
Austriackie Stowarzyszenie Chorych

na Hemofilie (Osterreichische Haemophilie
Gesellschaft). W ramach stowarzyszenia
dziata komitet naukowy. W Wiedniu w ramach
osrodka leczenia hemofilii lekarze prowadzg
Krajowy Rejestr Chorych na Hemofilie.
Gromadza i analizuja dane dotyczace chorych
z wrodzonymi skazami krwotocznymi. Nalezy
podkresli¢, ze rejestr powstat z inicjatywy
stowarzyszef chorych. W 1989 roku
Stowarzyszenie utworzyto fundusz wsparcia
dla ludzi chorych na hemofilie zakazonych
HIV. (www.bluter.at)**.

Dostep do leczenia w warunkach domowych
w Austrii ma 76-100% chorych na hemofilie.
51-75% dzieci i 1-25% dorostych z ciezka
postacia hemofilii korzysta z profilaktyki.
Wszyscy chorzy, u ktérych zidentyfikowano
inhibitory czynnikéw niedoborowych

majg szanse na zastosowanie leczenia
indukujgcego immunotolerancje®”*"*.



Hiszpania

W Hiszpanii w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2011”,
w Hiszpanii w 2011 roku populacja chorych
zrozpoznana skazg krwotoczng liczyta 2874
0s6b. Stanowili oni 0,006% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u1953 0s6b rozpoznano
hemofilie (u 1679 0s6b — hemofilie A,

a u 277 — hemofilie B), u 710 — chorobe

von Willebranda, a u pozostatych 211
chorych - inng skaze krwotoczng. W 2011
roku w Hiszpanii 1014 chorych na hemofilie
byto zakazonych HCV, a 470 oséb — HIV.

9% PKB
2874 0S0OB

0,006% POPULAC]I

470 ZAKAZONYCH

1014 ZAKAZONYCH

76 CHORYCH Z HEMOFILIA A
6 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 4,67 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 62%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 38%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,616 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 50%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 50%

U 76 chorych na hemofilie Ai u 6 chorych
na hemofilie B, wykryto inhibitory

5,13

niedoborowych czynnikéw™".

W 2011 roku w Hiszpanii wykorzystano

w sumie 214 773 669 j.m. czynnika VIII.
Srednie zuzycie czynnika VIl na 1 mieszkarca
Hiszpanii na rok, w 2011 roku wynosito 4,67
j.m. 62% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej, natomiast pozostate 38%
otrzymano z osocza®”. Zuzycie czynnika IX
na 1 mieszkafca Hiszpanii na rok, w 2009
roku wynosito 0,616 j.m. 50% uzyskano

Z 0socza, natomiast pozostatg ilos¢
otrzymano metodg rekombinacji’*”.

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

Opieke nad chorymi w Hiszpanii finansuje
panstwo. Obowigzuje scentralizowany

zakup zabiegbéw zwigzanych z hemofilia.
Zakup koncentratéw niedoborowych
czynnikéw krzepniecia realizowany jest przez

48,49

Ministerstwo Zdrowia™".

W interesie chorych na hemofilie w Hiszpanii
dziata bardzo aktywnie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie (Federasion Espaiiola
de Hemofilia - FedHemo). Na rzecz chorych
na hemofilie oraz chorych z innymi
wrodzonymi skazami krwotocznymi, dziata
takze fundacja — Real Fundasion Victoria
Eugenia (RFVE). W jej ramach dziata Komitet
Naukowy zrzeszajacy specjalistow z r6znych
dziedzin dotyczacych chorych z wrodzonymi
skazami krwotocznymi.

48,50

(www.hemofilia.com)™".

W Hiszpanii obowigzuja, wydane w 2012

roku przez Ministerstwo Zdrowia, krajowe
wytyczne leczenia hemofilii — Hemofilia Guia
Terapéutica. Wytyczne zostaty przygotowane
przez grupe ekspertéw ds. hemofilii.

W 2008 roku Sociedad Espariola de
Trombosis y Hemostasis (SETH) utworzyta
Urzedowy Rejestr Wrodzonych Koagulopatii
w Hiszpanii. W jego ramach stworzono
Krajowy Rejestr Chorych na Hemofilie.
Rejestr w wersji elektronicznej obejmuje dane
epidemiologiczne, dane kliniczne oraz dane
osrodka, w ktérym prowadzone jest leczenie
zarejestrowanego chorego na hemofilie.
Opieka nad chorymi realizowana jest w 54
oSrodkach leczenia hemofilii. Leczenie
domowe dostepne jest od 1982 roku

na mocy decyzji Ministra Zdrowia. Obecnie
76-100% chorych na hemofilie w Hiszpanii,
po odpowiednim 3-6 miesiecznym
przeszkoleniu, ma szanse na prowadzenie
leczenia w warunkach domowych. 0d 10 r.z.
dzieci mogg samodzielnie sobie podawacé
koncentraty niedoborowych czynnikéw.
Dostep do profilaktyki ma zagwarantowane
76-100% dzieci i 1-25% dorostych z ciezka
postacia choroby. W przypadku stwierdzenia
obecnosci inhibitoréw czynnikow
niedoborowych, 76-100% chorych ma
szanse na leczenie indukujace tolerancje
immunologiczng®"™>******,



Na Litwie w 2011 roku 7% krajowego produktu
brutto przeznaczone zostato na opieke
zdrowotng™"*"™.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Republice Litewskiej w 2012 roku
populacja chorych z rozpoznang skazg
krwotoczna liczyta 485 oséb. Stanowili
oni 0,01% wszystkich mieszkafcéw

tego kraju. W omawianej populacji u 166
0s06b rozpoznano hemofilie (u 146 oséb —
hemofilie A, a u 20 - hemofilie B), u 302 —
chorobe von Willebranda, a u pozostatych
17 chorych — inng skaze krwotoczng. W 2012
roku w Republice Litewskiej nikt z chorych
na hemofilie nie byt zakazony HIV. Brak
aktualnych danych odnosnie 0séb chorych
na hemofilie zakazonych HCV. W 2006

7% PKB
485 0S0OB

0,01% POPULAC)I

0 ZAKAZONYCH

BRAK DANYCH

5 CHORYCH Z HEMOFILIAA
0 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 4,419 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 53%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: 47%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,611 j.m.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 0%

CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 100%

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

roku szacowano, ze ok. 60% populacji
chorych na hemofilie byto zakazonych HCV.

U 5 chorych na hemofilie A wykryto inhibitory
niedoborowych czynnikéw. Nie stwierdzono

inhibitoréw u 0s6b chorych na hemofilie B>"*.

W 2012 roku w Republice Litewskiej
wykorzystano w sumie 15580 000 j.m.
czynnika VIII. Srednie zuzycie czynnika VIII
na 1 mieszkafca Litwy na rok, w 2012 roku
wynosito 4,419 j.m. 53% catkowitej iloSci
wykorzystanego czynnika VIIl uzyskano
metoda rekombinacji genetycznej, natomiast
pozostate 47% otrzymano z osocza. Zuzycie
czynnika IX na 1 mieszkafca Litwy na rok,

w 2012 roku wynosito 0,611 j.m. Zawsze byt
to koncentrat czynnika osoczopochodnego®®.

O wyborze preparatu do leczenia
chorych na hemofilie na Litwie decyduja
przedstawiciele Ministerstwa Zdrowia

i lekarze™.

Leczenie chorych na hemofilie jest
realizowane jest w trzech osrodkach leczenia
hemofilii (dwa dla dorostych i jeden dla
dzieci). W zadnym nie jest prowadzone
kompleksowe leczenie wielospecjalistyczne.
Na rzecz chorych dziata, zatozone w 1996
roku, Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Lietuvos Zmoniy Serganciu Hemofilija
Asociacija). Odgrywa ono wiodaca role

w dazeniu do poprawy jakosci zycia chorych
na hemofilie na Litwie. Oficjalnie na Litwie
nie jest prowadzony krajowy rejestr chorych
na hemofilie. Jednak stowarzyszenie
gromadzi dane na temat chorych ze

skazami krwotocznymi.

W oSrodku w Ktajpedzie specjalisci
opracowali tez wytyczne postepowania

w przypadku hemofilii, z ktérymi zapoznat
sie Minister Zdrowia. Szacuje sie, ze 76-100%
chorych na hemofilie ma dostep do leczenia
domowego. Koncentraty dystrybuowane

sa przez siec aptek. Profilaktyka dotyczy
76-100% dzieci z ciezka postacig hemofilii.
Natomiast nikt z dorostych nie ma szansy
na taka forme leczenia. Wszyscy doroSli
leczeni sa w trybie ,,na zadanie”. Leczenie
indukujace immunotolerancje dotyczy
1-25% chorych, u ktérych wykryto inhibitory
niedoborowych czynnikéw.
(www.hemofilija.lt)*****>%,



10% r«s
759 0S0OB

0,007% POPULAC]I

24% ZAKAZONYCH

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 3,433 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 63%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 37%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,518 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 23%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: 77%

Portugalia

W Portugalii w 2011 roku 10% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
w Portugalii w 2012 roku populacja chorych
z rozpoznang skaza krwotoczng liczyta 759
0s6b. Stanowili oni 0,007% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 645 0sdb rozpoznano hemofilie
(u535 0s6b — hemofilie A, a u 110 -
hemofilie B), u 49 - chorobe von Willebranda,
a u pozostatych 65 chorych - inng skaze
krwotoczna®®. Brak aktualnych danych

na temat odsetka chorych na hemofilie
zakazonych HIV lub HCV. W 2006 roku
szacowano, ze 24% populacji chorych

na hemofilie w tym kraju (ok. 140 0séb)

byto zakazonych HIV, a jeszcze wiecej 0séb —
HCV**,

Portugalskie Stowarzyszenie Chorych

na Hemofilie byto w 1990 roku, inicjatorem
staraf o wyptacenie rekompensaty za
zakazenia HIV wsréd chorych na hemofilie.
W 1995 roku rzad portugalski zostat
zobligowany do wyptacenia odpowiedniej
rekompensaty, wszystkim osobom
zakazonym HIV w wyniku stosowania
zakazonych preparatéw osoczopochodnych.
Takiej rekompensaty nie przyznano chorym
na hemofilie zakazonym HCV. Nie wiadomo
czy jest prowadzona diagnostyka w kierunku
obecnosci inhibitoréw niedoborowych
czynnikéw, ani jakiego odsetka populacji
chorych na hemofilie ten problem dotyczy™.

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

W 2012 roku w Portugalii wykorzystano

w sumie 37 012 250 j.m. czynnika VIII.
Srednie zuzycie czynnika VIl na 1
mieszkafca Portugalii na rok, w 2012 roku
wynosito 3,433 j.m. 63% catkowitej iloSci
wykorzystanego czynnika VIl uzyskano
metodga rekombinacji genetycznej, natomiast
pozostate 37% otrzymano z osocza. Zuzycie
czynnika IX na 1 mieszkafca Portugalii

na rok, w 2012 roku wynosito 0,518 j.m.

77% uzyskano z osocza, natomiast pozostate
23% otrzymano metoda rekombinacji*®.

Na podstawie decyzji Ministra Zdrowia
22003 roku leczenie chorych na hemofilie
jest finansowane przez Narodowy Fundusz

54,55

Zdrowia™”.

Na rzecz chorych na hemofilie w Portugalii
dziata Portugalskie Stowarzyszenie Chorych
na hemofilie (Associacao Portuguesa dos
Hemofilicos). Stowarzyszenie uczestniczy

w krajowych przetargach na zakup
koncentratéw niedoborowych czynnikéw.
Prowadzi tez ewidencje chorych na hemofilie,
jednak nie ma ona statusu krajowego rejestru
chorych na hemofilie. (www.aphemofilia.pt)

W Portugalii opieka nad chorymi realizowana
jest w 8 oSrodkach leczenia hemofilii oraz
kilkunastu regionalnych oSrodkach majacych
mozliwos¢ udzielenia pierwszej pomocy
chorym na hemofilie. Leczenie w warunkach
domowych moze prowadzi¢ 51-75% chorych
na hemofilii. Profilaktyke stosuje 51-75%
dzieci i 1-25% dorostych z ciezka postacia
choroby. Doroéli korzystajg przede
wszystkim z leczenia ,,na zagdanie”. Dostep
do leczenia indukujgcego immunotolerancje,
w przypadku stwierdzenia obecnosci
inhibitoréw czynnikéw niedoborowych,
szacuje sie na poziomie 26-50%""****"*,



W Grecji w 2011 roku 9% krajowego produktu
brutto przeznaczone zostato na opieke
zdrowotng™"*"™.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012”,

w Grecji w 2012 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta

1994 0sdb. Stanowili oni 0,02% wszystkich
mieszkancow tego kraju. W omawianej
populacji u 912 0s6b rozpoznano hemofilie
(u7610s6b — hemofilie A, au 151 -

hemofilie B), u 836 — chorobe von Willebranda,
a u pozostatych 246 chorych — inng skaze
krwotoczna. W 2012 roku w Grecji 305 chorych
na hemofilie byto zakazonych HCV, a 63
osoby — HIV. U 20 chorych na hemofilieAiu3
chorych na hemofilie B, wykryto inhibitory

5,8,20

niedoborowych czynnikow™"*".

9% PKB
1994 0SOB

0,02% POPULAC]I

63 ZAKAZONYCH

305 ZAKAZONYCH

20 CHORYCH Z HEMOFILIA A
3 CHORYCH Z HEMOFILIA B

£ ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 3,243 j.m.
Q{ZY,NNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 94%
o~ CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 6%

. o
= ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,355 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 91%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 9%

W 2012 roku w Grecji wykorzystano w sumie
34 917 907 j.m. czynnika VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkahca

Grecji na rok, w 2012 roku wynosito 3,243
j.m. 94% catkowitej iloSci wykorzystanego
czynnika VIl uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej, natomiast pozostate 6%
otrzymano z osocza. Zuzycie czynnika IX

na 1 mieszkafca Grecji na rok, w 2012 roku
wynosito 0,355 j.m. 91% uzyskano metoda
rekombinacji genetycznej, natomiast
pozostate 9% otrzymano z osocza™’.

Koszty leczenia koncentratami czynnikéw

w Grecji pokrywa rzad. Ministerstwo
Zdrowia w ramach krajowego planu dziatania
w zakresie zdrowia publicznego opracowato
program leczenia i finansowania choréb

Rozdziat 4. Opieka nad chorymi na hemofilie w wybranych krajach europejskich - stan faktyczny.

rzadkich, do ktérych zaliczana jest hemofilia
i inne skazy krwotoczne®**¥,

W interesie chorych aktywnie dziata Greckie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie, ktére
zostato utworzone w 1964 roku w Atenach,
gtownie, z inicjatywy lekarzy prowadzacych
leczenie chorych na hemofilie. Zajmuje

sie miedzy innymi wsparciem finansowym
chorych na hemofilie. Leczenie w Grecji
prowadzone jest w ramach pieciu oSrodkéw
leczenia hemofilii (dwa w Salonikach i trzy

w Atenach). W Atenach w LAIKO Hospital
dziata oSrodek kompleksowego leczenia
chorych na hemofilie, ktéry ma status
krajowego osrodka referencyjnego w zakresie
terapii hemofilii i innych skaz krwotocznych.
Lekarze z oSrodka prowadza rejestr chorych
ze skazami krwotocznymi w Grecji. Dane sg
gromadzone od 2007 roku, pochodza z pieciu
oSrodkow i sg aktualizowane co rok.
(www.haemophiliasociety.gr)***”.

Dostep do leczenia w warunkach domowych
w Grecji ma 76-100% chorych na hemofilie.
Z profilaktyki korzysta 76-100% dzieci

i 26-50% dorostych z ciezka postacia
choroby. Dorosli stosujg koncentraty

»ha zadanie”. W przypadku wykrycia
inhibitoréw czynnikéw niedoborowych
wszyscy chorzy majg dostep do leczenia

57,8

indukujacego immunotolerancje™”.



8% PKB
898 0SOB

0,02% POPULAC]I

6 ZAKAZONYCH

198 ZAKAZONYCH

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 3,80 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,250 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

Chorwacja

W Chorwacji w 2011 roku 8% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Dane epidemiologiczne na temat
wystepowania skaz krwotocznych

w Chorwacji sg ograniczone. Ostatnie
opublikowane dane pochodzga z roku 2007.
Na podstawie ,,WFH Global Survey 2007,
w Chorwacji w 2007 roku populacja chorych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
898 0s6b. Stanowili oni 0,02% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 477 os6b rozpoznano
hemofilie (u 385 0s6b — hemofilie A,

a u 92 — hemofilie B), u 282 - chorobe von

Willebranda, a u pozostatych 139 chorych
—inng skaze krwotoczna. W 2007 roku

w Chorwacji, 198 chorych na hemofilie byto
zakazonych HCV, a 6 oséb — HIV. Nie wiadomo
czy jest prowadzona diagnostyka w kierunku
obecnosci inhibitoréw niedoborowych
czynnikéw, ani jakiego odsetka populacji
chorych na hemofilie ten problem dotyczy™*.

Na podstawie danych uzyskanych w 2012
roku Srednie zuzycie czynnika VIl na 1
mieszkafca Chorwacji na rok, wynosito

3,80 j.m. Stosowane sg koncentraty zaréwno
czynnikéw pochodzenia osoczowego,

jak i otrzymywane metoda rekombinacji
genetycznej™,
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Dane na temat zuzycia czynnika IX

w Chorwacji sg bardzo ograniczone. Ostatnie
opublikowane dane wskazuja, ze Srednie
zuzycie czynnika IX na 1 mieszkanca na rok,
w 2006 roku wynosito 0,250 j.m.”*,

Leczenie czynnikami jest refundowane
przez Chorwacki Instytut Ubezpieczenia
Zdrowotnego. W interesie chorych

na hemofilie dziata Chorwackie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie”.

W kraju dziatajg dwa osrodki leczenia
hemofilii — w Splicie dla dzieci i w Zagrzebiu
- Krajowe Centrum Leczenia Hemofilii,
skoncentrowane przede wszystkim na terapii
dorostych. Leczenie w warunkach domowych
w Chorwacji prowadzi 10-50% chorych

na hemofilie. Profilaktyka jest dostepna

dla 1-25% dzieci i 1-25% dorostych z ciezka
postacia choroby. Szacuje sie, ze 1-25%
chorych z wykrytymi inhibitorami czynnikéw
niedoborowych ma szanse na leczenie
indukujgce immunotolerancje.

Nie jest prowadzony krajowy rejestr

chorych na hemofilie. Ministerstwo Zdrowia
Chorwacji, dagzac do dostosowania,

do standardéw unijnych, poziomu opieki nad
chorymi z chorobami rzadkimi (do ktérych
nalezy hemofilia), przygotowato projekt
Narodowego Programu Rzadkich Choréb

na okres 2013-2018 (NACRT). Przyjecie tego
programu i jego realizacja ma istotnie zmienié
w Chorwacji sytuacje chorych na hemofilie

i dostosowac jg do europejskich standardéw

5,59

opieki™™.



Butgaria

W Butgarii w 2011 roku 7% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2011”,

w Butgarii w 2011 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta

741 0s6b. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 618 0séb rozpoznano hemofilie
(u560 0s6b — hemofilie A,au 68 -
hemofilie B), u 90 — chorobe von Willebranda,
a u pozostatych 33 chorych - inng skaze
krwotoczna. W 2011 roku w Butgarii 400
chorych na hemofilie byto zakazonych HCV,
a 10 os6b — HIV. U 18 chorych na hemofilie
Aiu1chorego na hemofilie B, wykryto

5,13

inhibitory niedoborowych czynnikéw™".

7°/o PKB
ll-1 0S0OB

0,01% POPULAC)I

18 CHORYCH Z HEMOFILIA A

w

10 ZAKAZONYCH

400 ZAKAZONYCH

1 CHORY Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 2,140 jom.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNEJ: 12%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 88%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,13 j.m.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 0%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 100%

W 2011 roku w Butgarii wykorzystano w sumie
16 000 000 j.m. czynnikéw VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkahca
Butgarii na rok, w 2011 roku wynosito 2,140
j.m. 88% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIl otrzymano z osocza,
natomiast pozostate 12% uzyskano metodg
rekombinacji genetycznej. Zuzycie czynnika
IX na 1 mieszkafca Butgarii na rok, w 2011
roku wynosito 0,13 j.m. Wszyscy chorzy
otrzymali koncentrat czynnika pochodzenia
osoczowego™™?,

Ministerstwo Zdrowia wraz z Narodowym
Funduszem Ubezpieczenia Zdrowotnego

i Krajowa Komisja Ekspertéw dbajg

0 zapewnienie odpowiedniego poziomu
opieki nad chorymi na hemofilie w Butgarii®.
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W 2011r. wprowadzono scentralizowang
kontrole finansowania dostawy produktéw
do substytucyjnego leczenia chorych

na hemofilie. Raz w roku w Ministerstwie
Zdrowia przeprowadzane majg by¢ przetargi
na czynniki krzepniecia. Od marca 2011

roku Narodowy Fundusz Ubezpieczenia
Zdrowotnego dostarcza czynniki krzepniecia
dla leczenia domowego, natomiast

leczenie szpitalne stanéw nagtych chorych
na hemofilie finansowane jest przez
Ministra Zdrowia. Kwestig otwartg pozostaje
finansowanie podania czynnikéw krzepniecia
w ramach planowej hospitalizacji. Przy
Ministerstwie utworzono Krajowg Komisje
Ekspertow. W Butgarii obowigzujg standardy
leczenia krwawiefi u chorych z wrodzonymi
koagulopatiami. Duzy nacisk ktadziony

jest na wszechstronng edukacje chorych

na hemofilie®*"*.

W interesie chorych na hemofilie w Butgarii
bardzo aktywnie dziata Butgarskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Bbnrapckarta Acoumnauus no Xemobunus). Jej
przedstawiciele uczestnicza miedzy innymi

w pracach Krajowej Komisji Ekspertéw przy
Ministerstwie Zdrowia. (www.hemo-bg.org)

Opieka nad chorymi na hemofilie

w Butgarii jest realizowana w 10
oSrodkach leczenia hemofilii. Jednak
dostep do wielospecjalistycznej opieki
dla chorych na hemofilie jest mozliwy
praktycznie tylko w krajowym osrodku
leczenia hemofilii w Sofii. Trwajg prace
nad rozpowszechnieniem dostepu

do kompleksowej wielospecjalistycznej
opieki nad chorymi na hemofilie

w pozostatych regionach kraju®*"®.

W Butgarii nie ma krajowego rejestru chorych
na hemofilie. Dane o chorych na hemofilie
gromadzone sg przez lekarzy, w ramach
rejestru wszystkich chorych z wrodzonymi
skazami krwotocznymi. Leczenie domowe
dotyczy 10-50% chorych na hemofilie.
Koncentraty dostepne sa w wybranych
aptekach, nie sg dostarczane do domu
chorego. Profilaktyka jest dostepna dla
51-75% dzieci i 1-25% dorostych chorych

na ciezka posta¢ hemofilii. Dorosli chorzy
na hemofilie otrzymujg gtéwnie leczenie

»ha zadanie”. Preparaty czynnikéw
rekombinowanych w Butgarii otrzymuja
dzieci, natomiast osoby po 18 r.z., otrzymuja
koncentraty czynnikéw pochodzenia
osoczowego™ "%,

Prowadzone sg badania przesiewowe

w kierunku obecnosci inhibitoréw, jednak
dostep do leczenia indukujacego tolerancje
immunologiczng jest bardzo ograniczony.
Zwykle jest sponsorowany. Warto
wspomniec o programach partnerskich

z r6znymi oSrodkami leczenia hemofilii

w Europie, w ramach ktérych szkoleni sa
rézni specjalisci. Butgarskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie aktywnie wspétpracuje
z Holenderskim Stowarzyszeniem Chorych
na Hemofilie™**®,



Na totwie w 2011 roku 6% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2012,
na totwie w 2012 roku populacja chorych
z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta
253 osoby. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 145 oséb rozpoznano
hemofilie (u 121 0s6b — hemofilie A,

a u 24 — hemofilie B), u 103 — chorobe von
Willebranda, a u pozostatych 5 chorych -
inng skaze krwotoczna. Brak aktualnych
danych na temat odsetka chorych

na hemofilie zakazonych HIV lub HCV.

6% PKB
253 0S0OB

0,01% POPULAC)I

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH

2 CHORYCH Z HEMOFILIA A
2 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 1,805 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNEJ: 12%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 88%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,163 j.m.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 0%

CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 100%
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Ostatnie opublikowane informacje pochodza
22004 roku i wskazuja, ze 56% populacji
chorych na hemofilie byto zakazonych HCV

i nie byto zadnego chorego na hemofilie
zakazonego HIV. U 2 chorych na hemofilie
Aiu 2 chorych na hemofilie B, wykryto

8,20

inhibitory niedoborowych czynnikéw™.

W 2012 roku na totwie wykorzystano

w sumie 3 955 000 j.m. czynnika VIII. Srednie
zuzycie czynnika VIIl na 1 mieszkahca

totwy na rok, w 2012 roku wynosito 1,805
j.m. 88% catkowitej ilosci wykorzystanego
czynnika VIl otrzymano z osocza,

natomiast pozostate 12% uzyskano metodg
rekombinacji genetycznej. Zuzycie czynnika

IX na 1 mieszkafca totwy na rok, w 2012
roku wynosito 0,163 j.m. Wszyscy chorzy
otrzymali koncentraty czynnika pochodzenia
osoczowego®®.

W interesie chorych na hemofilie dziata
aktywnie totewskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie (Latvijas Hemofilijas
Beidriba). Na totwie obecnie nie jest
prowadzony krajowy rejestr chorych

na hemofilie. Leczenie w warunkach
domowych jest dostepne od 2002 roku

i obecnie, korzysta z tej formy leczenia,
76-100% chorych na hemofilie. Chorzy

po odpowiednim przeszkoleniu, odbieraja
koncentraty czynnikéw w aptekach i aplikuja
samodzielnie w domu.

Rzad kupuje najtafisze preparaty i nie zawsze
gwarantuje ich dostepnos¢ w aptekach.

0d 2012 roku wszystkie dzieci z ciezka
postacia choroby do 18 r.z., otrzymuija
koncentraty rekombinowanych czynnikéw
krzepniecia. Dorosli korzystaja wytacznie

z terapii ,,na zadanie” i otrzymujg koncentraty
czynnikéw pochodzenia osoczowego.

W przypadku wykrycia inhibitoréw czynnikéw
niedoborowych, wszyscy chorzy maja dostep
do leczenia indukujgcego immunotolerancje.
Leczenie chorych na hemofilie na totwie jest
realizowane w dwéch oSrodkach w Rydze
(jeden dla dzieci i jeden dla dorostych)™***”.



Rumunia

W Rumunii w 2011 roku 6% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Na podstawie ,,WFH Global Survey

2011”, w Rumunii w 2011 roku populacja
chorych z rozpoznang skazg krwotoczng
liczyta 1967 oséb. Stanowili oni 0,01%
wszystkich mieszkancéw tego kraju.

W omawianej populacji u 1610 oséb
rozpoznano hemofilie (u 1415 chorych
hemofilie A, a u 195 — hemofilie B), u 348 —
chorobe von Willebranda, a u pozostatych
9 chorych - inng skaze krwotoczna.

W 2011 roku w Rumunii byta jedna osoba
chora na hemofilie zakazona HIV i 943
osoby zakazone HCV. W Rumunii w 2011

6% PKB
1967 0SOB

0,01% POPULAC)I

1 ZAKAZONY

943 7AKAZONYCH

102 CHORYCH Z HEMOFILIA A
3 CHORYCH Z HEMOFILIA B

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 0,519 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC)I GENETYCZNE): 27%
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z 0SOCZA: 73%

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,23 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

roku u 102 chorych na hemofilieAiu3
chorych na hemofilie B, wykryto inhibitory

13,20

niedoborowych czynnikéw ™.

W 2011 roku w Rumunii wykorzystano w sumie
11099 345 j.m. czynnika VIII. Srednie zuzycie
czynnika VIl na 1 mieszkafica Rumunii

na rok, w 2011 roku wynosito 0,519 j.m. 73%
catkowitej ilosci wykorzystanego czynnika
VIl otrzymano z osocza, natomiast pozostate
27% uzyskano metoda rekombinacji
genetycznej. (13) Brak aktualnych danych

na temat zuzycia czynnika IX. Ostatnie
opublikowane dane pochodza z 2006 roku

i wskazuja, ze Srednie zuzycie czynnika

IX na 1 mieszkahca na rok, w 2006 roku
wynosito 0,23 j.m.”*”,
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Rumunia nie jest krajem, gdzie

chorzy na hemofilie otrzymuja opieke

na odpowiednim poziomie. Jest ona
realizowana w 10 osrodkach, w ktérych
chorzy na hemofilie maja szanse uzyskaé

27,64

pomoc dorazng ™",

Minister Zdrowia finansuje Krajowy Rejestr
Chorych na Hemofilie, w realizacji ktérego
uczestniczg takze lekarze i stowarzyszenie
chorych na hemofilie. Jednak dostep

do leczenia domowego ma nie wiecej

niz 10% populacji chorych na hemofilie.
Leczeniem profilaktycznym sg objete
zaledwie niektére dzieci z ciezkg postacia
choroby, nie wspominajac o dorostych.

Na odpowiednig terapie nie majg tez szansy
chorzy, u ktérych stwierdzono obecnosé
inhibitoréw niedoborowych czynnikéw.

Ale czynione sg ogromne starania majace

na celu zmiane obecnej sytuacji. Szczegélnie
aktywne dziatania w tym zakresie
podejmuje Rumuhskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie (Asociatia Nationala

a Hemofilicilor din Romania). Stowarzyszenie
wspbélnie z Ministerstwem Zdrowia Rumunii

i Europejskim Konsorcjum opracowato
dokument ,,Hemofilia priorytet zdrowia
publicznego w Rumunii”. Dokument zostat
podpisany w pazdzierniku ubiegtego roku.
Na jego mocy Minister Zdrowia zobowigzuje
sie do utworzenia komitetu, sktadajgcego
sie z przedstawicieli: Ministerstwa Zdrowia,
Narodowej Kasy Ubezpieczenia Zdrowotnego,
Komisji Hematologii przy Ministerstwie
Zdrowia oraz Stowarzyszenia Chorych

na hemofilie, zadaniem, ktérego bedzie:

e kwartalna ocena sytuacji chorych
na hemofilie w Rumunii i okreslanie
sposobdw rozwigzywania probleméw
w tym zakresie,

e witgczenia hemofilii jako priorytetu
narodowego w strategii krajowej polityki
zdrowotnej w 2014 roku,

e opracowania podstaw prawnych dla
tworzenia krajowego rejestru chorych
na hemofilie oraz funkcjonowania
osrodkow leczenia hemofilii,

e opracowania klinicznych wytycznych
dotyczacych leczenia domowego chorych
na hemofilie w Rumunii.
(www.hemofilic.ro)

Ministerstwo Zdrowia zaktada w latach
2013-2014 finansowanie i realizacje 13
krajowych programéw zdrowia publicznego,
w tym ,,Krajowego Programu Bezpieczefstwa
Hematologii i Transfuzjologii”. W ramach
tego programu, dalszej poprawie moze ulec
bezpieczefistwo preparatéw stosowanych

w leczeniu chorych na hemofilie. Nadal

w Rumunii stosowane sg: osocze,
krioprecypitaty i przede wszystkim
koncentraty osoczopochodne. Do rzadkosci
nalezy podawanie koncentratéw czynnikéw
rekombinowanych. Jezeli juz, odbywa

sie to zwykle w oparciu o sponsoréw (np.
Save one life). Z budzetu Narodowej Kasy
Ubezpieczenia Zdrowotnego finansowanych
jest obecnie 14 krajowych programéw
zdrowotnych, w tym ,,Narodowy program
leczenia hemofilii i talasemii”. W jego ramach
ma dziatac zcentralizowana jednostka
zamoOwief na zakup produktéw i ustug
niezbednych do realizacji tego programu.
Program dziata od 01.04.2013 roku. Do tego
momentu leczenie hemofilii byto finansowane
w ramach ,,Narodowego programu leczenia
choréb rzadkich”. W 2012 roku w/w program
pozwolit na sfinansowanie leczenia 10

65,66

chorych na hemofilie™*.
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ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 1,18 j.m.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH

CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,079 j.m.

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH

Estonia

W Estonii w 2011 roku 6% krajowego produktu
brutto przeznaczone zostato na opieke
zdrowotng™"*"™.

Dane epidemiologiczne dotyczace
wystepowania skaz krwotocznych

w Estonii sg bardzo ograniczone. Ostatnie
opublikowane pochodza z 2003 roku.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2006”,
w Estonii w 2003 roku populacja chorych
z rozpoznana skaza krwotoczng liczyta 75
0s6b. Stanowili oni 0,005% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u 39 0s6b rozpoznano
hemofilie (u 36 0s6b — hemofilie A,

a u 3 - hemofilie B), u 33 — chorobe von
Willebranda, a u pozostatych 3 chorych
—inng skaze krwotoczng. W 2004 roku

CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

w Estonii 54% chorych na hemofilie

byto zakazonych HCV. Nie stwierdzono
zadnego przypadku zakazenia HIV wsréd
chorych na hemofilie. Nie wiadomo czy
jest prowadzona diagnostyka w kierunku
obecnosci inhibitoréw niedoborowych
czynnikéw, ani jakiego odsetka populacji
chorych na hemofilie ten problem dotyczy.
Dane szacunkowe wskazuja, ze w 2013
roku w Estonii zyto okoto 100 chorych

na hemofilie****®.

Brak aktualnych danych na temat zuzycia
koncentratéw niedoborowych czynnikéow
krzepniecia u chorych na hemofilie w Estonii.
Ostatnie opublikowane dane pochodza

2 2002 roku. Srednie zuzycie czynnika VIII

na 1 mieszkahca Estonii na rok, w 2002 roku
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wynosito 1,18 j.m. Natomiast Srednie zuzycie
czynnika IX na 1 mieszkafca Estonii na rok,
w 2003 roku wynosito 0,079 j.m. Pierwsze
oczyszczone preparaty koncentratéw

byty dostepne w Estonii po 1994 roku.
Obecnie zakup koncentratéw czynnikéw
niedoborowych jest finansowany przez
Narodowy Fundusz Zdrowia™*",

Leczenie chorych na hemofilie w Estonii

jest realizowane w dwéch osrodkach,

ktére jednak nie majg statusu osrodkéw
leczenia hemofilii. Wszyscy chorzy maja
dostep do leczenia domowego ,,na zagdanie”,
wytgcznie preparatami uzyskiwanymi

z osocza. Dystrybucjg koncentratéw zajmuja
sie szpitale, a takze od niedawna wydzielone

20,67

apteki pozaszpitalne™®'.

Decyzje dotyczace wyboru preparatéw
koncentratéw czynnikéw krzepniecia,

w Estonii, podejmowane sg przez
przedstawicieli Ministerstwa Zdrowia

i Narodowego Funduszu Zdrowia.
Stowarzyszenie chorych na hemofilie nie ma
wptywu na postepowanie przetargowe®'.

W interesie chorych na hemofilie

dziata przede wszystkim Estofskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
(Eesti Hemofiliiliaiihing), ktdre zostato
zatozone w 1992 roku. Od 2009 roku
bardzo aktywnie dziata ono, choé na razie
bezskutecznie, na rzecz dostepu chorych
na hemofilie do preparatéw zawierajacych
czynniki uzyskiwane metoda rekombinacji
genetycznej. Dziatania stowarzyszenia
wspiera Estofiski Zwigzek Hematologow.
(www.hemofiilia.ee)

Trwaja rozmowy z Ministrem Zdrowia

w sprawie projektu utworzenia krajowego
rejestru chorych na hemofilie oraz
wtasciwego osrodka leczenia hemofilii®.



Na Cyprze w 2011 roku 7% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Oficjalne dane na temat chorych na hemofilie
na Cyprze sg bardzo ograniczone.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2006”,

na Cyprze w 2004 roku populacja chorych

z rozpoznang skazg krwotoczng liczyta

120 os6b. Stanowili oni 0,01% wszystkich
mieszkafcow tego kraju. W omawianej
populacji u103 os6b rozpoznano

hemofilie (u 52 0s6b — hemofilie A, a u 61-
hemofilie B), u 12 — chorobe von Willebranda,
a u pozostatych 5 chorych - inng skaze
krwotoczna. W 2004 roku na Cyprze 13

7% PKB
120 os6s

0,01% POPULAC)I

2 ZAKAZONYCH

13 ZAKAZONYCH

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

> ZUZYCIE CZYNNIKA IX: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

chorych na hemofilie byto zakazonych
HCV, a 2 osoby — HIV. Nie wiadomo czy
jest prowadzona diagnostyka w kierunku
obecnosci inhibitoréw niedoborowych
czynnikéw, ani jakiego odsetka populacji
chorych na hemofilie ten problem dotyczy

Brak oficjalnych danych na temat zuzycia
czynnikéw niedoborowych w leczeniu
hemofilii na Cyprze.

Nieoficjalnie szacuje sie, ze obecnie

na Cyprze zyja 134 osoby z rozpoznanymi
skazami krwotocznymi, sposréd nich 117
ma hemofilie. Leczeniem tych chorych
zajmuje sie jeden osrodek leczenia hemofilii

20,40
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w Nikozji. Chorzy maja dostep, przede
wszystkim, do leczenia koncentratami
czynnikéw osoczopochodnych. Bardzo
rzadko stosowane sg preparaty

z czynnikiem rekombinowanym. Generalnie
obowigzuje schemat leczenia ,,na zadanie”.
Do profilaktyki majg dostep chorzy z ciezka
postacig choroby. Leczenie w warunkach
domowych maja szanse prowadzié¢, przede
wszystkim dzieci®.

W interesie chorych na hemofilie

na Cyprze, dziata stowarzyszenie Pan-
Cyprian Organisation for Rehabilitation

of Haemophilics. Ministerstwo Zdrowia
Cypru traktuje hemofilie, jako chorobe
rzadka. W 2012 roku rzad cypryjski przyjat
»Narodowy Plan Postepowania w przypadku
Choréb Rzadkich”. Przy Ministerstwie
Zdrowia powstat Komitet, ktory ma sie zajaé
wdrozeniem omawianego planu w zycie,

co za tym idzie poziom opieki nad chorymi
na hemofilie na Cyprze moze ulec korzystnym
zmianom™”,
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8% PKB

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: 7,415 jom.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: 0,348 j.m.
CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNEJ: BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

Luksemburg

W Luksemburgu w 2011 roku 8% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"™*".

Brak oficjalnych danych epidemiologicznych
dotyczacych wystepowania hemofilii
w Luksemburgu.

Brak aktualnych oficjalnych danych

na temat zuzycia koncentratéw czynnikéw
niedoborowych przez chorych na hemofilie
w Luksemburgu. Ostatnie opublikowane
pochodza z 2002 roku. Srednie zuzycie
czynnika VIl na 1 mieszkafca Luksemburga
na rok, w 2002 roku wynosito 7,415 j.m.
Srednie zuzycie czynnika IX na 1 mieszkafica
Luksemburga na rok, w 2002 roku wynosito
0,348 j.m.>".

W Luksemburgu hemofilia traktowana
jest przede wszystkim jako rzadka
choroba. Nie ma zadnego oddzielnego
osrodka leczenia hemofilii. W przypadku
koniecznosci udzielenia pomocy chorym
na hemofilie, Stowarzyszenie Chorych

na Hemofilie w Luksemburgu (Association
Luxembourgeoise des Hémophiles), radzi
udac sie do osrodka leczenia hemofilii

w Bonn. Leczeniem chorych na hemofilie
zajmuje sie tez oddziat hematologii Centre
Hospitalier de Luxembourg. (www.alh.lu)

Nie ma krajowego rejestru chorych
na hemofilie. Nie ma programu leczenia
chorych na hemofilie®.
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9% r«:
15 0sos

0,003% POPULAC]I

BRAK DANYCH

BRAK DANYCH
BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA VIII: BRAK DANYCH

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNE): BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

ZUZYCIE CZYNNIKA IX: BRAK DANYCH

CZYNNIKA UZYSKANEGO METODA REKOMBINAC]I GENETYCZNE): BRAK DANYCH
CZYNNIKA UZYSKANEGO Z OSOCZA: BRAK DANYCH

Na Malcie w 2011 roku 9% krajowego
produktu brutto przeznaczone zostato
na opieke zdrowotng”"*".

Dane epidemiologiczne dotyczgce
wystepowania skaz krwotocznych na Malcie
sg bardzo ograniczone. Ostatnie dane
opublikowane pochodza z roku 2003.

Na podstawie ,,WFH Global Survey 2006”,

na Malcie w 2003 roku populacja chorych

z rozpoznang hemofilig liczyta 15 os6b. Brak
danych na temat wystepowania innych skaz
krwotocznych. Chorzy na hemofilie stanowili
0,003% wszystkich mieszkafcéw tego kraju.
W omawianej populacji u 12 oséb rozpoznano
hemofilie A, a u 3 — hemofilie B. Brak danych
na temat odsetka chorych na hemofilie
zakazonych HIV lub HCV. Nie wiadomo tez

Malta

czy jest prowadzona diagnostyka w kierunku
obecnosci inhibitoréw niedoborowych
czynnikéw, ani jakiego odsetka populacji
chorych na hemofilie ten problem dotyczy®.

Brak oficjalnych danych na temat zuzycia
koncentratéw czynnikéw niedoborowych

na Malcie. Brak danych na temat programu
leczenia hemofilii na Malcie. Malta nie ma
stowarzyszenia chorych na hemofilie, nie
ma krajowego rejestru chorych na hemofilie,
a takze nie ma oficjalnego osrodka leczenia
hemofilii na Malcie.
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Podsumowanie

Hemofilia to nie tylko stan niedoboru
okreslonego czynnika krzepniecia, ale
ztozony problem zdrowotny'. Do lat 60-tych
ubiegtego stulecia chory na hemofilie

miat szanse dozy¢ najwyzej 20 r.z. Kolejne
milowe kroki w terapii substytucyjnej
niedoborowymi czynnikami oraz staty
postep w zakresie optymalizacji opieki

nad chorymi na hemofilie, pozwolity

w wielu krajach na istotne wydtuzenie
przewidywanej dtugosci zycia. Dostepne
dane wskazuja, ze odpowiednio leczony
chory na hemofilie, nawet dotkniety jej ciezka
postacig, ma szanse prowadzi¢ normalny
tryb zycia z zachowaniem petnej aktywnosci
zawodowej, bez koniecznosci korzystania

2,3,4

ze Swiadczeh przystugujacych inwalidom™™.

Hemofilia nalezy do rzadkich choréb.
Dotyczy ona, wedtug danych z 2012 roku,
niewiele ponad 172 000 chorych na Swiecie.
Czestos¢ jej wystepowania w populacji
wynosi 1:10 000 przypadkow. Brak
dostepu do wtasciwego leczenia dla tej
grupy chorych, to: przedwczesne zgony,
inwalidztwo, absencja w szkotach lub
miejscach pracy, czeste hospitalizacje, czy
wreszcie zwiekszone ryzyko wirusowych
zakazef przenoszonych droga preparatéw

krwiopochodnych. Z kolei zakazenia
przenoszone za posrednictwem preparatéw
krwiopochodnych to kolejne choroby

do leczenia (np.: zapalenie watroby typu

C czy typu B, AIDS), hospitalizacje z nimi
zwigzane, a w niektérych krajach koszty
rekompensat wyptacanych przez rzad
poszkodowanym. Dlatego problem hemofilii
nie moze by¢ pominiety w polityce zdrowotnej
zadnego kraju, w ktérym zyja ludzie z tg

3,5,7

skaza krwotoczng™".

Przedstawiony powyzej przeglad informacji
na temat realizacji opieki nad chorymi

na hemofilie w r6znych krajach Europy,
dowodzi, e nie jest to proste zadanie.
Zaréwno Swiatowe wytyczne opracowane

na podstawie doSwiadczef zebranych przez
dziatajaca ponad 50 lat Swiatowg Federacje
Chorych na Hemofilie, jak tez, przyjety przez
Parlament Europejski, dokument ,,European
Principles of Haemophilia Care”, to wskazanie
dziesieciu, w duzej mierze pokrywajacych sie,
kluczowych elementéw opieki nad chorymi
na hemofilie™". Jednak od sformutowania
celu do jego realizacji pozostaje dtuga

droga, ale nikt z realizujacych te polityke,

nie ma watpliwoSci w zasadnos¢ tych

dziatan. Wiekszo$¢ krajéw UE, mimo

Rozdziat 5. Podsumowanie.
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r6znej kondycji ekonomicznej, podejmuje
wyzwanie dostosowania sie do europejskich
zaleceh. Poréwnanie zuzycia czynnika VI
na 1 mieszkafca na rok, w 2012 roku z danymi
z roku 2009, pozwala zaobserwowaé,

w wiekszosci krajéw, sukcesywny wzrost
zuzycia 0 1,4% (Niemcy) do 73% (Litwa)’.

Analizujac poziom opieki nad chorymi

na hemofilie w Europie nie mozna poming¢
ogromnego wptywu w tym zakresie,
stowarzyszef zrzeszajgcych samych
zainteresowanych. Dziatalno$¢ tych
organizacji przyczynita sie bardzo istotnie

do zwiekszenia bezpieczenstwa terapii
czynnikami krzepniecia. To stowarzyszenia
chorych na hemofilie nie pozwolity
zapomnie¢ o doSwiadczeniach, gtéwnie

lat 80-tych i 90-tych, kiedy doszto

do ,,epidemii” zakazefi HCV i HIV w wyniku
stosowania zanieczyszczonych koncentratow
niedoborowych czynnikéw. Dzieki ich
staraniom rzady w wielu krajach, zostaty
zobligowane do wyptacenia odszkodowah
pokrzywdzonym chorym na hemofilieiich
rodzinom. Niektére z nich utworzyty fundusze
majace na celu wspieranie 0s6b zakazonych
w wyniku stosowania zakazonych preparatéw
pochodzenia osoczowego. W wielu krajach,
konieczno$¢ wyptacenia rekompensat,
zmotywowata rzad do aktywnych dziataf

w zakresie polityki zdrowotnej, dotyczacej

20,69

chorych na hemofilie™*.

sie pod nadzorem zaréwno przedstawicieli
stowarzyszenia chorych na hemofilie, jak

i Srodowiska merytorycznego, tj. lekarzy
prowadzacych leczenie”.

Irlandzki model opieki nad chorymi

na hemofilie ktadzie, w spos6b szczegélny,
nacisk na cztery sposrdd dziesieciu
europejskich zasad opieki nad tg grupa
chorych:

e krajowy rejestr chorych na hemofilie,

e sie¢ osrodkdéw kompleksowej opieki
nad chorymi na hemofilie oraz mniejsze
osrodki, w ktérych odpowiednio
przeszkoleni lekarze moga zaopiekowaé
sie chorym na hemofilie,

e krajowe protokoty leczenia,

e zakup krajowy koncentratéw
niedoborowych czynnikéw krzepniecia.

Niewiele krajow deklarujacych zuzycie
czynnika VIl na 1 mieszkafca na rok
powyzej 5 j.m., nie ma rejestru. Dobrze
prowadzony rejestr chorych na hemofilie jest
punktem wyjscia do opracowania polityki
zdrowotnej w tym zakresie. Rejestr dostarcza
waznych informacji na temat epidemiologii
choroby, a co za tym idzie stanowi

podstawe wtasciwego planowania sposobu

Dostepne dane wskazuja, ze odpowiednio leczony

chory na hemofilie, nawet dotkniety jej ciezka postacia,
ma szanse prowadzi¢ normalny tryb zycia z zachowaniem
petnej aktywnosci zawodowe;.

Szczegblnie dobrym przyktadem efektow
takich dziatan jest Irlandia, ktéra
jednoczeSnie wydaje sie przyktadem kraju
spetniajgcego warunki optymalnej opieki
nad chorymi na hemofilie. Praktycznie
wszyscy chorzy otrzymuja koncentraty
czynnikéw rekombinowanych. Moga
prowadzi¢ leczenie w domu. W kraju
istnieje sprawnie funkcjonujgcy system
dostarczania czynnikéw niedoborowych
do domu chorego. Wszyscy chorzy z ciezka
postacia, niezaleznie od wieku, majg
zagwarantowane leczenie profilaktyczne.
Koncentraty czynnikéw kupowane sa

w procesie zaméwief publicznych, co odbywa

zaspokajania potrzeb w zakresie opieki nad
chorymi. Pozwala takze na kontrolowanie
dystrybucji koncentratéw niedoborowych
czynnikow’.

Utworzenie sieci osSrodkéw, w ktérych
realizowana jest kompleksowa,
wielospecjalistyczna opieka nad chorymi
to zasadnicza metoda postepowania

z chorymi na hemofilie. Chorzy zgtaszajg
sie do takiego osrodka kilka razy do roku,
a zesp6t specjalistow wspdlnie monitoruje
krytyczne elementy stanu zdrowia chorych
na hemofilie. Zapewnienie kompleksowej
opieki u chorych na hemofilie ma
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udokumentowane znaczenie w profilaktyce
powiktaf choroby. OSrodki powinny spetniaé
wyjsciowo i utrzymywaé na odpowiednim
poziomie, kryteria gwarantujace wysoka
jakos¢ realizowanej w nich opieki. Chorzy
muszg miec tez dostep do pomocy

w nagtych wypadkach. Istnieje mozliwosé
przeszkolenia lekarzy pracujacych

w oSrodkach regionalnych, w zakresie
udzielania ,,pierwszej pomocy” u chorych
na hemofilie. Wazna jest bowiem, nie ilos¢
osrodkéw lecz ich organizacja gwarantujaca
objecie zasiegiem mozliwie wszystkich
chorych w kraju, tak jak to jest w Szwecji

5,12

czy we Wtoszech®",

Kolejny etap racjonalizacji opieki nad
chorymi na hemofilie to wdrozenie
krajowych protokotéw leczenia, co pozwala
zharmonizowac i ujednolici¢ opieke nad tymi
chorymi w catym kraju. Protokoty leczenia
powinny by¢ przygotowane przez zesp6t
ekspertéw, doswiadczonych w leczeniu
chorych na hemofilie oraz zaakceptowane
przez Ministra Zdrowia. Jednorodno$é
sposobu postepowania w zakresie zlecania
niedoborowych czynnikéw chroni przed
naduzyciami.

Krajowy zakup koncentratéw czynnikéw
niedoborowych, pod Scistym nadzorem
merytorycznym, jak wida¢ na przyktadzie
Irlandii, wptynat na zwiekszenie dostepu

do bezpiecznego leczenia. Poza Irlandig
podobne doswiadczenia ma Wielka Brytania,
Dania, Szwecja, czy zblizajgca sie do nich
pod wzgledem jakoSci opieki nad chorymi

na hemofilie i dostepnosci czynnikéw
rekombinowanych, Stowenia.

Podstawg leczenia hemofilii jest dtugotrwata
suplementacja niedoborowych czynnikéw.
Gwarantuje to profilaktyke krwawien,
zmniejsza ryzyko uszkodzen stawéw (ale tez
innych narzadéw bedacych potencjalnym
obszarem krwawief), ogranicza wskazania
do zabieg6w chirurgicznych i stopiefi
niepetnosprawnosci. Profilaktyka

krwawief w oparciu o zastosowanie
koncentratéw czynnikéw krzepniecia jest
obecnie standardem w leczeniu chorych

na hemofilie. Zwtaszcza w przypadku
chorych z ciezkg postacig choroby. Istniejg
mocne dowody naukowe wskazujace, ze
wczes$nie wdrozona profilaktyka moze, nie
tylko ograniczyé¢ rozwéj niepetnosprawnosci
chorych na hemofilie, ale takze zmniejszyé
ryzyko wytworzenia inhibitora czynnikéw
niedoborowych, ztagodzi¢ przebieg

choroby (co skutkuje zmiang postaci
ciezkiej w umiarkowang), wydtuzy¢ czas
przezycia chorych czy wreszcie zapewnié
jakos¢ zycia poréwnywalng z jakoscig dla
og6lnej populacji. Ale wszystko to wymaga
okreslonych naktad6w finansowych,
zwtaszcza w przypadku stosowania
koncentratéw czynnikéw uzyskiwanych
metoda rekombinacji genetycznej,

co z drugiej strony gwarantuje bezsporne
bezpieczefstwo terapii®*"".

Profilaktyka krwawien

w oparciu o zastosowanie
koncentratow czynnikow
krzepniecia jest obecnie
standardem w leczeniu
chorych na hemofilie.

66

W dobie tendencji do szukania
farmakoekonomicznych dowodéw
potwierdzajacych stusznosé wydatkéw

na okreSlone procedury medyczne, takich
tez poszukuje sie w odniesieniu do leczenia
chorych na hemofilie. Ale choroba ta

jest bardzo niewdziecznym tematem dla
analiz farmakoekonomicznych. Bardzo
trudno przeprowadzi¢ wtasciwe badania
oceniajgce skutecznosé stosowanych
metod leczenia. Przede wszystkim

w zwigzku z faktem, ze hemofilia jest
chorobg rzadka. Wér6d ekonomistow
zajmujacych sie kwestig zdrowia trwa
nieustajgca debata nad mozliwoScia
przeprowadzenia i stuszno$cig analiz
ekonomicznych w odniesieniu do choréb
rzadkich. Ponadto waznym problemem jest
metodyka, ktéra w przypadku profilaktyki
zastosowanej w dziecifistwie, uwzgledni
nie tylko natychmiastowe korzysci

w postaci zmniejszenia iloSci krwawien,
ale takze znacznie wieksze realne korzysci
w przysztosci, czyli brak konsekwencji
powtarzajgcych sie krwawiei w formie
ograniczenia sprawnosci fizycznej,

a co za tym idzie poprawy jakoSci zycia
chorych na hemofilie. Cho¢ nadal istnieje
wiele watpliwosci, to pytanie na dzis dla
wiekszosci krajow, brzmi nie ,,czy” tylko
»jak” umozliwi¢ chorym na hemofilie dostep
do profilaktyki w oparciu o bezpieczne
koncentraty, zawierajgce rekombinowane

70,71

czynniki niedoborowe™".

Rozdziat 5. Podsumowanie.

Przedstawiony powyzej przeglad dowodzi,
ze niewiele krajéw pozostaje obojetnych
na potrzeby chorych na hemofilie.
Przyktadem dobrze odzwierciedlajacym
ogromne starania w tym zakresie jest
Rumunia, gdzie Minister Zdrowia bardzo
aktywnie zaangazowat sie w dziatania
majace na celu zagwarantowanie chorym
na hemofilie warunkéw leczenia zgodnych

z obowigzujgcymi standardami europejskimi.

Poréwnanie zuzycia czynnika VIl w 2009

i 2012 roku w poszczegélnych krajach
Europy wskazuje, ze nie tylko Rumunia
postawita sobie za cel optymalizacje

opieki nad chorymi na hemofilie. Istotne
zwiekszenie zuzycia czynnika VIII,

w omawianym okresie, zaobserwowano

w 15 krajach, w tym: na Litwie, w Republice
Czeskiej, Butgarii oraz Stowacji. W Irlandii

i Wielkiej Brytanii, stwierdzono zwiekszenie
zuzycia czynnika VIII, mimo ich trudnoSci
ekonomicznych. W wiekszosci krajow jest
to efekt zaangazowania Ministerstwa Zdrowia
w dziatania na rzecz chorych na hemofilie.
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Skrocona charakterystyka opieki nad chorymi na hemofilie w krajach

¢ 1,8 o 5:7:8,13,33,37,40,41,47,58
europejsklch DOSTEP DO LECZENIA

DZIECI AKTUALNIE DOROSLI AKTUALNIE INDUKUJACEGO

KRAJOWY REJESTR IL0SC OSRODKOW DOSTEP DO LECZENIA NA LECZENIU NA LECZENIU IMMUNOTOLERANCJE (ITT,
LP. KRA) CHORYCH NA HEMOFILIE LECZENIA HEMOFILII DOMOWEGO LP. KRA) PROFILAKTYCZNYM (<18 R.Z.) PROFILAKTYCZNYM (218 R.Z.) IMMUNE-TOLERANCE THERAPY)
KRAJE UNII EUROPE)SKIE) KRAJE UNII EUROPE]JSKIE])

1. Austria Tak 1 76-100% 1. Austria 51-75% 1-25% 76-100%

2 Belgia Brak 1 76-100% 2 Belgia 76-100% 51-75% 76-100%

3. Butgaria Brak 10 10-50% 3. Butgaria 51-75% 1-25% 0

4. Chorwacja Brak 2 10-50% 4. Chorwacja 1-25% 1-25% 1-25%

5. Cypr Brak 1 Brak danych 5. Cypr Brak danych Brak danych Brak danych

6. Czechy Tak 10 76-100% 6. Czechy 76-100 % 1-25% Brak danych

7. Dania Brak 2 51-75% 7. Dania 76-100% 26-50% 76-100%

8. Estonia Brak Brak Brak danych 8. Estonia Brak danych Brak danych Brak danych

9. Finlandia Brak 5 76-100% 9. Finlandia 76-100% 51-75% 76-100%
10. Francja Tak 43 76-100% 10. Francja 76-100% 26-50% 26-50%

1. Grecja Tak 5 76-100% 1. Grecja 76-100% 26-50% 76-100%
12. Hiszpania Tak 54 76-100% 12. Hiszpania 76-100% 1-25% 76-100%
13. Holandia Brak 13 76-100% 13. Holandia 76-100% 51-75% 76-100%
14. Irlandia Tak 5 76-100% 14. Irlandia 76-100% 26-50% 76-100%

15. Litwa Brak 3 76-100% 15. Litwa 76-100% 0 1-25%

16. Luksemburg Brak Brak Brak danych 16. Luksemburg Brak danych Brak danych Brak danych

17. totwa Brak 2 76-100% 17. totwa 1-25% 0 76-100%
18. Malta Brak Brak Brak danych 18. Malta Brak danych Brak danych Brak danych

19. Niemcy Tak 72 76-100% 19. Niemcy 76-100% 51-75% 76-100%
20. Polska Brak 17 76-100% 20. Polska 76-100% 26-50% 76-100%
21. Portugalia Brak 8 51-75% 21. Portugalia 51-75% 1-25% 26-50%
22. Rumunia Tak 10 ponizej 10% 22. Rumunia 0 0 0
23. Stowacja Tak 42 76-100% 23. Stowacja 76-100% 26-50% 76-100%
24, Stowenia Tak 1 10-50% 24, Stowenia 26-50% 26-50% 76-100%
25. Szwecja Brak 3 76-100% 25. Szwecja 76-100% 76-100% 76-100%
26. Wegry Brak 19 51-75% 26. Wegry 76-100% 26-50% 76-100%
27. Wielka Brytania Tak 27 76-100% 27. Wielka Brytania 76-100% Brak danych 76-100%
28. Wtochy Tak 52 76-100% 28. Wtochy 51-75% 26-50% 76-100%
i DOSTEP DO LECZENIA
o i DZIECI AKTUALNIE DOROSLI AKTUALNIE INDUKUJACEGO
KRAJOWY REJESTR ILOSC OSRODKOW DOSTEP DO LECZENIA NA LECZENIU NA LECZENIU IMMUNOTOLERANCJE (ITT,

LP. KRA) CHORYCH NA HEMOFILIE, LECZENIA HEMOFILII DOMOWEGO LP. KRA) PROFILAKTYCZNYM (<18 R.Z.) PROFILAKTYCZNYM (218 R.Z.) IMMUNE-TOLERANCE THERAPY)
1. Albania Brak 1 ponizej10% 1. Albania 0 0 0

2, Biatorus Brak 7 10-50% 2. Biatorus 1-25% 1-25% 1-25%

3. Bos$nia i Hercegowina Brak 0 ponizej 10% 3. BosSnia i Hercegowina 1-25% 0 0

4. Macedonia Brak 1 76-100% 4. Macedonia 76-100% 1-25% 0

5. Norwegia Brak 1 Dla wszystkich 5. Norwegia 75-100% 51-75% Dla wszystkich

6. Rosja Brak 10 51-75% 6. Rosja 51-75% 26-50% 26-50%

7. Serbia Brak 7 10-50% 7. Serbia 1-25% 1-25% 0

8. Szwajcaria Tak 14 76-100% 8. Szwajcaria 76-100% 1-25% 76-100%

9. Turcja Brak 34 51-75% 9. Turcja 51-75% 1-25% 1-25%

10. Ukraina Brak 0 ponizej10% 10. Ukraina 1-25% 0 1-25%
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SREDNIE ZUZYCIE ODSETEK ODSETEK SREDNIE ZUZYCIE ODSETEK ODSETEK
. CZYNNIKA VIJI CZYNNIKA VI CZYNNIKA VI CZYNNIKA V[II CZYNNIKA IX CZYNNIKA IX
CALKOWITE ZUZYCIE NA 1 MIESZKANCA UZYSKANEGO METODA OTRZYMANEGO NA 1 MIESZKANCA UZYSKANEGO METODA OTRZYMANEGO
LP. KRA) CZYNNIKA VI NA ROK REKOMBINACJI Z 0SOCZA LP. KRA) NA ROK REKOMBINAC]I Z 0SOCZA
KRAJE UNII EUROPEJSKIE]) KRAJE UNII EUROPE]JSKIE])
1. Austria Brak danych 3,75j.m. (20051.) Brak danych Brak danych 1. Austria 0,22j.m. (2005r.) Brak danych Brak danych
2. Belgia 70000 000 j.m. 6,70 j.m. 93% 7% 2. Belgia 0,33j.m. (20051.) Brak danych Brak danych
3. Butgaria 16 000 000 j.m. 2,14 j.m. 12% 88% 3. Butgaria 0,13j.m. 0% 100%
4., Chorwacja Brak danych 3,80j.m. Brak danych Brak danych 4. Chorwacja 0,25j.m. (2006 1.) Brak danych Brak danych
5. Cypr Brak danych Brak danych Brak danych Brak danych 5. Cypr Brak danych Brak danych Brak danych
6. Czechy 51276 608 j.m. 5,03j.m. 36% 64% 6. Czechy 0,52 j.m. 14% 86%
7. Dania Brak danych 6,17 j.m. 100% 0% 7. Dania 1,01j.m. (2005r.) Brak danych Brak danych
8. Estonia Brak danych 1,18 j.m. (2002 r.) 0% 100% 8. Estonia 0,079 j.m. (2002 r.) 0% 100%
9. Finlandia 53914 050 j.m. 10,24 j.m. 87% 13% 9. Finlandia 1,31j.m. 87% 13%
10. Francja 463346750 j.m. 7,06 j.m. 86% 14% 10. Francja 0,88 j.m. 51% 49%
1. Grecja 34917907 j.m. 3,24 j.m. 94% 6% 1. Grecja 0,35j.m. 91% 9%
12. Hiszpania 214773 669 j.m. 4,67 j.m. 62% 38% 12. Hiszpania 0,61j.m. (2009 .) 50% 50%
13. Holandia Brak danych 5,45j.m. (2005r.) 60% 40% 13. Holandia 0,61j.m. (2005r.) Brak danych Brak danych
14. Irlandia 36 805 250 j.m. 7,79 j.m. 95% 5% 14. Irlandia 2,51j.m. 100% 0%
15. Litwa 15580 000 j.m. 4,41j.m. 53% 47% 15. Litwa 0,61j.m. 0% 100%
16. Luksemburg Brak danych 7,41j.m. (2002 r.) Brak danych Brak danych 16. Luksemburg 0,34 j.m. (2002r.) Brak danych Brak danych
17. totwa 3955000j.m. 1,8j.m. 12% 88% 17. totwa 0,16 j.m. 0% 100%
18. Malta Brak danych Brak danych Brak danych Brak danych 18. Malta Brak danych Brak danych Brak danych
19. Niemcy 565800 000 j.m. 6,95].m. 56% 44% 19. Niemcy 1,00j.m. 39% 61%
20. Polska 183162 900 j.m. 4,76 j.m. 29% 71% 20. L E 0,54 j.m. 1% 99%
21. Portugalia 37012250 j.m. 3,43 j.m. 63% 37% 21. Portugalia 0,51j.m. 23% 77%
22. Rumunia 11099 345 j.m. 0,52 j.m. 27% 73% 22. Rumunia 0,23 j.m. (2006 1.) Brak danych Brak danych
23. Stowacja 36 000000 j.m. 6,56 j.m. 4% 96% 23. Stowacja 0,4 j.m. 0% 100%
24, Stowenia 13019 650 j.m. 6,52 j.m. 78% 22% 24, Stowenia 0,35 j.m. 0% 100%
25. Szwecja 95970000 j.m. 10,54 j.m. 84% 16% 25. Szwecja 1,79 j.m. 56% 44%
26. Wegry 63400000 j.m. 6,35 j.m. 40% 60% 26. Wegry 0,49 j.m. 0% 100%
27. Wielka Brytania 478121230 j.m. 7,58 j.m. 89% 1% 27. Wielka Brytania 1,30 j.m. 89% 1%
28. Wtochy 417 389 250 j.m. 6,81j.m. 78% 22% 28. Wtochy 0,85j.m. 77% 23%
SREDNIE ZUZYCIE ODSETEK ODSETEK SREDNIE ZUZYCIE ODSETEK ODSETEK
. CZYNNIKA VIJI CZYNNIKA VI CZYNNIKA VI CZYNNIKA VIJI CZYNNIKA IX CZYNNIKA IX
CALKOWITE ZUZYCIE NA 1 MIESZKANCA UZYSKANEGO METODA OTRZYMANEGO NA 1 MIESZKANCA UZYSKANEGO METODA OTRZYMANEGO
LP. KRA) CZYNNIKA VI NA ROK REKOMBINAC]I Z0S0CzA LP. KRA) NA ROK REKOMBINAC)I Z0S0CZA
1. Albania 1200000 j.m. 0,37 j.m. 17% 83% 1. Albania 0,10j.m. (2010r.) Brak danych Brak danych
2. Biatorus 19000 000 j.m. (2010r.) 1,87 j.m. Brak danych Brak danych 2. Biatorus 0,05j.m. (2006 1.) Brak danych Brak danych
3. Bosnia i Hercegowina 2800000j.m.(2006.) 0,71j.m. (2006 1.) 0% 100% 3. Bosnia i Hercegowina 0,038j.m. (2006r.) 0% 100%
4. Macedonia 3564 600j.m. (2010 r.) 1,72j.m. (2010 r.) 0% 100% 4. Macedonia 0,46 j.m. (2010 r.) 0% 100%
5. Norwegia 26580 000 j.m. 5,64 j.m. 90% 10% 5. Norwegia 0,46 j.m. 9% 91%
6. Rosja 655712308 j.m. 4,60 j.m. 13% 87% 6. Rosja 0,44 j.m. 0% 100%
7. Serbia 9812500 j.m. 1,34 j.m. 2% 98% 7. Serbia 0,18 j.m. 0% 100%
8. Szwajcaria 36 942 750 j.m. 4,66 j.m. 81% 19% 8. Szwajcaria 0,66 j.m. 16% 84%
9. Turcja 141218 500 j.m. 1,92j.m. 19% 81% 9. Turcja 0,29 j.m. 0% 100%
10. Ukraina 15000 000 j.m. (2006 r.) 0,32j.m. Brak danych Brak danych 10. Ukraina 0,002 j.m. (2003 r.) Brak danych Brak danych
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