








Wspolny gtos dla hematologii

Na przestrzeni ostatnich dwéch dekad bylismy swiadkami
ogromnego postepu w hematologii. Zmiany, jakie dokonaty sie
w obszarze diagnostyki i terapii, sprawity, Zze diagnoza choroby
hematologicznej w zdecydowanej wiekszosci przypadkéw nie
0znacza czarnego scenariusza, a wrecz daje nadzieje na dobrej
jakosci zycie z chorobq przewlektq. Jednoczesnie demografia
jest nieubtagana - wraz ze starzeniem sie spoteczenstwa liczba
pacjentéw z chorobami hematologicznymi bedzie systematycznie rosta. Zjawisko

to bedzie nie lada wyzwaniem dla systemu ochrony zdrowia.

W ostatnich latach dostep do terapii hematologicznych ulegt znaczqcej popra-
wie. Coraz wieksza populacja pacjentéw ma mozliwos¢ skorzystania z nowych me-
tod leczenia. Zdaniem ekspertow o realnych, dtugofalowych efektach zmian w do-
stepie do terapii bedziemy mogli dyskutowac dopiero za kilka lat, ale juz teraz warto
zastanowic sie nad kolejnymi krokami, ktére usprawnityby funkcjonowanie catego

systemu opieki, a jednoczesnie podniosty jego efektywnos¢ ekonomicznq.

Dzis oddajemy w Panstwa rece dokument, w ktérym wspélnie z ekspertami -
hematologami, lekarzami rodzinnymi, diagnostami laboratoryjnymi i pielegniarka-
mi - nakreslilismy kierunki niezbednych zmian w organizacji systemu opieki nad
pacjentami z chorobami hematologicznymi. Pochylamy sie w nim réwniez nad kwe-
stig kadr medycznych, ktére w obliczu rosnqcej populacji pacjentéw powinny stac

sie jezyczkiem u wagi organizatoréw systemu ochrony zdrowia.

Raport ,Hematologia: nowe otwarcie” oddaje réwniez gtos pacjentom, ktérych
zapytalismy o najpilniejsze potrzeby i wyzwania zwigzane z zyciem z chorobq he-
matologiczng. Jestem przekonana, ze dziatajqc wspdlnie i wstuchujqgc sie w gtos
kluczowych interesariuszy, bedziemy mogli kreowac przyjazny, skuteczny, a jedno-

czesnie efektywny kosztowo system ochrony zdrowia.

Marta Markiewicz-Melon, prezes Fundacji Rzecznicy Zdrowia



Pacjent wie najwiece]
0 swojej chorobie

Dzieki ogromnemu postepowi w leczeniu choréb hematologicz-

nych na swiecie polscy pacjenci majq obecnie dostep do wiek-

sprawit, ze o chorobach krwi méwimy dzisiaj w kontekscie cho-
réb przewlektych, czego konsekwencjq juz teraz jest i bedzie

w przysztosci wzrastajqca liczba pacjentéw znajdujqgcych sie

pod opiekq systemu ochrony zdrowia. Dzieki najnowszym lekom
pacjenci zyjq czesto wiele lat w remisji od choroby, mogqc normalnie funkcjonowacd

w Zyciu codziennym.

Jeszcze niedawno diagnoza nowotworu krwi byta wyrokiem. Dzisiaj - jezeli chory
szybko trafi do specjalistycznego osrodka - ma szanse nie tylko na szybkgq i trafng
diagnoze, ale przede wszystkim na wdrozenie nowoczesnego leczenia, ktére moze

zmienic jego chorobe ze smiertelnej w przewlektq.

Dzis oddajemy w Panstwa rece raport ,Hematologia: nowe otwarcie’. Dlaczego
chcemy mowi¢ o nowym otwarciu w tej dziedzinie? Przede wszystkim dlatego, ze
jestesmy swiadkami ogromnego postepu, jaki nastgpit w leczeniu choréb krwi na
przestrzeni ostatnich lat. Nowoczesne terapie nie tylko zwiekszajq szanse chorych,
ale réwniez majq potencjat do tego, by zmieni¢ paradygmat opieki hematologicznej

w kontekscie organizacji opieki.

Co nas czeka w przysztosci? Przede wszystkim musimy zmierzy¢ sie z wyzwaniem,
jakim bedzie dla nas wzrost liczby pacjentéw chorujgcych na choroby hematolo-

giczne. | nie ma znaczenia, ile pacjent ma lat, bo zachorowaé moze kazdy z nas.

Patrzgc na trendy demograficzne i epidemiologiczne, widzimy ogromnq potrzebe
zZmian w systemie opieki nad pacjentami. Jako organizacje pozarzgdowe edukujemy
pacjentéw i ich bliskich, wspétpracujgc w tym obszarze z ekspertami, ktérzy nas
wspierajg. Mamy nadzieje, ze ten wspdlny gtos bedzie takze styszalny przez decy-
dentéw, bo kto jak nie pacjent wie najwiecej o swojej chorobie i potrafi podzielic sie

swojq wiedzq i doswiadczeniem z innym pacjentem?

Katarzyna Lisowska, przedstawicielka Stowarzyszenia Hematoonkologiczni

prezeska Fundacji Per Humanus




Kluczowe wniosk]
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System ochrony zdrowia musi sie przygotowaé na rosnaca liczbe
pacjentdow ze schorzeniami hematologicznymi - ze szczegdlnym

uwzglednieniem nowotworéw krwi i uktadu chtonnego.

Przez zaniechania zwigzane z wdrazaniem klasyfikacji ICD-11 nadal

nie dysponujemy rzetelnymi danymi dotyczagcymi epidemiologii.

Liczba pacjentéw korzystajgcych ze Swiadczen leczenia szpitalne-
go jest dwukrotnie nizsza niz w przypadku chorych korzystajacych
z ambulatoryjnej opieki specjalistycznej, jednoczesnie naktady na le-

czenie szpitalne sg okoto 18-krotnie wyzsze.

Naktady na $wiadczenia w dziedzinie hematologii rosna szybciej niz
Sredni wzrost naktadéw Narodowego Funduszu Zdrowia na swiad-
czenia w latach 2022-2023. W przypadku AOS dynamika wydatkéw
na $wiadczenia ogétem wyniosta 30 proc., podczas gdy w hemato-
logii 32 proc. (réznica 2 pp.). Natomiast w przypadku leczenia szpi-
talnego dynamika wydatkéw ogdtem wynosita 20 proc., podczas gdy

w hematologii wyniosta 46 proc. (réznica 26 pp.).

Sytuacja kadrowa w obszarze hematologii wymaga dalszej poprawy.
W ostatnich latach obserwowalismy rosnaca liczbe lekarzy hemato-
logéw, niestety - pomimo staran srodowiska i osrodkéw hematolo-
gicznych - mtodzi lekarze niechetnie wybierajg te specjalizacje. Sy-
tuacja wyglada podobnie w przypadku diagnostéw laboratoryjnych

oraz kadr pielegniarskich.
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Potencjat organizacyjny systemu opieki hematologicznej wyraznie
wskazuje na potrzebe lepszego wykorzystania ambulatoryjnej opieki
specjalistycznej oraz wprowadzenie mozliwosci systemowej wspét-
pracy specjalistéw hematologéw i transfuzjologdéw ze specjalistami

medycyny rodzinnej. Nalezy rowniez:

e wprowadzi¢ w podstawowej opiece zdrowotnej rozwigzania na-

wigzujace do opieki koordynowanej;

e uzupetni¢ koszyk $wiadczen gwarantowanych o porade diagno-

styczng;

e rozszerzy¢ mozliwosci prowadzenia programéw lekowych w opiece

ambulatoryjnej;

e wigczy¢ nowe produkty diagnostyczne w ramach AOS.

Pacjenci uczestniczacy w badaniu ankietowym zwrdécili uwage na
postep w obszarze farmakoterapii. Jednoczesnie wskazali wiele ob-
szaréw wymagajacych zmian organizacyjnych. Wéréd wyzwan i naj-
wiekszych obcigzen zwigzanych z chorobg wymienili kwestie do-
jazdu do osrodkéw, w ktérych s3 leczeni, koniecznosé siegania po
prywatne konsultacje lekarzy innych specjalnosci czy ponoszenie

kosztéw rehabilitacji.

Chorzy wskazali na potrzebe udostepnienia im refundowanego przez
NFZ wsparcia psychologicznego od momentu podejrzenia choroby,
a takze systemowych zmian w procedurze orzekania o niepetno-

sprawnosci.




Epidemiologia

2021 roku nowotwory ztosliwe uktadu krwiotworczego i limfa-
tycznego rozpoznano u 10 166 pacjentéw (wg klasyfikacji ICD-

10), natomiast petne rozpoznanie zgodne z klasyfikacje zgodna
z ICD-0O* przeprowadzono u 10 095 chorych. Dane zawarte w raporcie ,No-
wotwory ztosliwe w Polsce w 2021 roku” wskazuja, ze 43 proc. wszystkich
rozpoznan (4295 przypadkéw) dotyczyto chtoniakéw, 38 proc. (3846 przypad-
kow) biataczek, a 17 proc. (1721 przypadkow) szpiczakow.

W grupie chtoniakéw blisko 17 proc. stanowity chtoniaki zakwalifikowane do gru-
py chtoniakéw Hodgkina, natomiast 75 proc. zaszeregowano do grupy chtoniakéw
nie-Hodgkina. Pozostate 8 proc. stanowity chtoniaki o ztozonej lub nieokreslonej
morfologii. Najczestsza postacig chtoniaka nie-Hodgkina z komoérek B byty chtoniaki
rozlane z duzych komérek B (DLBCL) — stwierdzono 996 takich przypadkéw, chto-
niaki grudkowe (496 przypadkow), chtoniaki strefy brzeznej z komdrek B (252 przy-
padki) oraz chtoniaki z komérek ptaszcza (211 przypadkéw). Jesli chodzi o chtoniaki
z komorek T, to w 2021 roku w catej Polsce rozpoznano 308 przypadkdw.?

Sposrod zdiagnozowanych ponad 3800 przypadkéw biataczek doktadna klasyfika-
cja ICD-O zostata ustalona dla nieco ponad 3500 z nich. Najczestsza byta przewlekta
biataczka limfocytowa z komdrek B (CLL/SLL), ktérg rozpoznano u 1732 pacjentow,
ostra biataczka szpikowa (AML) — 905 przypadkow, ostra biataczka limfatyczna (ALL)
— 393 przypadki oraz przewlekta biataczka szpikowa (CML) — 309 przypadkow.

Skala wyzwania dla systemu ochrony zdrowia

To, jakim wyzwaniem dla systemu ochrony zdrowia sg chorzy zmagajacy sie
z chorobami hematologicznymi, oddajg rowniez dane dotyczace liczby pacjen-
téw, ktorym NFZ udzielit Swiadczen w ramach ambulatoryjnej opieki specja-
listycznej (AOS) oraz leczenia szpitalnego. Jak jednak zwracat uwage prof. dr
hab. Wiestaw Wiktor Jedrzejczak w publikacji ,Epidemiologia nowotworéw
krwi w Polsce na podstawie danych Narodowego Funduszu Zdrowia”3, w przy-
padku korzystania z danych NFZ nalezy spodziewa¢ sie zjawiska ,nadrozpo-
znawania” schorzen, dla ktérych wycena realizowanych procedur jest korzyst-

niejsza dla $wiadczeniodawcy.

1 ICD-O to miedzynarodowa klasyfikacja choréb przygotowana z mysla o onkologii https://onkologia.org.pl/sites/
default/files/publications/2023-11/icd_o_3_pl.pdf

2 J.Didkowska, U.Wojciechowska, K. Baranska, M.Miklewska, I.Michalek, P.Olasek ,,Nowotwory ztosliwe w Polsce
w 2021 roku”, Warszawa 2023

3 ,Hematoonkologia. Cze$¢ ogoélna i nowotwory mieloidalne” Tom 1 pod red. Tadeusza Robaka, Jana Walewskiego
i Joanny Romejko-Jarosinskiej, Via Medica, Gdansk 2022



Wykres 1. Liczba $wiadczeniobiorcow* z rozpoznaniem hematologicznym,
ktorym udzielono Swiadczen z wybranego zakresu
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Woykres 2. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C81 chtoniak Hodgkina, ktdrym
udzielono $wiadczen w ramach kontraktu z NFZ (bez wzgledu na rok rozpoznania)
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Wykres 3. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C82 chtoniak nieziarniczy
guzkowy (grudkowy), ktérym udzielono $wiadczen w ramach kontraktu
z NFZ (bez wzgledu na rok rozpoznania)
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4 Dane Narodowego Funduszu Zdrowia dla rozpoznan sklasyfikowanych w nastepujacych grupach: D45, D46, D47,
C81, C82, C83, C84, C85, C86, C87, C88, C89, C90, CI1, C92, C93, C94, C95, C96, D75.2




Wykres 4. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C83 chtoniak nieziarniczy
rozlany, ktérym udzielono $wiadczen w ramach kontraktu z NFZ (bez wzgledu
na rok rozpoznania)
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Wykres 5. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C84 obwodowy i skorny
chtoniak z komérek T, ktorym udzielono swiadczen w ramach kontraktu z NFZ
(bez wzgledu na rok rozpoznania)
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Wykres 6. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C88 ztosliwe choroby
immunoproliferacyjne (makroglobulinemia Waldenstréma, choroba tancuchéw
ciezkich alfa oraz gamma), ktérym udzielono $wiadczen w ramach kontraktu

z NFZ (bez wzgledu na rok rozpoznania)
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Wykres 7. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C90 szpiczak mnogi
i nowotwory ztosliwe z komaorek plazmatycznych, ktérym udzielono
Swiadczen w ramach kontraktu z NFZ (bez wzgledu na rok rozpoznania)
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Wykres 8. Liczba pacjentow z rozpoznaniem C91 biataczka limfatyczna,
ktérym udzielono $wiadczen w ramach kontraktu z NFZ (bez wzgledu
na rok rozpoznania)
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Wykres 9. Liczba pacjentow z rozpoznaniem C92 biataczka szpikowa,
ktérym udzielono $wiadczen w ramach kontraktu z NFZ (bez wzgledu
na rok rozpoznania)
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Woykres 10. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem C94 ostra czerwienica
i erytroleukemia, ktorym udzielono swiadczen w ramach kontraktu z NFZ
(bez wzgledu na rok rozpoznania)
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Wykres 11. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem D45 czerwienica prawdziwa,
ktérym udzielono $wiadczen w ramach kontraktu z NFZ (bez wzgledu
na rok rozpoznania)

8000
6000
4000
2000
7459 I 3424 5853 I 2862
2022 2023 2024, I-V

Bl A0S B Leczenie szpitalne

Zrodto: NFZ

Wykres 12. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem D46 zespoty
mielodysplastyczne, ktérym udzielono swiadczerh w ramach kontraktu z NFZ
(bez wzgledu na rok rozpoznania)
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Nowotwory hematologiczne
- perspektywa Krajowego
Rejestru Nowotworow

Prof. dr hab. Joanna Didkowska, kierownik Zaktadu
Epidemiologii i Prewencji Pierwotnej Nowotworéw

oraz Krajowego Rejestru Nowotworéw

Na przestrzeni ostatnich lat obserwujemy wyrazny wzrost zachorowalnosci na nowotwory
krwi i uktadu chtonnego. Jest on niestety domeng populacji wszystkich panstw rozwinie-
tych, ze wzgledu na zmiany struktury demograficznej. Wiek jest niezaleznym czynnikiem
ryzyka wszystkich nowotwordéw. Wiele badan wskazuje, ze powodem tego zjawiska mogag
by¢ zmiany w organizmie powigzane z procesem starzenia. Ale to nie wszystko, bowiem
wsréd przyczyn tego zjawiska wskazuje sie réwniez kumulacje wptywu réznych czyn-
nikow ryzyka w czasie Zycia cztowieka. Niestety nie potrafimy tych dwoch determinant
jasno rozdzieli¢, dlatego uznaje sie, ze to wtasnie wiek jest gtdwnym czynnikiem ryzyka
rozwoju nowotworéw.

Na nowotwory krwi i uktadu chtonnego co roku w Polsce zapada okoto 11 tys.
pacjentéw. Co warto podkresli¢, zespdt Krajowego Rejestru Nowotworéw utworzyt
i implementowat pierwszy rejestr narzadowy wtasnie dotyczacy nowotwordw krwi
i uktadu chtonnego - Polski Rejestr Onko-Hematologiczny (PROH). Pierwsze dane za
2022 rok pokazemy jeszcze w 2024 roku i liczymy, ze pozwolg one na jeszcze gteb-
sze spojrzenie na problematyke i epidemiologie nowotworéw uktadu krwiotwérczego
i chtonnego. Natomiast pierwszych szczegétowych danych za 2023 rok mozemy sie
spodziewac w kolejnych latach.

To, z czym mierzymy sie w Polsce, to pewnego rodzaju niedorejestrowanie przy-
padkéw. Mimo istniejgcych regulacji prawnych, ktére obligowaty lekarzy do zgtaszania
informacji o przypadkach nowotwordw do rejestru, nie wszystkie dane do nas trafiaty.
Licze jednak na to, ze ulegnie to zmianie dzieki nowelizacji rozporzadzenia w sprawie
Krajowego Rejestru Nowotwordéw z 2023 roku'. Wedtug nowych regulacji obowigzek

raportowania do systemu KRN zostat przeniesiony z lekarza na placowke, w ktorej

1 Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 30 marca 2023 r. zmieniajace rozporzadzenie w sprawie Krajowego Rejestru
Nowotwordw https://isap.sejm.gov.pl/isap.nsf/DocDetails. xsp?id=WDU20230000661 dostep 20 sierpnia 2024




pracuje, tj. szpital badZ przychodnie. Dodatkowo system e-KRN+ oraz PROH zostat
zintegrowany z pracowniami histopatologicznymi, co pozwoli nam pozyskiwaé dane
bezposrednio z baz pracowni. Spodziewam sie, ze dane dotyczace roku 2023 poka-
73 nam prawdziwg epidemiologie nowotwordéw w Polsce, a niedorejestrowanie bedzie

stanowito niewielki odsetek wszystkich przypadkéw.

Wspétczynniki zachorowalnosci: Polska na tle Europy

Zebrane przez nasz KRN dane pokazuja, ze wspdtczynniki zachorowalnosci na nowotwo-
ry krwi w Polsce nie odbiegajg znaczaco od tego, co obserwujemy w innych krajach Eu-
ropy. Na naszym kontynencie réwniez obserwujemy pewnga réznorodnos¢, np. w krajach
Pétwyspu Skandynawskiego wspotczynniki zachorowalnosci sg nieco wyzsze. Sg rowniez
kraje, takie jak Czechy, gdzie sa one podobne do notowanych w Polsce.

Czym wyttumaczy¢ pojawiajace sie roznice? Niestety trudno jest mi to rozstrzygnac,
gdyz czynniki ryzyka rozwoju nowotworéw krwi — w przeciwienstwie do np. nowotwo-
réw litych, takich jak rak ptuca — sg bardzo stabo poznane. Oczywiscie pojawiajg sie
w publikacjach pewne tropy — przyktadem moze by¢ ekspozycja na pestycydy: herbicy-
dy, insektycydy czy fungicydy, ktére moga by¢ zrédtem narazenia na karcinogeny.

Na przestrzeni ostatnich lat widoczna jest natomiast wyrazna poprawa wskaz-
nikéw przezyé. Wiele nowotwordw hematoonkologicznych ma wyraznie lepsze
przezycie lub wrecz staje sie powoli chorobg przewlekta. Przyktadem moze by¢
chtoniak Hodgkina, ktéry jest nowotworem o dobrym rokowaniu, a wskaznik

umieralnosci (standaryzowany) wynosi w Polsce 0,34 przypadku na 100 tys.

Réznice w klasyfikaciji

Nalezy réwniez zwréci¢ uwage na istniejace réznice dotyczace klasyfikowania nowotwordw
krwi i uktadu chtonnego. Niestety obecnie stosowana przy raportowaniu klasyfikacja ICD-
10 jest utomna i moze generowac btedy interpretacyjne. Optymalnym bytoby stosowanie
klasyfikacji ICD-O?, ktdra jest Miedzynarodowg Klasyfikacja Choréb w Onkologii. Ostatnia
rewizja klasyfikacji ICD-10 miata miejsce w 2019 roku, kiedy to pod wptywem $rodowiska
lekarzy hematologéw Swiatowa Organizacja Zdrowia zdecydowata sie uzupetnic klasyfika-
cje nowotworéw hematologicznych. Niestety w Polsce nie zostata wdrozona ta zmiany kla-
syfikacji nowotworéw, co utatwitoby analize danych dotyczacych nowotworéw krwi. Rze-
telne bazy danych sa nam niezwykle potrzebne, poniewaz regulator powinien dysponowac
wiarygodnymi danymi, by méc podejmowac wtasciwe decyzje. Wedtug zapowiedzi wpro-
wadzenie nowej klasyfikacji ICD-11, ktéra ma uwzglednia¢ m.in. zapisy klasyfikacji ICD-O,

moze nastapi¢ w perspektywie 2-3 lat, co z pewnoscig przetozy sie na precyzje rozpoznan.

2 W rewizji kodéw ICD-O klasyfikacje rozbudowano i zweryfikowane kody morfologiczne m.in. dla chtoniakéw i bia-
taczek. Do kodéw wlaczono klasyfikacje WHO (oparta zostata o nowg klasyfikacje chtoniakéw REAL oraz klasyfikacje
biataczek FAB). Dodatkowo wlaczono klasyfikacje dotyczaca biataczek szpikowych uwzgledniajaca kombinacje morfolo-
giczne i zaburzenia cytogenetyczne https://iris.who.int/bitstream/handle/10665/42344/9788388681462_pol.pdfijsessioni-
d=612B668CB6E9AACDB890D80E4008D2BA?sequence=45 dana dostepu 21.08 2024



Swiadczenia hematologiczne
— liczba, wartosc, pacjenc

a potrzeby raportu ,Hematologia: nowe otwarcie” zwrdciliSmy sie

o przestanie danych do Narodowego Funduszu Zdrowia. Na ich pod-

stawie uzyskaliémy informacje m.in. o liczbie pacjentéw korzystaja-
cych ze swiadczen zdrowotnych w latach 2022-2023 i w okresie od stycznia
do maja 2024 roku, a takze o liczbie sprawozdanych $wiadczen i ich warto-
$ci (patrz ramka METODYKA) w wybranych rozpoznaniach sklasyfikowanych
za pomoca Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Choréb i Probleméw
Zdrowotnych ICD-10. Analiza liczby pacjentéw korzystajacych ze swiadczen
zdrowotnych wskazuje, ze chorzy korzystajacy ze $wiadczen lecznictwa szpi-
talnego sa niemal dwukrotnie mniej liczng grupa niz pacjenci korzystajacy
z ambulatoryjnej opieki specjalistycznej (patrz tabela 1). Ma to bezposrednie
przetozenie na liczbe udzielanych swiadczen i ich warto$é. W ramach ambula-
toryjnej opieki specjalistycznej (AOS) udzielanych jest ponad trzykrotnie wie-
cej Swiadczen niz w ramach lecznictwa zamknietego - stosunek liczby porad
w AOS do liczby porad sprawozdanych w ramach lecznictwa szpitalnego wahat
sie w analizowanym okresie od 3,7 w 2022 roku do 3,3 w 2023 roku (patrz
tabela 2).

Patrzac na wartosé sprawozdanych swiadczen, widaé wyrazng przewage
naktadéw, jakie z tytutu leczenia pacjentéw z rozpoznaniem hematologicznym
przekazywane sg przez NFZ placowkom realizujgcym $wiadczenia z zakresu
leczenia szpitalnego. W zaleznosci od roku nakfady na leczenie szpitalne byty
16,6-krotnie lub 18,7-krotnie wyzsze niz na leczenie w ambulatoriach. Jedyna
grupa schorzen, gdzie warto$é swiadczen udzielanych w AQOS jest wyzsza niz
Swiadczen udzielanych w leczeniu szpitalnym, sg pacjenci chorzy na czerwie-

nice prawdziwa.




Wykres 1. Liczba pacjentéw z rozpoznaniem hematologicznym, ktorym
udzielono $wiadczen zdrowotnych odpowiednio w latach: 2022, 2023
oraz od stycznia do maja 2024 roku
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Tabela 1. Liczba $wiadczen oraz warto$¢ refundacji sprawozdanych $wiad-

czen udzielonych pacjentom z rozpoznaniem hematologicznym w latach 2022,
2023 i od stycznia do maja 2024 roku

Hematologia ogétem Liczba Wartos¢ refundacji
swiadczen udzielonych swiadczen [zt]
2022 AOS 232 657 35257 251,51
2022 Leczenie szpitalne 62 788 588 427 715,50
2023 AOS 244 325 46 400 287,40
2023 Leczenie szpitalne 72 424 861 759 641,67
-V 2024 AOS 107 167 18 080 690,44
[-V 2024 Leczenie szpitalne 32 458 320 568 574,69
Zrodto: NFZ
METODYKA

Przestane przez Narodowy Fundusz Zdrowia informacje obejmowaty
Swiadczenia sprawozdane w ramach listy zakreséw sprawozdanych
w rodzaju Swiadczen leczenie szpitalne i ambulatoryjna opieka
specjalistyczna. Przedstawiono je w podziale na rozpoznanie gtéwne
sprawozdane do $wiadczenia. W zestawieniu wartos¢ refundacji
sSwiadczen odnosi sie do swiadczen, dla ktérych wartos$¢ rozliczonego
Swiadczenia byta wieksza od zera lub $wiadczenie zostato sprawozdane
w ramach ryczattu systemu podstawowego szpitalnego zabezpieczenia
Swiadczen opieki zdrowotnej (PSZ), nie uwzglednia zatem m.in. $wiadczen
udzielonych w ramach stawki kapitacyjnej POZ i szpitalnych oddziatéw
ratunkowych. Przedstawione dane nie uwzgledniajg réwniez $wiadczen
udzielonych w ramach lecznictwa uzdrowiskowego. W przypadku
Swiadczen sprawozdanych w ramach ryczattu PSZ uwzgledniono ich
warto$¢ w oparciu o cene jednostki sprawozdawczej ryczattu systemu
zabezpieczenia obowigzujacg w danym okresie rozliczeniowym.



Tabela 2. Liczba Swiadczen oraz wartos¢ refundacji sprawozdanych $wiadczen
udzielonych pacjentom z rozpoznaniem: Chtoniaki C81-85

CHEONIAKI Liczba Wartosc refundacji
Swiadczen swiadczen [zt]
2022 AOS 46 007 7 358 270,19
Leczenie szpitalne 3003 109 587 757,31
2023 AOS 48 410 9 769 490,97
Leczenie szpitalne 13 550 161 176 045,90
-V 2024 AOS 2 1041 3771 032,95
Leczenie szpitalne 6223 61 404 666,41

Tabela 3. Liczba Swiadczen oraz wartos$¢ refundacji sprawozdanych $wiadczen
udzielonych pacjentom z rozpoznaniem: Biataczki C21-93

BIALACZKI

Liczba

swiadczen

Wartosc refundaciji
swiadczen [zt]

2022 AOS 71 959 10 375 573,34
2022 Leczenie szpitalne 23 197 321 254 533,01
2023 AOS 74 084 13 253 385,83
2023 Leczenie szpitalne 26 942 453 229 314,07
[-V 2024 AOS 32 437 5097 411,67

-V 2024 Leczenie szpitalne 12 033 172 973 864,01

Tabela 4. Liczba Swiadczen oraz wartos¢ refundacji sprawozdanych swiadczen
udzielonych pacjentom z rozpoznaniem: Czerwienica prawdziwa D45

CZERWIENICA Liczba Wartosc refundaciji
PRAWDZIWA Swiadczen

2022 AOS 21014 276177152
Leczenie szpitalne 1707 1597 579,31
2023 AOS 20 847 3363 905,11
Leczenie szpitalne 1888 2 185 452,53
2024 AOS 9089 1289 761,27
Leczenie szpitalne 895 718 189,02

Tabela 5. Liczba Swiadczen oraz wartos¢ refundacji sprawozdanych $wiadczen
udzielonych pacjentom z rozpoznaniem: Zespoty mielodysplastyczne D46

ZESPOLY Liczba Wartosc refundaciji
MIELODYSPLASTYCZNE Swiadczen

2022 AOS 15 785 2 295 486,26
Leczenie 4916 35036 011,54
2023 AOS 16 121 2 924 436,06
Leczenie 5687 60018 794,17
2024 AOS 7029 1166 912,52
Leczenie 2356 16 148 294,86

! Do przeprowadzenia analizy wykorzystano nastepujace rozpoznania ICD-10: C81-85, C-88, C90-96, D-45-47,
? Dane wplynely do Fundacji Rzecznicy Zdrowia odpowiedni 9 oraz 28 sierpnia 2024 roku




Tabela 6. Pacjenci zakwalifikowani do programoéw lekowych w obszarze hemato-
logii w roku 2023 oraz w okresie od stycznia do maja 2024

swiadczenie w 2024 roku i nie otrzymali

swiadczenie w 2023 roku i nie otrzymali
Zadnego Swiadczenia w programie

Zadnego swiadczenia w programie
Liczba nowych pacjentéw w programie

Liczba nowych pacjentow w programie
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B.12 Leczenie chorych na chtoniaki 915 545
B-komorkowe
B.14 Leczenie chorych na przewlekta 224 69
biataczke szpikowa
B.15 Zapobieganie krwawieniom u dzieci 23 19
z hemofilig Ai B
B.54 Leczenie chorych na szpiczaka 1364 963
plazmocytowego
B.65 Leczenie chorych na ostrg biataczke 89 33
limfoblastyczna
B.66 Leczenie chorych na chtoniaki 94 34
T-komorkowe
B.77 Leczenie chorych na klasycznego 184 159
chtoniaka Hodgkina
B.79 Leczenie chorych na przewlekta 3127 923
biataczke limfocytowa
B.81 Leczenie chorych na nowotwory 425 338
mieloproliferacyjne ph (-)
B.97 Leczenie dorostych chorych 399 186

na pierwotna matoptytkowos¢
immunologiczng

B.98 Leczenie pediatrycznych chorych 50 42

na pierwotna matoptytkowos¢
immunologiczng

B.114 Leczenie chorych na ostrg biataczke 795 343
szpikowa
B.115 Leczenie agresywnej mastocytozy 19 8

uktadowej, mastocytozy uktadowej
ze wspotistniejgcym nowotworem
uktadu krwiotworczego oraz biataczki
mastocytarnej

B.142 Leczenie dorostych pacjentow 145 54
z zespotami mielodysplastycznymi
z towarzyszaca niedokrwistoscig
zalezng od transfuzji

B.146 | Leczenie chorych na makroglobulinemie 31 81
Waldenstroma
B.149 Leczenie pacjentow z chorobg <5 124

przeszczep przeciwko gospodarzowi




Kadry w hematologii

ednym z wyzwan polskiego systemu ochrony zdrowia sg niedobory
kadr medycznych. Wedtug danych Naczelnej Izby Lekarskiej liczba le-
karzy wykonujacych ten zawdd w Polsce na koniec czerwca 2024 roku
wynosita 176 068, z czego 136 336 posiadato tytut specjalisty, natomiast
39 732 posiadato tytut specjalisty | stopnia. W grupie tej liczba lekarzy posia-
dajacych specjalizacje w dziedzinie hematologii wynosita 633. Dane przedsta-
wione przez Ministerstwo Zdrowia wskazuja, ze od 2019 roku liczba hemato-
logdw wzrosta o 26 proc. (patrz tabela)?. Wskaznik liczby lekarzy hematologéw

na 100 tys. mieszkancow Polski wynidst 1,68.

Tabela 1. Liczba lekarzy hematologéw
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2019 499113 340 159 106 21 proc. 52

2020 516 1,3 349 157 109 271 proc. 52

2021 54714 368 179 121 22 proc. 52

2022 55515 373 182 130 23 proc. 53

Zrédto: MZ basiw.mz.gov.pl

Niestety ostatnie wyniki naboréw na szkolenie specjalizacyjne wskazuja,
ze mtodzi lekarze niechetnie wybierajg hematologie jako dziedzine, w ktorej
chca sie szkoli¢. W trakcie ostatnich dwéch naboréw na szkolenie specjaliza-
cyjne mtodzi lekarze zajeli odpowiednio 38,5 proc. (w naborze jesien 2023)

i 12,1 proc. (w naborze wiosna 2024) dostepnych miejsc.

! Zestawienie liczbowe lekarzy i lekarzy dentystéw wg dziedziny i stopnia specjalizacji Naczelna Izba Lekarska dane
aktualne na dzien 30 czerwca 2024 https://nil.org.pl/uploaded_files/1720084289 zestawienie-4.pdf (dostep 8 sierp-
nia 2024)

2 Dane z https://basiw.mz.gov.pl/mapy-informacje/mapa-2022-2026/analizy/kadry-medyczne/kadry-medyczne/
dostep 8 sierpnia 2024




Tabela 2. Wyniki naboru na szkolenie specjalizacyjne w dziedzinie hematologii

w poszczegdlnych wojewddztwach - nabory jesien 2023 oraz wiosna 2024

Wojewaddztwo
miejsc szkoleniowych: tryb

rezydencki/tryb pozarezydencki)
Liczba obsadzonych miejsc

w naborze wiosna 2024 - stan na
miejsc szkoleniowych: tryb

rezydencki/tryb pozarezydencki)
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21.12.233 (liczba przewidzianych
16.04.24* (liczba przewidzianych

Dolnoslaskie 4 (4/3) 3 (3/3)
Kujawsko-Pomorskie 1(5/0) 1(3/6)
Lubelskie 5(7/2) 3(5/4)
Lubuskie 1(2/0) 0 (1/1)
todzkie 3(3/2) 0(3/1)
Matopolskie 3(2/1) 1(1/0)
Mazowieckie 9(9/2) 2 (3/2)
Opolskie 0(2/2) 0(2/2)
Podkarpackie 6 (7/5) 0 (3/3)
Podlaskie 0 (1/1) 0 (4/0)
Pomorskie 4.(14/7) 1(8/9)
Slaskie 5(7/2) 1(5/2)
Swietokrzyskie 0 (3/2) 0(3/2)
Warminsko-mazurskie 0 (2/0) 0 (2/0)
Wielkopolskie 4 (4/3) 0 (2/0)
Zachodniopomorskie 2 (15/2) 0 (6/9)

Zrédio: CMKP

Diagnostéow laboratoryjnych posiadajgcych specjalizacje w dziedzinie labo-
ratoryjnej hematologii medycznej w catej Polsce jest 81. W przypadku tej spe-
cjalizacji nie widac jednak skokowego przyrostu liczby specjalistow. Wskaznik
liczby diagnostéw specjalistow w dziedzinie hematologii na 100 tys. mieszkan-

céw Polski wyniost 0,215.

* Dane za CMKP https://www.cmkp.edu.pl/ksztalcenie/postepowania-kwalifikacyjne/postepowanie-kwalifikacyjne-
-jesien-2023 (dostep 8 sierpnia 2024)

* Dane za CMKP https://www.cmkp.edu.pl/ksztalcenie/postepowania-kwalifikacyjne/postepowanie-kwalifikacyjne-
-wiosna-2024 (dostep 8 sierpnia 2024)




Wykres 1. Liczba diagnostow laboratoryjnych, ktér zy ukonczyli specjalizacje
w dziedzinie laboratoryjnej hematologii medycznej
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Dane Naczelnej Izby Pielegniarek i Potoznych wskazuja, ze specjalizacje
w dziedzinie pielegniarstwa onkologicznego na koniec 2023 roku posiada-
to 3749 pielegniarek i potoznych®. Zebrane do raportu dane wskazuja, ze od
2019 roku, kiedy liczba pielegniarek z t3 specjalizacjg wynosita 21205, ich licz-
ba istotnie wzrosta (o 76,8 proc.).

Wykres 2. Liczba pielegniarek i potoznych, ktore uzyskaty tytut specjalisty
w dziedzinie pielegniarstwa onkologicznego
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Wykres 3. Liczba pielegniarek i potoznych, ktdre uzyskaty tytut specjalisty
w dziedzinie pielegniarstwa internistycznego
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® Statystyka Naczelnej Izby Pielegniarek i Poloznych - Centralny Rejestr pielegniarek i Potoznych https://nipip.pl/
wp-content/uploads/2024/01/2023-12-31-Specjalizacje.pdf (dostep 8 sierpnia 2024)

¢ Statystyka Naczelnej Izby Pielegniarek i Potoznych - Centralny Rejestr pielegniarek i Potoznych https://nipip.pl/
wp-content/uploads/2023/01/Specjalizacje_2019.pdf (dostep 8 sierpnia 2024)




Jak zachecic mtodych lekarzy
do ksztatcenia w dziedzinie
hematologii?

Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw, kierownik
Zaktadu Hematoonkologii Doswiadczalnej Uniwersytetu
Medycznego w Lublinie, dyrektor Centrum Wsparcia

I Badan Klinicznych Uniwersytetu Medycznego w Lublinie

Kwestia kadr medycznych w obszarze hematologii jest odzwierciedleniem sy-
tuacji, jakg mamy w catym systemie ochrony zdrowia - lekarzy jest zbyt mato.
W ostatnich naborach na specjalizacje mieliSmy sytuacje, w ktérych nieobsa-
dzonych pozostawato blisko 100 miejsc zabezpieczonych w trybie rezydenckim.
Z jednej strony to sygnat, ze nasze osrodki sg w gotowosci i chca ksztatcic przy-
sztych hematologéw, z drugiej jednak strony nadal nie udaje nam sie zacheci¢
wystarczajacej liczby mtodych osdb do podejmowania ksztatcenia w tej deficy-
towej specjalizacji. Jest to oczywiscie szerszy problem, ktéry powinien sktonic¢
nas do przeanalizowania atrakcyjnosci naszej specjalizacji i jednoczeénie do za-

stanowienia sie nad mozliwosciami rozwoju, jakie bedziemy oferowaé mtodym.

Blaski i cienie hematologii

Jestem przekonany, ze jednym z elementow, ktéry powinien zachecac¢ mto-
dych lekarzy, jest dynamiczny rozwdéj tej dziedziny medycyny i czerpanie
z najnowszych osiggniec¢ genetyki i immunologii. Z mojego punktu widzenia
problemem jest to, ze wiekszo$¢ badan diagnostycznych oraz terapii jest

podawana w systemie szpitalnym, co sprawia, ze hematolodzy nie moga



w petni korzysta¢ z tych nowoczesnych osiggnie¢ w trybie ambulatory;j-
nym. W efekcie hematologia staje sie mniej atrakcyjng dziedzing w poréw-
naniu do tych, gdzie praca ambulatoryjna jest bardziej rozpowszechniona
i istniejg wieksze mozliwosci rozwoju réwniez finansowego poza systemem
publicznym.

Innym elementem mogacym wptywaé na wybory mtodych ludzi jest nie-
watpliwie presja zwigzana z rozpoznaniem. Nadal wiekszos$¢ naszych pacjen-
téw w momencie rozpoznania nie bedzie mogta zosta¢ wyleczona. Oczywi-
$cie nasza praca bedzie zmierzata do tego, by pacjentom przedtuzac zycie
w dobrym komforcie, natomiast nadal umieralnosc na oddziatach hematologii
moze dla mtodszego pokolenia stanowi¢ pewne obcigzenie psychiczne i ba-
riere do podejmowania szkolenia w tej dziedzinie. Dlatego wazng z mojego
punktu widzenia wydaje sie edukacja prowadzona w taki sposob, by z jednej
strony nie zabi¢ w mtodym pokoleniu empatii do ciezko chorych pacjentéw,
z drugiej natomiast umozliwi¢ mu zachowanie profesjonalizmu w relacji z pa-
cjentem i jego bliskimi. Tego ostatniego na studiach mtodzi adepci medycyny
nie nauczg sie i jedynie praca na oddziale jest w stanie pomédc im przygotowac
sie na rézne sytuacje.

Ostatnim elementem, ktéry moze nie zacheca¢ mtodych do podejmowania
szkolenia w trudnych specjalizacjach, w tym hematologii, jest bardzo duze ob-
cigzenie administracyjne, wynikajace z organizacji polskiego systemu ochrony

zdrowia.

Hematologia otwiera sciezki rozwoju

Jednoczesnie hematologia to specjalizacja wymagajaca z jednej strony ogrom-
nych poktadéw cierpliwosci, z drugiej natomiast wykorzystujaca wiedze teo-
retyczng zdobywang w trakcie studiow w takich obszarach jak genetyka czy
immunologia. Daje nam to duze mozliwosci nieustannego rozwoju i taczenia
dziatalnosci naukowej z dziatalnoscia kliniczna. Jestem przekonany, ze specja-
lizacja z hematologii otwiera tak duzo Sciezek, ze kazdy znajdzie obszar, w kté-

rym bedzie mogt sie rozwijac.




Potrzeby diagnostow
w zakresie ksztatcenia

Dr Karolina Bukowska-Strakova, wiceprezes Krajowe;j
Rady Diagnostéw Laboratoryjnych, przewodniczaca
Krajowego Zwigzku Zawodowego Pracownikow
Medycznych Laboratoriow, Zaktad Immunologii Klinicznej

. Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellorskiego

Nie ma prostej recepty na poprawe sytuacji kadrowej w medycynie laboratoryjnej.
Z punktu widzenia $rodowiska diagnostéw laboratoryjnych, aby przyciagna¢ do zawo-
du najlepszych, nalezatoby uczyni¢ zawdd bardziej atrakcyjnym poprzez zwiekszenie
samodzielnosci i wiasciwe wykorzystanie kompetencji merytorycznych w systemie
(pomijam zarobki, jako dos$¢ oczywistg zachete). Aby osiagnac ten cel, nalezatoby wpro-
wadzi¢ zmiany zaréwno w ksztatceniu przeddyplomowym, jak i réwniez ksztatceniu
podyplomowym, ze szczegélnym uwzglednieniem zajec¢ w zespotach interprofesjonal-
nych, tak aby juz na tym etapie edukacji kazdy zawéd medyczny rozumiat, jaka warto$c
dodang wnosi do opieki nad pacjentem wspotpraca specjalistow z poszczegdlnych ga-
tezi medycyny, w tym medycyny laboratoryjnej. Zmiany te powinny by¢ dopasowane
do potrzeb pacjentéw oraz catego systemu ochrony zdrowia.

Niestety, pomimo ukonczenia kierunkowych, jednolitych studiéw medycznych,
nie zawsze jesteSmy w systemie ochrony zdrowia postrzegani jako samodzielna
kadra mogaca wnies¢ dodatkowa warto$¢ do opieki nad pacjentem. To zniecheca
mtodych adeptéw do pozostania w zawodzie. W zwigzku z tym oczekiwalibySmy juz
na etapie ksztatcenia przeddyplomowego wiekszej wspotpracy miedzy studentami
poszczegdlnych kierunkédw medycznych. To pozwoli na zwiekszenie swiadomosci
wérdd lekarzy i przedstawicieli innych zawoddéw medycznych, jeszcze zanim wejda
do zawodu, jakie korzysci daje interdyscyplinarna opieka nad pacjentem w ramach
zespotéw diagnostyczno-terapeutycznych z diagnosta laboratoryjnym jako ciatem
doradczym w zakresie interpretacji mozliwych odchylen poszczegélnych parame-
trow, interferencji lekow w oznaczenia laboratoryjne (DLTI), zapewniajac efektywne
(w tym ekonomicznie) i wtasciwe wykorzystanie badan i informacji z nich ptynacych.

Natomiast w obszarze ksztatcenia podyplomowego, specjalizacyjnego, w tym
takze w ramach specjalizacji z laboratoryjnej hematologii medycznej, réwniez istnia-
faby potrzeba zblizenia nas z lekarzami hematologami. To zblizenie sprawi, ze z jed-
nej strony nasz potencjat bedzie efektywniej wykorzystywany do skrécenia sSciezki
diagnostycznej pacjenta, z drugiej natomiast strony lekarze beda wiedzieli, w jakich

obszarach mozemy stanowi¢ dla nich wsparcie merytoryczne, z korzyscia dla pacjen-



ta. Naszym wymarzonym modelem realizacji ksztatcenia specjalizacyjnego bytby tryb
rezydencki, z petnym finansowaniem przez Ministerstwo Zdrowia. Taka formuta jest
najbardziej efektywna zaréwno dla samego specjalizanta, jak i dla kadry szkolacej
w miejscu realizacji stazu podstawowego czy stazy kierunkowych (dzi$ borykamy sie
z wieloma administracyjnymi i organizacyjnymi problemami).

Jak stworzy¢ mechanizm zachet dla osrodkéw do realizacji szkolen? Analogicznie
jak w zawodzie lekarza - tyle, ze tu bytaby oczywiscie znacznie mniejsza skala. My-
Sle, ze w takim modelu nie trzeba bytoby specjalnie zacheca¢ mtodych diagnostow
do podejmowania specjalizacji.

Jedli chodzi o potencjat naukowy, trzeba pamieta¢, ze diagnosci w toku ksztatce-
nia przeddyplomowego réwniez zdobywaja szerokg wiedze z zakresu immunologii
czy genetyki, a jednoczes$nie sg swietnie przygotowani do stosowania wysokospe-
cjalistycznych technik laboratoryjnych i prowadzenia badain naukowych. W szcze-
gblnosci do planowania i realizowania eksperymentéw badawczych, polegajacego na
przeprowadzeniu badan materiatu biologicznego i genetycznego, co przy dzisiejszym
postepie hematologii daje wielkie - i na dzi$ nie w petni wykorzystane - mozliwosci
prowadzania wspdlnie badan. Badania takie powinny by¢ zogniskowane na wdraza-
niu do praktyki klinicznej innowacyjnych metod badawczych, ocenie przydatnosci
klinicznej wybranych parametréw laboratoryjnych czy opracowywaniu nowych pro-
cedur czy algorytmow diagnostycznych opartych o parametry laboratoryjne. Przy tak
dynamicznym rozwoju dziedziny, jaka jest hematologia, konieczne sa rownolegty roz-
wdj i nakfady finansowe na medycyne laboratoryjng, ktéra powinna podazac - jesli
wrecz nie wyprzedzac - za rozwojem nowych mozliwosci terapeutycznych. Powin-
nismy sie nauczy¢ wspotpracowad réwniez na tym polu - na studiach w ramach np.
wspodlnych két naukowych, a w szkotach doktorskich w ramach realizowania wspél-
nych projektéw badawczych. taczenie klasycznej formy wykonywania zawodu ,dia-
gnosty praktyka” z prowadzeniem badan naukowych mogtoby by¢ bardzo atrakcyj-
ng forma realizacji aktywnosci zawodowej diagnostow w szpitalach klinicznych czy
uniwersyteckich, ktéra na pewno przyciggnetaby mtodych, ambitnych adeptéw do
tej dziedziny. Diagnosta, bedac zawodem na styku metodologii naukowej oraz pro-
blematyki klinicznej, to potencjalnie idealne ogniwo rozwoju medycyny translacyjnej.
Umiejetnosci prowadzenia badan oraz wspotpracy w tym zakresie z innymi zawoda-
mi, nalezy zdecydowanie wzmacniaé¢ w ramach ksztatcenia przed- i podyplomowego.

Potaczenie szerokiej wiedzy z dziedzinie hematologii medycznej, chemii klinicz-
nej, mikrobiologii klinicznej, immunohematologii, immunologii klinicznej, immuno-
diagnostyki, diagnostyki molekularnej i patofizjologii, zintegrowane z wiedzg z za-
kresu opieki zdrowotnej tj.: polityki zdrowotnej i zarzadzania, farmakologii, edukacji
zdrowotnej, zdrowia publicznego i epidemiologii, jaka diagnosta pozyskuje w trakcie
ksztatcenia przeddyplomowego, a nastepnie specjalizacyjnego, czyni z diagnosty

unikatowe ogniwo w procesie diagnostycznym.




Jak zacheci¢ mtode
nielegniarki do podjecia pracy
na oddziale hematologii?

Mgr Ewa Baluch, pielegniarka oddziatowa Kliniki Transplantacji
Szpiku i Onkohematologii, zastepca Naczelnej Pielegniarki,
Narodowy Instytut Onkologii im. Marii Sktodowskiej-Curie

- Panstwowy Instytut Badawczy Oddziat Gliwice

Pielegniarstwo jest jedng z najbardziej inspirujacych i satysfakcjonujacych karier,
jakie kiedykolwiek stworzono. Tyle, ile dyscyplin medycyny, tyle tez ukierunko-
wan w pracy personelu pielegniarskiego.

Moje zycie zawodowe od wielu lat splecione jest z oddziatem hematologii
i transplantacji szpiku. Na oddziale o takim profilu nabywatam doswiadczenia za-
wodowego i podnositam kwalifikacje. Hematologia jest dziedzing medycyny zajmu-
jaca sie diagnozowaniem i leczeniem choréb krwi i uktadu krwiotwérczego. Czesto
oddziat hematologii potaczony jest z oddziatem transplantacji szpiku, co poszerza
mozliwos¢ leczenia poprzez przeprowadzanie procedur przeszczepienia komorek
krwiotworczych krwi. Obecnie jedng z najbardziej zajmujacych $wiat metod lecze-
nia niektérych choréb hematologicznych jest terapia CAR-T cells. W tych wszyst-
kich procedurach na oddziale hematologicznym aktywny udziat biora pielegniarki.

Warto zwrécic tez uwage na mozliwosci tematyczne w podnoszeniu kwalifi-
kacji zawodowych, mozna wybraé zaréwno specjalizacje w dziedzinie pielegniar-
stwa internistycznego, jak i onkologicznego, gdyz obie zawierajg zagadnienia
z dziedziny hematologii. Jednak najbardziej przekonujacym argumentem jest to,
ze pielegniarki podejmujace prace na oddziatach hematologicznych pozostaja
z pacjentami wiele lat, niekiedy cate swoje zawodowe zycie.

Wielka radoscia i satysfakcjg napawa mnie fakt, ze w ciggu ostatnich czte-
rech lat na nasz oddziat zatrudniono 6 pielegniarek tuz po uzyskaniu dyplomu.
Swietnie odnalazty sie w zespole i wéréd wymagajacych holistycznej opieki
pacjentéw, a jedna z naszych mtodych kolezanek podjeta badania naukowe
i reprezentuje oddziat na zjazdach i konferencjach.

Praca na oddziale hematologicznym: jest trudna merytorycznie - ale przez
to stajesz sie bystrzejszym, jest intensywna - ale przez to stajesz sie silniej-
szym, wymaga zachowan opiekunczych - ale przez to stajesz sie lepszym czto-

wiekiem.



Organizacja opleki

nad pacjentami z chorobami
hematologicznymi:
potrzebne zmiany

ednym z aktualnych wyzwan polskiego systemu ochrony zdrowia jest
odwrécona piramida swiadczen zdrowotnych. Wedtug sprawozdania
z dziatalnosci Narodowego Funduszu Zdrowia za 2023 rok w struk-
turze kosztéw swiadczen zdrowotnych finansowanych z budzetu ptatnika az
51,6 proc. stanowity koszty leczenia szpitalnego, 11,49 proc. - podstawowej
opieki zdrowotnej, a 9,88 proc. ambulatoryjnej opieki specjalistyczne;j.
Problem ten dotyka réwniez hematologii, gdzie w latach 2022-2024 war-
tos¢ sSwiadczen udzielanych pacjentom hematologicznym w ambulatoryjnej
opiece specjalistycznej stanowita od 5,3 proc. do 5,9 proc. wartosci $wiadczen
udzielanych pacjentom hospitalizowanym. Jednoczes$nie od 2022 roku liczba
Swiadczen udzielanych pacjentom hematologicznym - zaréwno w AQS, jak
i w szpitalach - rosnie. Przyczyn tej sytuacji jest wiele i - jak wskazujg eksperci
- wynikajg one zaréwno z ograniczen zwigzanych z brakiem produktéw roz-
liczeniowych, jak réwniez z ograniczonych uprawnien i niewykorzystywanych
kompetencji wybranych przedstawicieli kadr medycznych.
W 2024 roku w Polsce! dorosli pacjenci moga otrzymac $wiadczenia z za-
kresu leczenia hematologicznego w ramach ambulatoryjnej opieki specjali-
stycznej w 110 poradniach, natomiast Swiadczenia z zakresu leczenie szpitalne

realizowane sg w 46 lokalizacjach.

! Stan na 29 sierpnia 2024




Rysunek 1. Liczba $wiadczeniodawcow udzielajgcych swiadczern ambulatoryj-

nych (AOS) z zakresu hematologii na terenie wojewddztwa

Mapa oddziaty AOS
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TOKRZYSKIE

2 Z przyczyn losowych (zgon lekarza udzielajacego $wiadczen w Jedrzejowie) placowka zglosita przerwe w realizacji
kontraktu na $wiadczenia w ramach AOS



Rysunek 2. Liczba $wiadczeniodawcow udzielajgcych Swiadczen z zakresu le-

czenie szpitalne w obszarze hematologii na terenie wojewddztwa

Mapa oddziaty szpitalne
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Dane pozyskane od OW NFZ oraz z portalu https://gsl.nfz.gov.pl/



Leczenie szpitalne dla
pacjentow z najbardzie]
Zaawansowang choroba

.~ Prof. dr hab. Sebastian Giebel, kierownik Kliniki
Transplantacji Szpiku i Onkohematologii Narodowego
Instytutu Onkologii im. Marii Sktodowskiej-Curie

- Panstwowego Instytutu Badawczego, Oddziat

w Gliwicach, prezes Stowarzyszenia Polska Grupa

ds. Leczenia Biataczek u Dorostych

Liczba t6zek hematologicznych jest ograniczona i organizacyjnie nie jestesmy
w stanie zaopatrzy¢ wszystkich naszych chorych w warunkach szpitalnych.
Z drugiej strony mamy swiadomosé, ze nie we wszystkich przypadkach to le-
czenie szpitalne jest uzasadnione, z uwagi na stosowanie nowoczesne;j terapii,
ktéra z powodzeniem moze by¢ prowadzona w trybie ambulatoryjnym. Podob-
nie jest z diagnostyka, ktéra w wielu przypadkach moze i wrecz powinna by¢
przeprowadzana ambulatoryjnie, pod warunkiem powstania odpowiednich
produktéw rozliczeniowych.

Oczywiscie to nie dotyczy wszystkich chorych. Mamy nowotwory o agre-
sywnym przebiegu, ktére wymagajg intensywnego leczenia. Mamy réwniez
procedury, np. podanie CAR-T cells, czy procedury transplantacji szpiku, ktére
bezwzglednie wymagaja hospitalizacji. Do tego wszystkiego pobyty pacjentéw
na oddziale bywaja dtugie i stad infrastruktura w postaci oddziatéw szpital-

nych powinna by¢ dla naszych pacjentéw zabezpieczona.



Odwrocenie piramidy
Swiadczen

NLILLVLT 53

Wil - Prof. dr hab. Krzysztof Giannopoulos, prezes Polskiego
Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologdw, kierownik
Zaktadu Hematoonkologii Do$wiadczalnej Uniwersytetu
Medycznego w Lublinie, dyrektor Centrum Wsparcia

i = Badan Klinicznych Uniwersytetu Medycznego w Lublinie

Zdecydowanie znaczny zakres opieki nad pacjentami z nowotworami krwi mégt-
by zosta¢ przeniesiony poza szpitalne oddziaty. W ostatnich latach rejestracje
i refundacje, jakie odbywaty sie réwniez w Polsce, dotyczyty kilku grup lekéw.
Dwie z nich - leki celowane oraz leki immunoterapeutyczne - to grupy, w ktérych
pojawity sie preparaty podawane podskérnie lub doustnie, albo potaczenia tych
terapii. Te nowe mozliwosci leczenia naszych pacjentéw sprawiaja, ze chorzy nie
wymagaja hospitalizacji podczas podawania leku. Konsekwencjg podjetych decy-
zji refundacyjnych powinno by¢ zatem nie tylko zwiekszenie dostepnosci terapii,
ale réwniez bardziej efektywne wykorzystanie kadr.

Srodowisko hematologiczne jest w stanie takie zabezpieczenie chorych zaofe-
rowac. W Polsce funkcjonuje 50 oddziatéw i klinik hematologii, ktére w wigkszosci
przypadkéw majg petne kontraktowanie programéw lekowych. Natomiast jedno-
stek leczenia ambulatoryjnego mamy niemal dwa razy wiecej. Warto podkreslic,
ze réwniez w placodwkach AOS s3 specjalisci, ktorzy wiedza, jak leczyé pacjentéw
zgodnie ze standardami miedzynarodowymi. To, czego im brakuje, to narzedzia -
nie tylko w postaci lekéw, ale réwniez produktéw rozliczeniowych. Przesuniecie
mozliwie szerokiej grupy pacjentéw z leczenia szpitalnego do leczenia ambulato-
ryjnego przyniesie nam ogromna korzysc pod wzgledem bardziej efektywnego wy-
korzystania t6zek szpitalnych, do ktorych réwniez mamy obecnie ogromne kolejki.
Hospitalizacji beda mogli natomiast podlegaé pacjenci przyjmujacy leki, ale w przy-
padku, gdy nastgpi powiktfanie terapii lub rozpoznanie bedzie pézne - wédweczas
terapia jest podawana w trybie ratunkowym z uwagi na ciezki stan pacjenta.

Jednak by byto to mozliwe, konieczne jest wprowadzenie odpowiednich narze-
dzi. Pierwsze z nich to programy lekowe, ktérych liczba w ambulatoryjnej opiece
specjalistycznej jest obecnie ograniczona. Drugg kwestig jest diagnostyka. Pierw-
szy krok - w postaci umozliwienia przeprowadzenia biopsji szpiku w warunkach
ambulatoryjnych - zostat wykonany. Potrzebujemy jednak kolejnych $wiadczen
diagnostycznych, takich jak np. rozliczenie badan genetycznych, czy rozliczenie

badan immunofenotypowych, ktére obecnie s3 Scisle zwigzane z hospitalizacja.




Musimy pamietaé, ze diagnostyka choréb hematoonkologicznych nie wyma-
ga skomplikowanych procedur chirurgicznych zwigzanych z poborem tkanek czy
wycinkdw, ale jest realizowana na podstawie badania krwi lub szpiku.

Konkludujac, nowoczesng diagnostyke choréb hematologicznych oraz nowo-
czesne leczenie jesteSmy w stanie przesungé¢ do ambulatoryjnej opieki specjali-
stycznej, ale niezbedne jest wprowadzenie odpowiednich produktéw rozliczenio-
wych.

Innym istotnym dla hematologii obszarem powinna sta¢ sie medycyna
rodzinna, ktéra w Polsce powraca do roli gtéwnego filaru systemu ochrony
zdrowia. Jest to istotne z punktu widzenia przesuwania pacjentéw ze szpitali
do ambulatoryjnej opieki specjalistycznej, a dalej do POZ. Dlatego wazna jest
dobra komunikacja pomiedzy poszczegdlnymi poziomami opieki. Oczywiscie
pewng praktyka stato sie to, ze pacjent trafiajgcy do gabinetu lekarza specja-
listy w obszarze hematologii pozostawat pod jego opieka. W praktyce jednak
dzieje sie to zaréwno w przypadku ciezkich schorzen, jak réwniez prostych
chordb, np. niedoboréw zelaza, ktére z powodzeniem moga by¢ leczone przez
lekarza rodzinnego. To pokazuje, ze przeptyw pacjentéw powinien odbywac
sie w kazda ze stron.

Mam swiadomosé, Zze obecnie wdrazany model opieki koordynowanej nie jest
dopasowany do realiéw onkologii i hematologii, natomiast sama koncepcja jest
niezwykle cenna i dobra - zaréwno dla pacjentdow, jak i kadr medycznych oraz
samego systemu ochrony zdrowia. Warto siegng¢ do doswiadczen z Wielkiej Bry-
tanii i tego, jak opieka nad pacjentami z chorobami hematologicznymi wyglada
w tamtejszym systemie ochrony zdrowia. Dobrym przyktadem sg chorzy z prze-
wlekta biataczka limfocytowa, ktérzy w Wielkiej Brytanii otrzymujg w ramach
ambulatoryjnej opieki dwie porady. Na pierwszej wizycie przeprowadzane jest
oznaczenie fenotypu, na drugiej wykonywany jest panel badan genetycznych. Na
tej podstawie oceniane jest to, czy lekarz ma do czynienia z chorobg bardzo ni-
skiego ryzyka.

W przypadku systemu brytyjskiego badania genetyczne zostaty wtaczone do
systemu nie po to, aby wtgczy¢ pacjenta do programu lekowego, ale po to, by
zaréwno lekarz, jak i pacjent otrzymali informacje rokownicza. Pacjent z delecja
13q (del(13q) i zmutowanym statusem gendw IgVH najprawdopodobniej nigdy
nie bedzie wymagat leczenia. Taki pacjent w systemie brytyjskim po dwoch kon-
sultacjach wraca do lekarza rodzinnego i ma proponowang kontrole w postaci ba-
dania morfologicznego raz do roku. Jesli w tym czasie rozwinatby objawy wedtug
okreslonej listy, wowczas wrécitby do lekarza hematologa.

Patrzac koncepcyjnie na przysztos¢ systemu ochrony zdrowia, to wprowa-
dzenie takiego rozwigzania mogtoby udrozni¢ system opieki hematologicznej

i zapewni¢ przeptyw pacjentéw pomiedzy poszczegdlnymi poziomami opieki.



Wspotpraca lekarzy
rodzinnych, diagnostow
| iInnych specjalistow

Tomasz Zielinski, specjalista medycyny rodzinne;j,
wspotwiasciciel poradni POZ, wiceprezes Federacji
Zwigzkoéw Pracodawcéw Ochrony Zdrowia Porozumienie
Zielonogorskie, prezes Lubelskiego Zwigzku Lekarzy

Rodzinnych-Pracodawcow

We wdrazanym modelu opieki koordynowanej w podstawowej opiece zdro-
wotnej zakres onkologii i hematologii jest trudny do realizacji. Do nowego
modelu wybrane zostaty schorzenia, ktére s3 prowadzone przez lekarza ro-
dzinnego. W przyjetym rozwigzaniu lekarz rodzinny jest gtéwnym lekarzem
prowadzacym dla pacjenta z cukrzyca, nadcisnieniem i innymi przewlektymi
schorzeniami, a wsparcia udziela mu konsultant - specjalista w danej dziedzi-
nie (kardiolog, diabetolog etc.).

Od pewnego czasu terminem opieka koordynowana chcemy natomiast
okresli¢ nowoczesng forme organizacji opieki nad pacjentem. W przypadku
pacjentéw ze schorzeniami hematologicznymi ta nowa jakos¢ opieki w podsta-
wowej opiece zdrowotnej jest zasadna i mogtaby zosta¢ zrealizowana np. u pa-
cjentow, u ktérych wynik badania morfologicznego krwi wskazuje na nieprawi-
dtowosci, a lekarz rodzinny ma watpliwosci dotyczace dalszej sciezki pacjenta.
Prosty kanat komunikacji miedzy lekarzem rodzinnym a lekarzem hematolo-
giem utatwitby szybka konsultacje i uzyskanie informacji, jakie dodatkowe ba-
dania wykonad, tak by dalsza sciezka pacjenta byta prostsza. W podstawowej
opiece zdrowotnej lekarze zajmuja sie wieloma schorzeniami i w zwigzku z tym
czesto nie jestesSmy w stanie Sledzi¢ wszystkich najnowszych doniesien nauko-
wych. Hematologia to dziedzina dynamicznie rozwijajaca sie, dlatego mozli-
wosé przeprowadzenia konsultacji i ewentualnego wsparcia ze strony hemato-

loga bytaby nieoceniona.




Aby taka koordynacja mogta sie wydarzy¢, warto bytoby sie rowniez za-
stanowié¢ nad tym, jak zorganizowaé system. Dotychczasowe doswiadczenia
z wdrazaniem systemowej opieki koordynowanej w chorobach przewlektych
pokazuja, ze jednym z gtéwnych wyzwan jest dostepnosc specjalistéw. W efek-
cie po 1,5 roku w tak przygotowany model weszto nieco ponad 30 proc. $wiad-
czeniodawcow.

W przypadku hematologii wydaje sie, ze proces mozna bytoby odwrécic -
to poradnie hematologiczne mogtyby pokazywac lekarzom rodzinnym swoja
dostepnos¢ i to lekarze rodzinni decydowaliby o skorzystaniu z konsultacji
z hematologiem. Organizacja Sciezki pacjentéw powinna by¢ systemowo
przygotowana, a swiadczeniodawcy AOS podpisujgc umowy z NFZ, powinni
miec zawarte w kontrakcie krétkie konsultacje z POZ. To rozwigzanie nie stu-
zytoby omijaniu kolejek do AOS, ale pozwalatoby rozrézniaé sciezki pacjen-
téw na tych, ktérzy powinni mozliwie szybko trafi¢ do opieki specjalistycznej
i tych, ktérzy moga poczekaé, a ich badania moga zosta¢ powtérzone, czy
moga pozostac pod kontrolg lekarza rodzinnego. Tak szeroko rozumiana ko-
ordynacja w chorobach hematologicznych moze przynies¢ korzysci zaréwno

pacjentom, jak i samemu systemowi.



Porada diagnostyczna
ma szanse usprawnic
diagnostyke | ocene leczenia

Dr Karolina Bukowska-Strakova, wiceprezes Krajowej
Rady Diagnostéw Laboratoryjnych, przewodniczaca
Krajowego Zwiagzku Zawodowego Pracownikéw
Medycznych Laboratoriéw, Zaktad Immunologii Klinicznej

Collegium Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego

Nie mozemy tracic z oczu faktu, ze diagnosci laboratoryjni to naprawde swiet-
nie wyksztatcona kadra - zdobywamy wyksztatcenie w trakcie jednolitych
5-letnich studiéw medycznych, a nastepnie podejmujemy ksztatcenie specja-
lizacyjne w 13 dziedzinach medycyny laboratoryjnej, w tym m.in. z laborato-
ryjnej hematologii medycznej. JestesSmy wprost ksztatceni, aby opracowywac
algorytmy diagnostyczne oparte o badania laboratoryjne i stanowié¢ wsparcie
merytoryczne dla lekarzy oraz proponowaé wtasciwg sSciezke diagnostyczna
dla danego pacjenta. Niestety te kompetencje nie sg wystarczajgco wykorzy-
stywane, szczegodlnie na poziomie POZ czy AOS (troche lepiej jest w leczeniu
szpitalnym). Jednak juz na etapie POZ podstawowe badanie, jakim jest morfo-
logia krwi z rozmazem, jest kluczowym elementem z punktu widzenia wcze-
snego wykrycia choroby i oceny, czy pacjent wymaga pogtebionej diagnostyki.
Diagnosta, w szczegdlnosci diagnosta-specjalista, jest $wietnie przygotowany,
aby decydowaé o koniecznosci wykonania dodatkowych badan. Szybka, pro-
aktywna interpretacja wynikéw badan przez diagnoste w nagtych przypadkach
moze zminimalizowa¢ opéznienie w diagnostyce, wynikajace z czasu oczekiwa-
nia pacjenta na wizyte u lekarza/lekarza specjalisty. Przyczyni sie to do zmniej-
szenia kosztow, szybszej diagnozy i poprawy wynikéw leczenia pacjentow.
Oczywiscie w hematologii istotne sg nie tylko rutynowe badania labo-
ratoryjne, ale z punktu widzenia wdrazania zaawansowanych, celowanych
terapii w leczeniu szpitalnym (a potencjalnie réwniez z poziomu AOS) klu-
czowe sg rowniez zaawansowane badania genetyczne, czy badania immuno-
fenotypowe. Diagnosci laboratoryjni-specjalisci sg istotni zaréwno w przy-
padku pogtebienia diagnostyki hematologicznej, jak réwniez monitorowania
pacjenta, w tym oceny mierzalnej choroby resztkowej. Praktycznie w kazdym
aspekcie hematologii diagnostyka laboratoryjna i praca diagnostéw stano-

wig zasadnicze wsparcie pacjenta i lekarza. Zwiekszanie znaczenia diagnosty




powinno polegac¢ na obligatoryjnym uwzglednieniu jego roli jako cztonka in-
terprofesjonalnych zespotéw diagnostyczno-terapeutycznych.

Jednym z rozwigzan, ktére mogtoby usprawnié i poprawic¢ jakosé opieki
nad chorymi, jest porada diagnostyczna - jako odrebne $wiadczenie udziela-
ne przez diagnoste. O takie rozwigzanie postuluje nasze srodowisko wspie-
rane przez Krajowa lzbe Diagnostéw Laboratoryjnych (KIDL). To $wiadcze-
nie mogtoby by¢ wykorzystywane na wielu etapach, np. diagnosta mégtby
zleci¢ dodatkowe badanie z tej samem probki krwi w momencie, gdy zauwa-
zytby niepokojacy obraz w zleconym przez lekarza badaniu podstawowym.
Ponadto, dozlecenie badan z tej samej prébki i wykonanie badan w jednym
pakiecie, jednoczasowo, ma zdecydowanie wiekszg wartos$¢ kliniczng i decy-
zyjna dla lekarza. Mozna réwniez wzorem UK czy osrodkéw z USA (jak Mayo
Clinic) wdrozy¢ algorytmy postepowania w laboratorium w przypadku otrzy-
mania konkretnej wartosci, przy wskazanym na skierowaniu rozpoznaniu. To
oczywiscie implikuje wiasciwe wypetnianie skierowania na badania, poprzez
umieszczanie tam istotnych danych klinicznych, czy kodu ICD-10. W tym
celu nalezatoby poprawic rejestr badan (kod LOINC) i wyodrebnié¢ wycene
badan oraz ustali¢ $ciezki w komunikacji na linii diagnosta-lekarz-pacjent.

Najbardziej palacymi problemami jest to, ze diagnostyka laboratoryjna
w wielu obszarach nie ma odrebnych produktéw rozliczeniowych, przez co
nie ma mozliwosci odrebnego kontraktowania. Nie ma réwniez wymogoéw ka-
drowych, przez co ptatnik - Narodowy Fundusz Zdrowia (NFZ) - kontraktujac
Swiadczenia, nie wie, ile de facto $rodkéw przeznacza na diagnostyke, kto te
badania wykonuje i interpretuje i jakiej sg one jakosci.

Jednoczesnie, chcac zapewni¢ pacjentom opieke na poziomie AOS, musimy
wdrozy¢ odrebng wycene badan, szczegdlnie kosztochtonnych badan specjali-
stycznych, aby ich koszt nie obcigzat rozliczenia samej wizyty. Obecnie prakty-
ka jest taka, ze aby rozliczy¢ badania w ramach AOS, pacjent jest umawiany na
kilka wizyt, tak aby badania najkorzystniej rozliczy¢. Nie ma to ani uzasadnienia
klinicznego, ani ekonomicznego dla samego ptatnika, bo finalnie ptatnik koszt
tych badan pokryje.

Diagnosta powinien sie przyczyni¢ do zwiekszenia wydajnosci procesu
diagnostycznego, lepszego i szybszego dostepu do doktadnych i odpowied-
nich badan laboratoryjnych, monitorowania wykorzystania badan labora-
toryjnych i prowadzenia badan naukowych nad procesem diagnostycznym.
Diagnosta powinien stanowic krytyczne ogniwo pomiedzy badaniami labora-
toryjnymi, praktyka kliniczng i polityka opieki zdrowotnej, zapewniajac efek-
tywne i wiasciwe wykorzystanie badan i informacji ptynacych z badan labo-
ratoryjnych poprzez eliminacje zbednych badan oraz zlecanie badan, ktére
powinny byty zostac zlecone, a nie zostaty.



Dostep do opieki | zycie
pacjentow z chorobg

okresie od 1 sierpnia do 5 wrzesénia inicjatorzy raportu Stowarzy-
szenie Hematoonkologiczni, Fundacja Per Humanus i Fundacja
Rzecznicy Zdrowia przeprowadzili internetowe badanie ankieto-
we poswiecone zyciu pacjentéw mierzacych sie z chorobami hematologiczny-

mi oraz nowotworami krwi i uktadu chtonnego.

Odyseja diagnostyczna

Ankieta przeprowadzona wéréd pacjentéw chorujgcych na schorzenia hematolo-
giczne pokazata, ze u co trzeciego respondenta czas postawienia prawidtowej dia-
gnozy — od momentu zgtoszenia sie do systemu ochrony zdrowia — wynosit ponad
dwa lata. Na drugim biegunie byta grupa 38,2 proc. ankietowanych chorych, u kto-
rych czas postawienia witasciwej diagnozy byt liczony w miesigcach i nie przekroczyt
p6t roku (wykres 1).

Leczenie w oczach pacjentéw

Pacjenci dostrzegajg réwniez postep, jaki dokonat sie w obszarze leczenia.
W ocenie 53,9 proc. ankietowanych leczenie ich choroby jest realizowane
z wykorzystaniem najnowszych dostepnych terapii. Niestety nieco gorzej pa-
cjenci oceniajg informacje, jakie uzyskujg na temat dostepnych, refundowa-
nych terapii. W badaniu 58 proc. respondentéw wskazato, ze nie otrzymuje

informacji o wszystkich dostepnych opcjach terapeutycznych.

Badania kliniczne

Jedna z mozliwosci skorzystania z nierefundowanych opcji terapeutycznych sa
réwniez prowadzone w Polsce oraz za granicg badania kliniczne. W tym obsza-
rze chorzy wskazujg jednak na niedostateczng informacje, jaka otrzymuja od
kadry medycznej. W ankiecie 67,2 proc. respondentéw wskazato, ze lekarze
nie informowali ich czym s badania kliniczne, a 72,5 proc. nie uzyskato infor-

macji o toczacych sie badaniach klinicznych w ich jednostce chorobowe;.

Choroba a zycie spoteczne i zawodowe

W przypadku zdecydowanej wiekszosci chorych uczestniczacych w badaniu
(59,1 proc.) choroba nie zmienita nic w ich zyciu zawodowym, bowiem nadal

pracuja na peten etat. Co dziesiagty ankietowany (10,2 proc.) przyznat natomiast,




Wykres 1. lle mineto czasu od momentu zgtoszenia sie do systemu ochrony
zdrowia z objawami choroby do momentu postawienia prawidtowej diagnozy?

131 odpowiedzi

12,2 proc.

12,2 proc.
28,2 proc.
W 2-3lata

W 1-2lata

B 6-12 miesiecy
Il 0-6 miesiecy
B powyzej 3 lat

38,2 proc.

Wykres 2. Jak choroba wptyneta na Pani/Pana zycie?
127 odpowiedzi

4,7 proc.
4,7 proc.

jestem na zasitku

przebywam

21,3 proc. o
[ | m )
na zwolnieniu lekarskim

10,2 proc.

B jestem na rencie ze wzgledu
Na pogarszajacy sie
stan zdrowia

W Pracuje na petem etat,
choroba nic nie zmienita
W moim zyciu

B W momencie diagnoz
59,1 proc. bytam/bytem na %mer{/turze

Ze z uwagi na pogarszajacy sie stan zdrowia musiat przejs¢ na rente lub tez prze-
bywa na zwolnieniu lekarskim (4,7 proc.). 21,3 proc. ankietowanych o swojej
chorobie dowiedziato sie, pobierajac swiadczenie emerytalne. 28 proc. ankie-

towanych posiada jednoczesnie orzeczenie o niepetnosprawnosci (wykres 2).

Wyzwania dla pacjentow hematologicznych

Jednym z gtéwnych wyzwan dla pacjentéw uczestniczacych w badaniu byta
konieczno$¢ sfinansowania ze Srodkéw prywatnych dojazdu do os$rodka,

w ktorym byli leczeni. Na problem ten wskazywat co drugi respondent. Réwnie




istotnym obcigzeniem dla domowych budzetéw byta koniecznos¢ skorzystania
z prywatnych konsultacji lekarskich (48,4 proc.), a takze koniecznos$é sfinan-
sowania dodatkowych lekéw (47,7 proc.) oraz suplementow diety (35,2 proc.).
Blisko 11 proc. ankietowanych dodatkowo musiato ponosi¢ koszty rehabilitacji

i fizjoterapii (wykres 3).

Pacjenci hematologiczni a ich komfort psychiczny

Jednym z wyzwan dla chorych na choroby hematologiczne i hematoonkolo-

giczne jest ogromny stres zwigzany z diagnozg, ale réwniez terapia. A jednym

z narzedzi pozwalajacych na ocene ,temperatury” psychiki chorego jest termo-

metr dystresu — darmowe narzedzie opracowane przez National Comprehen-

sive Cancer Network (NCCN), ktorego celem jest utatwienie rozmowy z cho-

rym, a takze szybsze reagowanie na psychiczny dyskomfort chorego. W wersji

2.2022 termometru dystresu oceniane sg problemy pacjentéw w pieciu obsza-

rach, do ktérych naleza:

e Obawy fizyczne (m.in. kwestia snu, bolu, zmeczenia, utraty lub zmiany zdol-
nosci fizycznych, czy zdrowia seksualnego).

e Obawy o charakterze emocjonalnym (m.in. strach, samotnos¢, ztos$¢, smu-
tek lub depresja).

e Obawy o charakterze spotecznym (m.in. relacje z matzonkiem lub partne-
rem, z dzie¢mi, przyjaciétmi).

o Obawy o charakterze praktycznym (m.in. dbanie o siebie, praca, szkota, fi-
nanse, opieka nad dzie¢mi).

e Kwestie duchowe lub religijne (m.in. poczucie sensu, konflikt miedzy prze-
konaniami a terapig nowotworowg, stosunek do sacrum).

W praktyce okazuje sie jednak, ze 96,9 proc. ankietowanych nie wie-
dziato, czym jest badanie termometrem dystresu, a 98,5 proc. nigdy nie
miato do czynienia z tego typu badaniem w gabinecie lekarza. Zdecydowa-
na wiekszos¢ ankietowanych (85,5 proc.) nie otrzymata w gabinecie lekar-

skim propozycji skorzystania ze wsparcia psychologicznego.

Pacjent w chorobie

— gdzie szuka informacji i wsparcia

W ankiecie zapytaliémy réwniez o to, skad pacjenci czerpia wiedze na temat
swojej choroby. Zdecydowana wiekszo$¢ wiedze o zdiagnozowane] chorobie
czerpie z materiatéw dostepnych w Internecie (81,8 proc.) oraz uczestniczac
w grupach wsparcia dziatajacych w mediach spotecznosciowych (80,3 proc.).
Kadra medyczna — lekarze oraz pielegniarki — byli Zrédtem wiedzy na temat
choroby dla co drugiego ankietowanego (53,8 proc.). Uczestniczacy w bada-

niu pacjenci wskazali réowniez na edukacyjny wymiar webinaréw z eksperta-




mi (23,5 proc.), a takze poradnikéw edukacyjnych otrzymanych w placéwkach
medycznych (13,6 proc.) oraz warsztatéw edukacyjnych organizowanych przez

organizacje pacjenckie (11,4 proc., wykres 4).

Wykres 3. Wydatki zwigzane z mojg chorobg, ktére obcigzajg mdéj budzet to:
128 odpowiedzi

dodatkowe leki 47,7 proc.

dojazd do osrodka 53,1 proc.

Wykres 4. Skad czerpie Pani/Pan wiedze na temat swojej choroby?
132 odpowiedzi

od lekarza/

pielegniarki 53,8 proc.

Zinternetu 81,8 proc.

z otrzymanych
poradnikow

Z grup wsparcia 80,3 proc.

z webinardw 23,5 proc.

z warsztatow 11,4 proc.
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ZYCIE Z CHOROBA HEMATOLOGICZNA

- OPINIE PACJENTOW

Jakiego innego, dodatkowego wsparcia (poza tym oferowanym przez

kadre medyczng i organizacje pozarzadowe) oczekiwatby Pan/ oczeki-

wataby Pani w zwigzku ze swoja chorobg?

I 2

I 2

I 2

I 2

,Oczekiwatbym procedury orzeczenia o niepetnosprawnosci,
ktéra nie uwtacza cztowiekowi choremu, stara sie poméc i za-

bezpieczy¢ go”.

,Koordynacjaleczenia wielonarzadowych powiktan po przeszcze-
pie (aby prowadzit mnie zespdt, Zzebym nie musiata na wtasna reke
leczy¢ sie u réznych specjalistow, ale zeby opieka byta skoordy-
nowana). Wsparcia w organizacji czestych dojazdéw do osrod-
ka transplantacyjnego, zapewnienia przez szpital niedrogiego
hostelu, mozliwosci wykonywania czesci badan poza osrodkiem
transplantacyjnym, w najblizszym szpitalu NFZ. Uwzglednienia

w procesie wieloletniego leczenia zycia prywatnego pacjenta...”.

,Kadrze medycznej brakuje czasu na to, by wyposazy¢ pacjenta
w wiedze... Dobrze by byto, gdyby istniata ,panstwowa” baza da-
nych, miejsce, gdzie pacjent otrzymatby rzetelne informacje na
temat choroby, leczenia, mozliwosci terapii czy otrzymania leku,
ktory nie jest podawany w placéwce medycznej, w ktoérej sie le-

»

cze...".

,Szybszego dostepu do wizyt u lekarzy specjalistow, z konsultacji
ktérych musze korzysta¢ w zwigzku ze skutkami ubocznymi le-
czenia podstawowego. Zazwyczaj musze decydowac sie na kosz-

towne wizyty prywatne”.




Il 2

I 2

I 2

I 2

I 2

,Pacjenci potrzebujg statego, bezptatnego wsparcia psycholo-

gicznego dla chorujacych onkologicznie”.

»Pacjenci w momencie postawienia diagnozy powinni by¢ kiero-
wani do psychologa chociaz na kilka wizyt. Niestety czesto jest

tak, ze nawet rodzina nie umie pomaoc...".

+Wsparcie psychologiczne bytoby pozadane, poniewaz po dia-
gnozie bytam w fatalnym stanie psychicznym. Gtéwnie przez sta-
ny lekowe. Kadra medyczna wiedziata o tym, jednak w szpitalu
nie odwiedzit mnie zaden psycholog ani nie dostatam do niego

skierowania”.

,Mozliwos$é uzyskania szybszej wizyty u lekarza innej specjal-
nosci, niezbednej w zwigzku z innymi problemami zdrowotnymi
jako skutkami leczenia choroby podstawowej. Uzyskanie wizyty
u lekarza rodzinnego w tym samym dniu, w ktérym zgtaszamy sie
o niezbedng porade lekarska, co nie zawsze jest mozliwe w przy-

chodniach”.

»+Z moich doswiadczen wynika, ze brakuje kompleksowego po-
dejscia do chorego. Kiedy w wyniku brania lekéw na nadptyt-
kowo$¢ pojawity sie u mnie skrajne $Swiady, a potem jeszcze
depresja, wowczas jezdzitam na prywatne wizyty do poszcze-
golnych specjalistéw, aby sobie poméc. To grupa [w mediach
spotecznosciowych — przyp. red.] udzielata mi wsparcia i pod-
powiadata, co robi¢. Lekarze hematolodzy sg przepracowani.
W nagtej sytuacji, kiedy co$ sie dzieje, nie ma mozliwosci, aby
sie ich poradzi¢. Tego wtasnie tez brakuje — dostepnosci, kiedy

nagle pojawiaja sie powiktania leczenia podstawowego”.



System ochrony zdrowia
oczami pacjentow

Katarzyna Lisowska, przedstawicielka Stowarzyszenia

Hematoonkologiczni, prezeska Fundacji Per Humanus

W naszej ankiecie zdecydowang wiekszo$¢ odpowiadajacych stanowity kobie-
ty, to prawie 80 proc. osdb. Dla wiekszosci pacjentéw to maz, zona, partner,
partnerka jest najwiekszym wsparciem w chorobie. Na drugim miejscu sg grupy
wsparcia, ktére od lat wspierajg pacjentéw w konkretnych jednostkach choro-
bowych. Na pomoc w tym trudnym czasie pacjenci mogg liczy¢ takze ze strony
dzieci i przyjaciét. Niestety nadal aktywnos¢ organizacji pacjentéw nie jest wy-
starczajgco dostrzegana przez personel medyczny — ponad 92 proc. pacjentéw
nie otrzymato zadnej informacji od lekarza i personelu medycznego o organiza-
cjach, ktore wspierajg pacjentéw. Szkoda, bo organizacje pacjentow wydaja po-
radniki edukacyjne, organizujg webinary z ekspertami, pacjenci mogg sie spotkac
i porozmawia¢ o swojej chorobie podczas warsztatéw, otrzymac takze wsparcie
psychologiczne oraz rzetelng wiedze na temat swojej choroby.

Kiedy juz pacjent znajdzie informacje w Internecie i trafi do grup wsparcia, to
zdecydowana wiekszos$¢ (ponad 80 proc.) pacjentéow czerpie wiedze na temat
swojej choroby wtasnie z zamknietych grup. Pacjenci bardzo cenig sobie wiedze,
ktéra otrzymujag od lekarza i personelu medycznego. Ten kontakt z lekarzem he-
matologiem jest dla chorych bardzo wazny, poniewaz obecnie wiekszo$¢ terapii
jest ,uszytych na miare” dla konkretnych mutacji genetycznych, zatem leczenie
moze by¢ personalizowane dla kazdego pacjenta.

Metryczka pokazata, ze choroby hematologiczne moga dotknaé pacjentéw
w kazdym wieku. Chorujg zaréowno osoby mtode, jak réwniez seniorzy powyzej
70. roku zycia. Dlatego w przypadku pacjentéw tak wazna jest refundacja nowo-
czesnych molekut, pozwalajgcych chorym pozostac na rynku pracy.

O ile w ostatnich latach doszto do istotnej poprawy w dostepie do nowych te-
rapii hematologicznych i hematoonkologicznych, to nadal jednym z najwiekszych
wyzwan dla pacjentéw leczonych w osrodkach referencyjnych jest koniecznos¢
dotarcia do placowki oddalonej od miejsca zamieszkania. Przyczyn tego stanu

upatrywac nalezy w wykluczeniu transportowym. Dlatego nie dziwi nas, ze w an-




kiecie ponad 53 proc. pacjentéw wskazato, ze jednym z istotnych obcigzen dla
domowego budzetu jest koniecznos¢ ponoszenia kosztéw zwigzanych z dojaz-
dem do osrodka. Co dziesigty zapytany ze swoich prywatnych $rodkéw ptaci
za dodatkowa rehabilitacje i fizjoterapie. Ten obszar wymaga naszym zdaniem
zmian, bo od lat nic sie na lepsze nie zmienito.

Nasza ankieta wyraznie pokazata, ze obszarem, o ktérym pacjenci majg nadal
zbyt matg wiedze, jest kwestia orzeczenia o niepetnosprawnosci — warunkéw
jego uzyskania, kwalifikacji etc. W przypadku ankietowanych tylko 28 proc.
posiadato takowe. Dlatego w tym obszarze upatrywatabym koniecznosci wiek-
szej aktywnosci organizacji pozarzadowych i dziatan edukacyjnych ze strony
instytucji panstwowych.

Raport ,Hematologia — nowe otwarcie” pokazuje, jak wiele przez ostatnie
lata zmienito sie w polskiej hematologii. Postep w medycynie sprawit, ze cze$¢
choréb hematologicznych stata sie chorobami przewlektymi. Swiadczy o tym
rowniez grupa pacjentéw bioracych udziat w badaniu — 39,4 proc. pacjentéw
leczy sie od 1 roku do 5 lat, 23,5 proc. pacjentéw od 5 do 10 lat, a 18,9 proc.
ankietowanych leczy sie powyzej 10 lat.

Woyniki ankiety wyrazZnie wskazujg na potrzebe zmiany w organizacji systemu
ochrony zdrowia w obszarze szybszego wykrywania choroby. Ponad 28 proc.
ankietowanych na wtasciwg diagnoze swojego stanu zdrowia czekato powyzej
trzech lat. Musimy pamietaé, ze brak diagnozy oznacza brak dostepnego le-
czenia. Czesto pacjenci w chwili rozpoznania sg juz w bardzo zaawansowanym
stadium choroby. Pocieszajacym jest jednak to, ze 38,2 proc. ankietowanych
na diagnoze czekato do 6 miesiecy. Pokazuje to potrzebe szerszej edukac;ji le-
karzy rodzinnych, samych pacjentéw i ich bliskich.

Warto réwniez zwrdci¢ uwage, ze badanie wskazuje na ogromny sukces organi-
zacji pozarzagdowych, ktére dziatajg na rzecz chorych. To wtasnie organizacje poza-
rzadowe stanowig dla pacjentow ogromne wsparcie — organizujg dni profilaktyki,
kampanie edukacyjne, spotkania z ekspertami, tworza poradniki, s3 do dyspozycji
pacjentow i ich bliskich, prowadza grupy wsparcia, a takze organizujg pacjentom
wsparcie psychologiczne, ktérego w systemie ochrony zdrowia brakuje. Czesto to
wtasnie organizacje pacjentow, dysponujgc doswiadczeniem swoim oraz swo-
ich podopiecznych, najlepiej znajg potrzeby chorych i sg w stanie przygotowac
materiaty edukacyjne dopasowane do danej choroby.

Z ankiety wynika, ze 89,4 proc. respondentéw nie otrzymato podczas wizy-
ty w osrodku leczenia zadnych materiatéw edukacyjnych dedykowanych ich
chorobie. To jednak juz sie zmienia. Szpitale i przychodnie przyszpitalne co-
raz czesciej nawigzujg wspodtprace z organizacjami pacjenckimi, pozwalajac im

przekazywac takie materiaty pacjentom leczonym w osrodku.



Codziennosc | potrzeby
pacjentow z chorobami
hematologicznymi

Monika Skéra, lat 46, wspotzatozycielka Stowarzyszenia

Hematoonkologiczni, Olsztyn

Z mielofibroza zyje juz dziesieé lat. Wszystko zaczeto sie w 2014 roku, kie-
dy pojawity sie pierwsze objawy. Juz wéwczas podejrzewatam u siebie cho-
robe, ale nie miatam postawionej diagnozy. Pierwsze symptomy sktaniaty
mnie do podejrzewania u siebie alergii, dodatkowo mierzytam sie z duzymi
bélami kosci. Bedac osobg, ktéra nie spozywa miesa, miatam jednak w zwy-
czaju wykonywanie co roku badania morfologicznego krwi. W pewnym mo-
mencie zaczetam zauwazaé pewne nieprawidtowosci, ktore zaczety mnie
niepokoi¢ i swoim uporem przekonatam lekarza rodzinnego, ze potrzebuje
konsultacji z lekarzem hematologiem. Szukajgc informacji o stwierdzonych
nieprawidtowosciach w badaniu morfologicznym krwi, trafitam na strone
internetowg Instytutu Hematologii i Transfuzjologii. Analizujgc zawarte tam
informacje, dosztam do wniosku, ze moge mierzy¢ sie z powazna chorobg
hematologiczna. Wéwczas bytam juz przekonana, ze wymagacé bede bar-
dziej szczegbétowych badan, ktérych prywatnie nie bede w stanie wykonadé.

Na wizyte w poradni hematologicznej czekatam blisko 9 miesiecy.
Ostatecznie trafitam jednak do bardzo zaangazowanej hematolog, ktora
po dwdch miesigcach pogtebionej diagnostyki postawita diagnoze mielo-
fibrozy. Bytam zaskoczona, gdyz przeprowadzajac ,autodiagnoze”, bytam
przekonana, ze choroba, z ktérg sie mierze, to nadptytkowosc¢. Tak wygla-

dat poczatek mojej choroby.

Wsparcie ze strony kadr medycznych

Styszac diagnoze choroby nowotworowej, bytam zaskoczona, ale to, w jaki
sposob zajmowata sie mng przez dwa miesigce lekarz hematolog sprawito,

ze nie potrzebowatam wsparcia psychologa. Pani doktor, omawiajgc ze mng




poszczegdlne wyniki badan i kolejne kroki na Sciezce diagnostyczno-terapeu-
tycznej, stworzyta atmosfere, ktéra napawata mnie nadziejg. Dzieki jasno na-
kreslonemu planowi pokazujagcemu kazdy kolejny etap na drodze do zdrowia
i zycia wiedziatam, ktéredy bedziemy wspdlnie podazaé. Dzieki empatii i po-
stawie pani doktor, ktéra dawata mi poczucie ,,zaopiekowania”, w sposob dos¢

naturalny przesztam do porzadku dziennego nad moja choroba.

Moije zycie z chorobg

Jednym z najwiekszych wyzwan i dolegliwosci, z jakimi musiatam mierzy¢ sie
od poczatku swojej choroby, byty béle kosci. Prébujgc réznych rozwiazan, py-
tajac na grupach wsparcia i radzac sie innych chorych, dosztam jednak do mo-
mentu, w ktérym wiem, co moze by¢ przyczyng wzmagajacych sie objawéw
boélowych. Szybko okazato sie, ze z diety wegetarianskiej musiatam przejsé na
diete weganska, eliminujac z diety wszelkie produkty mleczne.

Niestety problemy pojawity sie u mnie réwniez podczas leczenia. W jego
trakcie Zle reagowatam na leki, pojawity sie u mnie dziatania niepozadane, m.in.
zakrzepica, przez ktérag musiatam zrezygnowac z biegania. Musze przyznaé, ze
byto to dla mnie trudne doswiadczenie, bo bieganie byto dla mnie niezwykle
wazne. Niestety wraz z postepem choroby zostatam poproszona przez lekarzy
o rezygnacje z tej aktywnosci.

Musze réwniez podkresli¢, ze trafitam na lekarzy, ktorzy traktowali mnie,
i nadal traktujg, po partnersku. Od poczatku wiedziatam, jak bedzie przebie-
gac leczenie i to wptyneto réwniez na moje nastawienie do niego. Chciatabym
w tym miejscu zaapelowaé do pacjentéw, aby na wizyty szli ze swoimi bliskimi
i przygotowywali sobie pytania, ktére zadadza lekarzowi. Oczywiscie dobrze,
zeby pacjenci poszerzali swojg wiedze o chorobie, natomiast mam $wiado-
mos¢, ze nie zastapi to wiedzy, jaka posiada lekarz.

Moje doswiadczenia oraz doswiadczenia oséb, ktére szukajg wsparcia na
prowadzonych przez Stowarzyszenie Hematoonkologiczni grupach wspar-
cia, pokazuja, ze pacjenci w Polsce muszg by¢ dobrymi menedzerami swojej
choroby. Musza znac nie tylko jej specyfike, ale réwniez sledzi¢ informacje
o nowych terapiach i stara¢ sie na biezaco aktualizowa¢ wiedze o swojej
chorobie. Jest to szczegblnie wazne z uwagi na system, w ktérym lekarze
sg przeciazeni administracjg i czesto czas, jaki mogliby poswieci¢ choremu,
jest pozerany przez obowiazki biurokratyczne zwigzane np. z obstugg pro-
gramoéw lekowych.

Choroba to dodatkowe obcigzenie dla domowego budzetu

Dla wielu pacjentéw powaznym wyzwaniem - obok koniecznosci dotarcia do

placowki, gdzie otrzymuja leczenie - sg dodatkowe obcigzenia w postaci np.



koniecznosci finansowania sobie wizyt u innych specjalistow, zakupu dodat-
kowych lekéw, ktore moga nie by¢ refundowane, a takze wykonywania dodat-
kowych badan. Przyktadem moze by¢ sytuacja, jakiej doswiadczytam w trak-
cie terapii, kiedy w wyniku leczenia wystapito u mnie dziatanie niepozadane
w postaci zakrzepicy. Niestety refundowany lek nie zadziatat i dopiero terapia
lekiem petnoptatnym przyniosta efekty.

Czesto ograniczajac podréze do osrodkéw prowadzacych terapie, pacjen-
ci decyduja sie na wykonywanie kontrolnych badan (morfologii czy badan
obrazowych) w poblizu miejsca zamieszkania, przez co muszg je realizowac
na wtasny koszt. W przypadku mielofibrozy wiemy, ze bez przeszczepu szpi-
ku, na ktoéry nie kazdy pacjent sie decyduje, leczenie bedzie musiato by¢
prowadzone do konca zycia.

Choroba nauczyta mnie jednej rzeczy: nie planowacé. Bra¢ z zycia, co tu i te-
raz, i nie zaktadac. Dzi$ juz nie biegam - zostata mi tylko joga i az joga, ale
ciesze sie tym. Nie jestem sprawna jak dawniej, ale staram sie, cho¢ mam ogra-
niczenia (rosnaca sledziona nie pomaga, poty nie pomagaja, wysitek bardziej
meczy, organizm wolniej sie regeneruje). Joga uczy dystansu do siebie. Pozwala
mi odganiac zte emocje. Dzieki niej znajduje wyciszenie, spokdj i site do zycia,
z ktérego staram sie brac tyle, ile moge, bez pretensji, i tyle, ile bede mogta. Nie
walcze ze soba. Najwazniejsze to znalez¢ to, co jest dobre dla ciebie w danej
chwili i sie temu poddacd. Nie zaktadac i nie planowac - wtedy nie przyjdzie roz-
czarowanie. Znalez¢ pozytywne strony, nawet w najtrudniejszej sytuacji. | jesz-

cze jedno - warto podzieli¢ swoj problem na pét i dzieli¢ z kim$ swoje troski.




Chtoniaki — epidemiologia,
diagnostyka, leczenie

Dr hab. Tomasz Wrébel, kierownik Kliniki Hematologii,

Nowotworéw Krwi i Transplantacji Szpiku
Uniwersyteckiego Szpitala Klinicznego
A ﬁ im. Jana Mikulicza-Radeckiego we Wroctawiu

Nowotwory uktadu chtonnego stanowia okoto 2-3 proc. wszystkich nowotwo-
réow, co sprawia, ze méwimy o kilku tysigcach ludzi w Polsce, ktérzy chorujg na
rézne typy chtoniakéw. To, co jest wyzwaniem, to istnienie wielu podtypdéw no-
wotworow hematologicznych, co komplikuje ich klasyfikacje. Niestety to spra-
wia, ze nie mamy w Polsce dobrych danych epidemiologicznych. Szacuje sie,
ze na chtoniaka rozlanego z duzych limfocytéw B, czyli najczestszy nowotwor
agresywny uktadu chtonnego, co roku zapada okoto 1500 pacjentéw. Z drugiej
strony stosowanie klasyfikacji ICD-10 sprawia, Zze nowotwory hematologiczne
wydaja sie rzadkie. W przypadku chtoniakéw kazdy ich podtyp spetnia kryte-
ria choroby rzadkiej. Jesli jednak zagregujemy te dane i wtgczymy wszystkie
podtypy nowotworéw do jednej grupy nowotworéw uktadu krwiotwérczego
(chtoniaki, biataczki, zespoty mielodysplastyczne itd.), wowczas stanowia one
nawet 11 proc. wszystkich nowotworéw. To pokazuje, ze nowotwory krwi nie
sg tak rzadkie w Polsce i stanowig istotny problem i wyzwanie dla systemu
i Srodowiska klinicystéw.

Uktad chtonny sktada sie z systemu weztéw chtonnych zlokalizowanych
w réznych miejscach i towarzyszacych wielu naszym organom, a takze z tkanki
chtonnej zlokalizowanej np. w migdatkach, jelitach. Stad tez chtoniaki moga
zajmowac kazdy narzad. Najczestszym objawem jest niebolesne powiekszenie
weztéw chtonnych w réznych lokalizacjach — na szyi, w pachwinie, pod pacha,
w klatce piersiowej, czy w jamie brzusznej. Niestety dosc czesto zdarza sie, ze
to powiekszenie weztéw chtonnych przebiega bez zadnych innych dodatko-
wych objawdéw. U okoto jednej trzeciej pacjentéw moze dojs¢ do wystapienia
tzw. objawow systemowych. To moga by¢ gorgczki o niewyjasnionej przyczy-
nie, nocne zlewne poty, utrata masy ciata. W przypadku chtoniaka Hodgkina
dodatkowo moze by¢ to $wiad skory — uporczywy, o niejasnym mechanizmie

i trudny do ztagodzenia. Oczywiscie to nie jedyne objawy. W przypadku, gdy



dojdzie do naciekéw na jelitach np. w chtoniaku zotadka, wowczas mozemy
miec do czynienia z krwawieniami do uktadu pokarmowego, perforacji. W przy-
padku chtoniaka usytuowanego w $rédpiersiu moze dochodzi¢ do dusznosci,
czy powiktan zakrzepowych.

W klasyfikacji dzielimy chtoniaki na ziarnicze (chtoniak Hodgkina) oraz
chtoniaki nieziarnicze. Chtoniak Hodgkina to relatywnie rzadki typ chtoniaka
— w Polsce notujemy okoto kilkuset zachorowan rocznie. Ten typ nowotworu
dotyka w gtéwnej mierze osoby mtode i co istotne, dobrze sie leczy — szacunki
dla Polski wskazuja, ze ponad 80 proc. pacjentéw mozna wyleczy¢.

W przypadku drugiej, liczniejszej grupy — chtoniakéw nieziarniczych mamy
do czynienia z wieloma podtypami histologicznymi, ktére z klinicznego punktu
widzenia dzielimy na dwa gtéwne podtypy: chtoniaki agresywne oraz indolent-
ne, czy inaczej mowigc — przewlekte.

W przypadku chtoniakéw agresywnych choroba ma dynamiczny przebieg:
rozwija sie w ciggu tygodni lub miesiecy i nieleczona prowadzi nieuchronnie do
Smierci. U takich pacjentéw konieczne jest jak najszybsze postawienie rozpozna-
nia oraz wdrozenie wtasciwego leczenia. Warto rowniez podkresli¢, ze agresywny
przebieg nie oznacza, ze takie chtoniaki Zle rokuja. Jesli diagnostyka jest odpo-
wiednio szybka to wiekszos¢ pacjentéw mozna skutecznie i efektywnie wyleczyé.
Celem klinicznym jest wiec uzyskanie catkowitej remis;ji i wyleczenia chorego.

Natomiast chtoniaki indolentne charakteryzujg sie bardzo powolnym rozwo-
jem, przez co w wiekszosci przypadkéw rozpoznawane sg w stadiach zaawan-
sowanych. W stadium zaawansowanym ten typ nowotworu nie jest wyleczalny,
ale nie jest to jednoznaczne z tym, ze chory umrze. Strategia leczenia tego typu
nowotworu nie zawsze zaktada podanie pacjentowi lekéw przeciwnowotworo-
wych od razu. Jesli dynamika choroby jest niska, nie ma ona takich cech aktyw-
nosci jak np. anemia, czy zagrazajgce zyciu naciekanie na narzady, to czesto taki
pacjent na poczatku nie jest leczony, lecz znajduje sie w obserwacji. Ta strategia
nazywana jest watch & wait i polega na tym, Ze terapia wdrazana jest dopiero
w momencie, kiedy u pacjenta dochodzi do progresji choroby. W przypadku pa-
cjentéw z chtoniakami indolentnymi mediana przezycia wynosi nawet 10-12 |at.
Oczywiscie jest to pewien poziom uogélnienia, poniewaz réwniez w tej grupie
pojawiaja sie wyjatki od reguty. W przypadku chtoniakéw indolentnych szybkie
wdrozenie terapii nie jest dla nas priorytetem, ale wdrazajac terapie, réwniez
dazymy do uzyskania catkowitej remisji, majgc jednoczesnie $wiadomosé, ze ta
choroba ma tendencje do nawrotéw. W zwigzku z tym pacjent w trakcie swojej
choroby moze wymagac kilku czy nawet kilkunastu linii terapii i jednoczes$nie
bedzie potrzebowat statego monitoringu swojej choroby.

Trudno jest méwi¢ o profilaktyce chtoniakéw, natomiast czujnosc lekarzy

rodzinnych powinna dotyczy¢ najczestszego objawu, jakim jest powiekszenie




weztéw chtonnych. Na pewno wskazane sg okresowe badania kontrolne. Jesli
pacjent regularnie wykonuje badania morfologiczne, to rowniez powinien by¢
poddawany badaniu przedmiotowemu i ocenie weztéw chtonnych. Chciatbym
w tym miejscu rowniez podkresli¢, ze chtoniaki nie muszg dawac nieprawidto-
wosci w badaniu morfologicznym, co wigze sie bezposrednio z faktem, ze s3
to przede wszystkim nowotwory uktadu chtonnego i weztéw chtonnych, gdzie
zajecie szpiku kostnego i krwi wystepuje relatywnie rzadko. Mozna wiec mieé

prawidtowe wyniki badania krwi i jednocze$nie zmagac sie z chtoniakiem.

Postepowanie diagnostyczne

W przypadku stwierdzenia powiekszonych weztéw chtonnych i przy podej-
rzeniu choroby nowotworowej u pacjenta powinnismy pobraé¢ materiat do ba-
dania histopatologicznego w celu potwierdzenia rozpoznania i oceny podtypu
chtoniaka. Samo badanie histopatologiczne to jednak nie wszystko, by méc
postawi¢ diagnoze. Lekarze histopatolodzy positkujg sie obecnie badaniami
genetycznymi, molekularnymi, czy badaniami cytometrycznymi po to, by do-
okresli¢ podtyp chtoniaka. Oznaczenie to jest kluczowe, gdyz warunkuje sku-
teczne leczenie z wykorzystaniem wtasciwej dla danego nowotworu terapii
celowanej, ukierunkowanej na dany typ chtoniaka.

Majac okreslone rozpoznanie, musimy przejsé do oznaczenia stadium za-
awansowania choroby. W wiekszosci chtoniakéw kluczowym w tym wypadku
jest badanie PET-CT, ktére pozwala nam ocenic¢ stan zaawansowania choroby.

Jedli u pacjenta stwierdzimy powiekszony wezet chtonny na szyi, to nie ozna-
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cza to, ze nie bedzie miat niedajgcych objawéw powiekszonych weztéw np.
w jamie brzusznej. Okreslajac na podstawie badania PET-CT stadia kliniczne
chtoniaka, dzielimy je odpowiednio na |, II, Il i IV, gdzie | i |l to stadia wczesne
choroby, a lll i IV to stadia zaawansowane. Umowng granica jest przepona.
W momencie, gdy choroba dotyka jedng grupe weztéw chtonnych, méwimy
woweczas o stadium 1. Jesli mamy wiecej niz jedng grupe weztéw chtonnych
zajetych przez chorobe, ale znajdujg sie one po tej samej stronie przepony,
wowczas mowimy o stadium Il choroby. Gdy do zajecia weztéw chtonnych do-
szto po obu stronach przepony, woéwczas mamy do czynienia ze stadium lll,
natomiast gdy u pacjenta stwierdzamy dodatkowo nacieki na narzadach — IV
stadium. Stadium choroby to element warunkujacy dalej strategie leczenia.
Oczywiscie w procesie diagnostycznym wykonujemy szereg innych badan
majacych pozwoli¢ nam na ocene kondycji pacjenta, funkcji innych narzagdéw
(nerek, serca i innych), co pozwoli nam na ocene mozliwosci kwalifikacji chore-

go do danego leczenia.

Dostepnos¢ terapii

Mamy swiadomos$é, ze na przestrzeni ostatnich lat nastapit ogromny postep
w dostepie do terapii. W Polsce jest on dobry lub wrecz bardzo dobry — chorzy
w wiekszosci przypadkéw majg mozliwosé leczenia celowanego z wykorzy-
staniem innowacyjnych molekut. W przypadku chtoniakéw B-komérkowych

wiodaca strategiag leczenia jest obecnie immunochemioterapia, czyli leczenie

skojarzone z wykorzystaniem lekéw cytostatycznych i przeciwciat monoklo-
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nalnych lub inhibitoréw kinaz tyrozynowych. Ta grupa lekéw pozwala nam na
poprawe wynikéw leczenia. Dodatkowo dysponujemy immunoterapia dla pa-
cjentéw opornych lub nawrotowych, mamy takze przeciwciata bispecyficzne
i terapie CAR-T cells — mozna wiec powiedzied, ze dysponujemy szeroka gama
mozliwosci terapeutycznych w zaleznosci od podtypu chtoniaka i stanu cho-
rego — czy jest to leczenie pierwszej linii, leczenie choroby nawrotowej, czy
opornej.

Ostatnie wykazy lekéw refundowanych przyniosty nam zmiany w refunda-
cji terapii w chtoniaku grudkowym. Natomiast nadal brakuje nam mozliwosci
leczenia przeciwciatami bispecyficznymi chorych z chtoniakiem z duzych lim-
focytéw B, czyli najczestszym agresywnym chtoniakiem z grupy chtoniakéw
nieziarniczych*. Nowe leki — glofitamab i epkorytamab — mogliby otrzymac
pacjenci nawrotowi i oporni w ramach trzeciej linii leczenia. To terapie rela-
tywnie fatwe w stosowaniu, oczywiscie nie s3 one pozbawione dziatan nie-
pozadanych, wiec poczatek leczenia wigze sie z koniecznoscig hospitalizacji.
Zazwyczaj jest ona krétka, a dalsze leczenie moze odbywac sie w ramach AQS,
co powinno by¢ brane pod uwage jako argument za udostepnieniem tych tera-
pii pacjentom. Badania kliniczne i doswiadczenia z innych panstw, gdzie leki te
sg stosowane, wskazujg na wysokg skutecznos¢.

Zaletg nowych terapii celowanych jest to, ze w wiekszosci przypad-
kéw sg one mniej toksyczne niz klasyczna chemioterapia, s relatywnie
tatwe w stosowaniu i mozna je podac pacjentowi w ramach opieki ambu-
latoryjnej. Wszedzie tam, gdzie mogliby$my zaopatrzy¢ pacjenta w te leki
w trybie ambulatoryjnym, bytaby to ogromna korzysé¢ dla systemu, ale
réowniez dla samych pacjentéw. Nalezy pamietaé, ze nowotwory uktadu
chtonnego przebiegajg z deficytem odpornosci — nasi pacjenci sg bar-
dzo narazeni na zakazenia. Intuicyjnie chorzy uwazaja, ze podczas ciez-
kiej choroby najlepsza opcja jest szpital, natomiast pacjenci z chorobami
nowotworowymi uktadu chtonnego sg chorymi podwyzszonego ryzyka
infekcji i ich pobyt w szpitalu moze nie by¢ dla nich optymalny, gdyz
zakazenia szpitalne bywajg czeste i niejednokrotnie trudne w leczeniu.
Dlatego, paradoksalnie, pacjentéw hematologicznych, ktérzy mogliby by¢
leczeni poza szpitalnymi oddziatami powinnismy méc leczy¢ w ramach
ambulatoryjnej opieki specjalistycznej. To oczywiscie wymaga od pacjen-
téw rowniez wsparcia logistycznego (w dojazdach do placéwki), ale jed-
noczesé$nie przektada sie na lepszy komfort psychiczny chorych, ktérzy

pozostajg w domach z rodzina.

* Terapie wprowadzone zostaly na wykazy refundacyjne obowiazujace od 1 pazdziernika 2024.



Szpiczak

ane zebrane w Krajowym Rejestrze Nowotworéw wskazuja, ze licz-

ba nowo diagnozowanych pacjentéw zapadajacych na szpiczaka

(ICD10 - C90) wzrosnie o jedna piata - do poziomu 2074 nowych
rozpoznan w 2024 roku. W Polsce od 2017 roku pacjenci maja dostep do pro-
gramu lekowego, do ktérego w latach 2017-2022 liczba pacjentéw zakwali-
fikowanych wzrosta dwukrotnie - z poziomu 1449 w 2017 roku do poziomu
3401 w 2022 roku. Ponadto, wedtug danych NFZ, w 2023 roku do progra-
mu zakwalifikowano 1364 pacjentéw (pacjenci, ktdrzy w poprzednim roku nie
otrzymali zadnego $wiadczenia w programie), natomiast od stycznia do maja
2024 roku kolejnych 963 chorych na szpiczaka. Jednoczesnie liczba pacjen-
téw chorujacych na szpiczaka mnogiego, ktérym udzielono porady w ambu-
latoryjnej opiece specjalistycznej (AOS), wyniosta w 2022 roku 8916 osdb,
w 2023 roku 9437 oséb, natomiast od stycznia do maja 2024 roku ze $wiad-
czen udzielanych w AOS skorzystato 6911 chorych na szpiczaka. W przy-
padku leczenia szpitalnego skorzystato z niego odpowiednio 7830 chorych
w 2022 roku, 8560 w 2023 roku, natomiast w okresie od stycznia do maja
2024 roku liczba ta wyniosta 7023.

+21,1 proc.
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Stosowanie terapil ztozonych
wyzwala potencjat molekut

Prof. dr hab. Krzysztof Giannopoulos, prezes Polskiego
Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologdw, kierownik
Zaktadu Hematoonkologii Doswiadczalnej Uniwersytetu
Medycznego w Lublinie, dyrektor Centrum Wsparcia

Badan Klinicznych Uniwersytetu Medycznego w Lublinie

Polska Grupa Szpiczakowa i Polskie Konsorcjum Szpiczakowe wystosowa-
ty do Ministra Zdrowia pismo, w ktérym pytamy o dostepnos¢ terapii dla
chorych na szpiczaka plazmocytowego, a takze wskazujemy na najpilniejsze
potrzeby naszej dziedziny. Z jednej strony sg to kwestie techniczne - jednym
z przyktadéw moze by¢ zmieniona definicja wysokiego ryzyka cytogenetycz-
nego, podczas gdy jej nowe zapisy nie zostaty implementowane w programie
lekowym, co sprawia, ze zapisy programu nie sg zgodne z aktualng wiedza
medyczna.

Druga kwestig jest mozliwo$¢é stosowania nowych terapii, ale z uzyciem le-
kow, ktére sg nam juz znane. Mam tu na mysli potaczenie daratumumabu, kar-
filzomibu i deksametazonu w drugie;j linii leczenia szpiczaka plazmocytowego.
Jest to bardzo wazny schemat dla pacjentow, ktérzy w pierwszej linii otrzymuja
lenalidomid, ktéry kontynuujemy dopdki jest on skuteczny, czyli do wytworze-
nia sie opornosci na ten lek lub przerywamy terapie ze wzgledu na toksycznosé.

Obie sytuacje sprawiaja, ze lenalidomidu w kolejnych liniach leczenia nie
powinni$my stosowad. Z punktu widzenia klinicznego jest to dla nas, lekarzy,
trudna sytuacja, poniewaz wytaczajgc wszystkie schematy terapeutyczne z le-
nalidomidem, okazuje sie, ze mimo licznych decyzji refundacyjnych pozostaja
nam zasadniczo dwie grupy produktéw. Pierwszy schemat opiera sie o pomali-
domid, i mamy tu terapie refundowane, a drugi schemat to terapie, gdzie trzo-
nem jest karfilzomib. Tutaj niestety nie mamy dostepu do optymalnego sche-
matu - szczegodlnie ze juz wiele lat temu dowiedziono, iz terapie tréjlekowe,

czyli tzw. triplety, sg bardziej skuteczne niz terapie dwulekowe.



Obecnie w przypadku tripletéw mozliwe jest wykorzystanie ich, gdy trzo-
nem terapii jest pomalidomid i deksametazon. Natomiast w przypadku sto-
sowania karfilzomibu z deksametazonem nie ma mozliwosci zastosowania
tej terapii lekowej. Dlaczego nalezy sie nad tym pochyli¢? Poniewaz badanie
poréwnujgce skutecznos$¢ schematéw tréjlekowych z pomalidomidem i kar-
filzomibem w grupie pacjentéw opornych na lenalidomid wykazuje prawie
dwukrotnie wieksza skutecznosé schematéw z karfilzomibem. Z punktu wi-
dzenia klinicystéw i pacjentéw zmagajacych sie ze szpiczakiem plazmocy-
towym to jest naprawde bardzo istotna potrzeba. Obecnie w pierwszej linii
leczenia szeroka grupa pacjentéw - zarowno kwalifikujagcych sie do prze-
szczepienia szpiku, jak i nie - ma mozliwos$é skorzystania z refundowanego
daratumumabu. Jesli rozwing oni opornos$é na lenalidomid i beda po wcze-
$niejszej ekspozycji na daratumumab, to kolejne schematy z dartumumabem
beda z pewnoscig mniej skuteczne. Stad tez pacjenci, ktorzy teraz otrzymuja
lenalidomid i nie otrzymywali dotychczas daratumumabu, skorzystaliby naj-
bardziej ze schematu daratumumab - karfilzomib. Ostatnig kwestig jest to,
ze schematy z daratumumabem i karfilzomibem w innych potaczeniach s3
juz dostepne. Dlatego wydaje sie, ze nie powinno mie¢ to istotnego wptywu
na budzet, poniewaz leki te pacjent moze dostaé tylko oddzielnie. Niestety
ordynujac je oddzielnie, nie wykorzystujemy petnego potencjatu innowacyj-
nych terapii.

Najtrudniejszym tematem jest dla nas leczenie w dalszych liniach. U pa-
cjentéw po trzech liniach leczenia zgodnie z zapisami refundacyjnymi mamy
dostepnos¢ do terapii nieoptymalnych. Optymalnymi terapiami sg te oparte
o leczenie immunologiczne, CAR-T lub przeciwdziata dwuswoiste. W przy-
padku szpiczaka zaden z podmiotéw odpowiedzialnych posiadajgcych w port-
folio terapie CAR-T nie rozpoczat procedury refundacyjnej i nie mamy pew-
nosci, czy i kiedy terapia ta mogtaby zosta¢ zrefundowana. W przypadku
przeciwciat dwuswoistych - trzy s zarejestrowane, a jeden od pazdziernika
znalazt sie w obwieszczeniu refundacyjnym i mamy nadzieje, ze mozliwos¢
stosowania kolejnych przeciwciat dwuswoistych pojawi sie w przypadku
chorych zmagajacych sie ze szpiczakiem plazmocytowym, szczegdlnie dla
tych chorych, ktérzy sa po trzech liniach leczenia i nie ma dla nich zadnej

innej opcji terapeutycznej.




Nowe schematy dopetnia
program leczenia szpiczaka

tukasz Rokicki, prezes, lider ds. badan klinicznych Fundacji

Carita im. Wiestawy Adamiec

Na przestrzeni ostatnich siedmiu lat doszto do bardzo duzych zmian w progra-
mie lekowym B.54 dedykowanym leczeniu szpiczaka plazmocytowego. Obec-
nie mamy wiecej niz dziewie¢ nowych schematéw lekowych, co pokazuje, jak
duzy postep dokonat sie w obszarze leczenia tego nowotworu. Nie mozemy
jednak spoczywac na laurach. Przed nami kolejne wyzwania, a leczenie pacjen-
téw powinno by¢ nie tylko indywidualne i dostosowane do kazdego pacjenta,
ale przede wszystkim powinno podazac za trendami i Swiatowymi wytycznymi.
Wedtug nich terapie tréjlekowe sg skuteczniejsze od monoterapii, ktére byty
dotychczas dostepne.

Bardzo dobrym przyktadem jest stosowanie inhibitora proteasomu - karfil-
zomibu, ktéry jest dostepny od trzech lat, razem z przeciwciatem monoklonal-
nym anty-CD38 - daratumumabem, ktére réwniez jest nam juz znane. Zgodnie
Z najnowszymi wytycznymi, jesli potaczymy dwa leki, czyli inhibitor i przeciw-
ciato monoklonalne, to widzimy, ze efektywno$¢ i skuteczno$¢ leczenia jest
o wiele wyzsza. To dziatanie zostato udowodnione w badaniach klinicznych,
a ich wyniki wskazujg, ze czas wolny od progres;ji jest niemal dwukrotnie dtuz-
szy. Wdrozenie tej formy leczenia stanowi szanse dla pacjentéw nawrotowych
oraz opornych.

Oczywiscie rozwéj technologii lekowych w obszarze hematologii jest ogrom-
ny i widzimy na horyzoncie terapie CAR-T czy przeciwciata dwuswoiste, ale na
nie bedziemy musieli jeszcze poczekaé. Natomiast tu i teraz oczekiwaliby$Smy

udostepnienia pacjentom mozliwosci leczenia w schemacie tréjlekowym.



TTP = mikroangiopatie
zakrzepowe w Polsce

akrzepowa plamica matoptytkowa oraz pierwotna matoptytkowosé

immunologiczna to bardzo rzadkie choroby hematologiczne, w przy-

padku ktorych tylko wtasciwie postawiona diagnoza na poczatku
choroby moze pacjenta uchroni¢ przed najbardziej powaznymi skutkami obu
schorzen.

Pacjenci, u ktérych pojawiajg sie pierwsze epizody choroby, to zazwyczaj
ludzie mtodzi, ktérzy byli do tej pory aktywni zawodowo i spotecznie, czesto
znajduja sie w momencie zaktadania rodzin i rodzg im sie dzieci. Kiedy stysza
diagnoze, w jednej chwili ich zycie przewraca sie do géry nogami i muszg stawic
czoto chorobie, o ktérej wcigz bardzo mato wiemy. Dodatkowo kazdy epizod
choroby stanowi realne zagrozenie zycia.

Wspotczesne dokonania medycyny sprawiaja, ze z tymi schorzeniami moz-
na zy¢, ale caty czas konieczna jest ich kontrola i odpowiednie leczenie, ktore-
go celem jest niedopuszczenie do nawrotu. Z tego punktu widzenia wazna jest
edukacja ratownikéw medycznych, lekarzy pracujgcych na szpitalnych oddzia-

tach ratunkowych oraz lekarzy rodzinnych.




/akrzepowa plamica
matoptytkowa | pierwotna
matoptytkowosc
immunologiczna

Dr Michat Witkowski, Oddziat Hematologii Ogdlnej
Wielospecjalistycznego Centrum Onkologii i Traumatologii
im. M. Kopernika w todzi, prezes Fundacji na Rzecz

Pomocy Chorym na Biataczki

Zakrzepowa plamica matoptytkowa (thrombotic thrombocytopenic purpura,
TTP) to choroba ultrarzadka (zachorowalno$¢ 3/min/rok, chorobowosé¢ 10/
min) bedaca rodzajem mikroangiopatii zakrzepowej, w ktérej niedobér metylo-
proteinazy ADAMTS-13 prowadzi do spontanicznego tworzenia mikrozakrze-
poéw, matoptytkowosci i niedokrwistosci. Choroba znacznie czesciej wyste-
puje jako posta¢ immunologiczna (immune TTP, iTTP) - 95 proc. przypadkow,
rzadziej jako choroba wrodzona (congenital TTP, cTTP) - 5 proc. przypadkow.
Pierwsze epizody najczesciej pojawiaja sie w czwartej dekadzie zycia, iTTP
wystepuje 2,5-3,5 razy czesciej u kobiet niz u mezczyzn® 2. Caty czas boryka-
my sie ze zbyt mata liczba rozpoznawanych przypadkdéw, przez co trudno jest
okreslac¢ dane epidemiologiczne. To, czego brakuje, to polski rejestr pacjentéw
chorujgcych na matoptytkowosé.

Czynniki ryzyka zwigzane z iTTP mogg obejmowac szeroka grupe proble-
mow medycznych, m.in. otyto$¢, obecnosé wirusa HIV, reumatoidalne zapale-
nie stawdéw oraz toczen rumieniowaty. Choroba moze by¢ réwniez indukowa-
na przez niektore leki. Co ciekawe, wykonane niedawno badania sugeruja, ze
iTTP moze by¢ takze jednym z potencjalnych skutkéw ubocznych COVID-193,
co zwieksza znaczenie monitorowania pacjentéw zakazonych koronawirusem.
Choroba moze pojawic sie rowniez u oséb poddawanych przeszczepowi ko-

morek macierzystych krwi lub przeszczepowi szpiku kostnego.

! Coppo P, et al. Res Pract Thromb Haemost. 2019;3(1):26-37.

2 Kremer Hovinga JA, et al. Nat Rev Dis Primers. 2017;3:17020. Nufiez Zuno JA, Khaddour K. Thrombotic Throm-
bocytopenic Purpura Evaluation and Management [2022]

* Stalin Ramprakash, C.P. Raghuram, Anoop P, Veerabhadra Gupta, Sujatha Thyagarajan, COVID-19 associated life-
-threatening immune-mediated thrombotic thrombocytopenic purpura in an adolescent girl, Pediatric Hematology
Oncology Journal, Volume 9, Issue 1, 2024



TTP prowadzi do niedokrwienia narzadéw, a w ciezkich przypadkach do
udaru mézgu, niewydolnosci serca, niewydolnosci nerek. Objawia sie krwa-
wieniem, siniakami, goraczka, ostabieniem, bélami gtowy, bélami w klatce pier-
siowej, bélami stawdéw, bélami brzucha, bélami miesni, biegunka.

Aby rozpoznac¢ TTP, konieczne jest przeprowadzenie specjalnych testow
(oznaczenie poziomu ADAMTS13 oraz inhibitora ADAMTS13). Na wyniki tych
badan czesto trzeba czekac kilka dni (nierzadko osrodki nie wykonuja tych ba-
dan u siebie). Mimo Ze istnieja takze szybkie przesiewowe testy, to w Polsce sg

wykonywane rzadko z powodu braku finansowania.

Ultrarzadka i ultraniebezpieczna

W postaci immunologicznej zakrzepowej plamicy matoptytkowej (iTTP) liczy
sie kazda minuta i godzina. Choroba pojawia sie nagle i stanowi powazne
zagrozenie dla zdrowia pacjenta. Nieleczone, czyli tez nierozpoznane iTTP
charakteryzuje sie $miertelno$cig nawet na poziomie 90 proc.%. Wdrozenie
leczenia plazmaferezami i steroidami zmniejsza smiertelnosé do 8-20 proc.
Problemem z punktu widzenia klinicznego jest jednak brak powszechnej
wiedzy o chorobie, a takze brak doswiadczenia wérdéd personelu medyczne-
go, ktdre jest niezbedne do jej wykrycia.

Ze wzgledu na patomechanizm cTTP i iTTP leczenie kazdej z jednostek
chorobowych jest odmienne. iTTP zgodnie z wytycznymi ISTH 2020 le-
czymy schematem potréjnym (kaplacyzumab, plazmafereza z FFP, steroidy,
rytuksymab)°. Plazmafereza stuzy suplementacji ADAMTS-13 oraz elimi-
nacji przeciwciat anty-ADAMTS-13 i ultraduzych multimetréw czynnika
von Willebranda.

Obecnie trwaja badania nad schematami leczenia bez zastosowania plazma-
ferezy. Gtdwnym powodem jest che¢ unikniecie trudnosci i powiktan zwigza-
nych z t3 metodg leczeniaé. Przetomem jest terapia humanizowanym, biwa-
lentnym nanociatem - kaplacyzumabem, stosowana jako uzupetnienie terapii
standardowej (plazmafereza + leczenie immunosupresyjne). Terapia ta petni
role leczenia ratunkowego, umozliwiajgc dziatanie lekom immunosupresyjnym,

ale tez powoduje szybsze zwiekszenie liczby ptytek krwi i skrécenie hospita-

*Scully M i wsp. Br ] Haematol. 2012;158(3):323-335

® Zheng XL, Vesely SK, Cataland SR, Coppo P, Geldziler B, Torio A, Matsumoto M, Mustafa RA, Pai M, Rock G,
Russell L, Tarawneh R, Valdes ], Peyvandi F. ISTH guidelines for treatment of thrombotic thrombocytopenic pur-
pura. ] Thromb Haemost. 2020 Oct;18(10):2496-2502. doi: 10.1111/jth.15010. Epub 2020 Sep 11. PMID: 32914526;
PMCID: PMC8091490
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FS, Westhoft TH, Schwenger V, Eichenauer DA, Volker L, Brinkkoetter P. Management of Immune Thrombotic
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lizacji’. Istotnym jest, by pamietac, iz iTTP to choroba przewlekta z okresami
zaostrzen i remisji i tg remisje powinnismy uzyskaé u pacjenta jak najszybciej.

We wrodzonej, zakrzepowej plamicy matoptytkowej (cTTP) najlepsza
opcja leczenia jest rekombinowany ADAMTS13. Przed erg tego leku lub przy
braku dostepnosci w praktyce klinicznej zastosowanie znajdowaty przeto-
czenia $wiezo mrozonego osocza (fresh frozen plasma, FFP).

Obecnie jestesmy w erze molekuty rADAMTS13, ktora jest pierwszym
lekiem dedykowanym pacjentom w profilaktyce cTTP. Zwieksza ona poziom
enzymu ADAMTS13 we krwi®?, ktorego brak (spadek ponizej 10 proc.) jest
czynnikiem ryzyka kolejnego epizodu cTTP. Gtéwnym celem terapii jest re-
dukcja zaostrzen zagrazajacych zyciu, co jest mozliwe wtasnie przez pod-
niesienie poziomu ADAMTS13 we krwi pacjenta. W listopadzie 2023 roku
lek ten zostat udostepniony pacjentom w Stanach Zjednoczonych. Dopusz-
czenie Europejskiej Agencji Lekéw spodziewane jest jesieniag 2024 roku (do-
tychczas dostepny w ramach wczesnego dostepu)*.

Istotng kwestig jest edukacja i podnoszenie swiadomosci na temat tej
choroby, zaréwno wsréd pacjentéw, jak i lekarzy. W miare rozwoju medy-
cyny pojawiajg sie coraz skuteczniejsze terapie, ktére pozwalajg pacjentom
na prowadzenie normalnego zycia. Oczekuje sie, ze w ciggu najblizszych lat
bedziemy $wiadkami postepow w leczeniu TTP, dzieki lepszemu zrozumieniu
mechanizméw tej choroby.

Obecnie pacjenci z TTP w ramach wsparcia prowadza grupe na social
mediach oraz wydaja karte pacjenta z TTP.

Pierwotna matoptytkowos¢ immunologiczna ITP

Pierwotna matoptytkowos¢ immunologiczna (immune thrombocytopenia,
ITP), nazywana wczes$niej samoistng plamicag matoptytkowa lub choroba
Werlhofa, to nabyta choroba autoimmunologiczna charakteryzujaca sie izo-
lowana matoptytkowoscia (PLT <100 G/I) bez znanych czynnikéw ja wywo-
tujacych oraz bez zaburzen przebiegajgcych z matoptytkowoscia. Szacuje
sie, ze roczna zachorowalnos¢ to 3/100 tys./ rok, a chorobowos¢ pomiedzy

9-26/100 tys. mieszkancoéw, co zalicza jg do choréb rzadkich.01!
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ITP leczymy w pierwszej linii steroidami lub dozylnymi immunoglobulina-
mi (leczenie ratunkowe lub stosowane w przypadku pojawienia sie u pacjen-
ta przeciwwskazan do steroidéw). Przy braku skutecznosci tego leczenia lub
steroidozaleznosci w drugiej linii mozemy zastosowac agonistow receptora
trombopoetyny (thrombopoetin receptor agonist, TPO-RA): romiplostym,
eltrombopag, awatrombopag lub leki o udowodnionym innym mechanizmie
dziatania: rytuksymab (anty-CD20) czy fostamatynib (inhibitor sledzionowe;j
kinazy tyrozynowej). Przy braku skutecznosci wspomnianych terapii mamy
do dyspozycji leki starszej generacji o znacznie mniejszej skutecznosci, a tak-
ze splenektomie, czyli chirurgiczne usuniecie $ledziony. Leczenie chirurgicz-
ne staramy sie jednak odracza¢ w czasie, gdyz jest to usuniecie zdrowego
narzadu, a skutecznosé tej procedury szacowana jest na okoto 60 proc.

Obecnie wszystkie trzy terapie TPO-RA s3 dostepne w ramach programu
lekowego, dzieki czemu mozemy leczy¢ pacjentéw zgodnie ze Swiatowymi
standardami. Kazda ze wskazanych terapii ma swojg wtasng charakterystyke:
o romiplostym podajemy raz na tydzien podskdrnie i nie ma przy nim ogra-

niczen dietetycznych,

e eltrombopag wymaga wyeliminowania z diety nabiatu w okresie doustne-
go przyjecia leku,

e awatrombopag, najnowszy z tej grupy, podawany jest zazwyczaj codzien-
nie doustnie i bez ograniczen dietetycznych??.

Obecnie brak jest refundacji dla fostamatynibu i jest on dostepny jedynie po

wyczerpaniu opcji leczniczych w ramach RDTL.

Z punktu widzenia klinicznego najwazniejszym wydaje sie jasne i klarow-
ne przedstawienie pacjentom opcji leczenia w ITP, poniewaz doswiadczenie
kliniczne wskazuje, ze preferencje pacjenta wptywajg na wyzszy compliance.
W rozmowie z pacjentami nalezy réwniez zwracac¢ uwage na problem dtugo-
trwatego stosowania lekéw steroidowych. Pomimo efektu terapeutycznego
sg one mniej korzystne, natomiast nowe leki dajg duzo mniej dziatan niepo-

zadanych przy jednoczesnie lepszej odpowiedzi na leczenie.

12 A.J. Gerard Jansen, Vickie McDonald, Adrian Newland, Mervyn Morgan, Mieke Bastiaanse, Koo Wilson, Daniel
Eriksson, Emma Geldman, Owen Daykin-Pont, Samantha Prince & Jaap Jan Zwaginga (2023) Patient preferences
and experiences regarding thrombopoietin-receptor agonists for immune thrombocytopenia in The Netherlands
(TRAPeze Netherlands study), Hematology, 28:1, 2267942, DOI: 10.1080/16078454.2023.2267942 Kruk, M. E,,
and Schwalbe, N. (2006). The relation between intermittent dosing and adherence: preliminary insights. Clin. Ther.
28, 1989-1995. doi: 10.1016/j.clinthera. 2006.12.011




Ostre biataczki

- Prof. dr hab. Sebastian Giebel, kierownik Kliniki
Transplantacji Szpiku i Onkohematologii Narodowego
Instytutu Onkologii im. Marii Sktodowskiej-Curie -
Panstwowego Instytutu Badawczego, Oddziat w Gliwicach,
prezes Stowarzyszenia Polska Grupa ds. Leczenia Biataczek
u Dorostych

Biataczki to zréznicowana grupa schorzen, ktérg dzielimy na ostre i przewle-
kte. Dodatkowo zaréwno biataczki przewlekte, jak i ostre dzielimy réwniez ze
wzgledu na linie pochodzenia komérkowego - na biataczki szpikowe i limfa-
tyczne.

Dane epidemiologiczne wskazuja, ze mamy okoto tysigca zachorowan rocz-
nie na ostre biataczki, natomiast jesli chodzi o biataczki przewlekte, to liczba
zachorowan jest zdecydowanie wieksza i siega nawet 3-4 tys. rocznie. Z punk-
tu widzenia demografii ryzyko zachorowania na biataczke ro$nie wraz z wie-
kiem - zwtaszcza w przypadku ostrej biataczki szpikowej, jak rowniez przewle-
ktej biataczki limfocytowej. W zwiazku z tym, wraz ze zwiekszajaca sie grupa
0sOb w szostej i siodmej dekadzie zycia, mozemy spodziewac sie, ze liczba
pacjentéw z tymi schorzeniami bedzie w Polsce rosta.

Ostre biataczki sg chorobami bardzo agresywnymi i w przypadku niektoé-
rych wariantéw moga doprowadzié¢ do smierci nawet w ciggu kilku tygodni.
Z tego powodu diagnostyka tych schorzen powinna by¢ bardzo szybka.

Ostre biataczki w niedtugim czasie ujawniajg sie powaznymi nieprawidto-
wosciami w obrazie morfologicznym krwi. Jesli zatem pacjent pojawia sie
w gabinecie lekarza rodzinnego i zgtasza takie objawy jak znaczne ostabie-
nie, goraczki czy krwawienia, wowczas badanie morfologiczne krwi powin-
no by¢ wykonane natychmiast, a jego wynik bedzie ukierunkowywat dalszg
diagnostyke. W momencie, kiedy pacjent trafi do osrodka specjalistycznego,
ta diagnostyka jest bardzo szybka, poniewaz dysponujemy w Polsce wszyst-
kimi mozliwosciami, ktére pozwalajg nam nie tylko na rozpoznanie samej
biataczki, ale réwniez bardzo precyzyjne okreslenie jej wariantu, a co za tym

idzie, dobranie odpowiedniego leczenia. Pewne opéznienia w diagnostyce



moga pojawic sie, gdy pacjent trafi do osrodka o nizszym poziomie referen-
cyjnosci. Gdy chory trafi tam w bardzo ciezkim stanie klinicznym, z objawa-
mi, zdarza sie, ze nie udaje sie go przekazac do specjalistycznego osrodka

hematologicznego.

Standaryzacja terapii biataczek

Leczenie biataczek w Polsce jest wystandaryzowane, a przygotowaniem wy-
tycznych zajmuje sie Polska Grupa ds. Leczenia Biataczek Dorostych (Polish
Adult Leukemia Group - PALG). Obejmujg one wszystkie wyspecjalizowane
osrodki hematologiczne w Polsce. W gronie eksperckim spotykamy sie dwu-
krotnie w ciggu roku, a dodatkowo czesciej odbywaja sie spotkania w ramach
sekcji roboczych. W ramach swojej dziatalnosci PALG na biezaco stara sie ak-
tualizowac protokoty leczenia, przede wszystkim dla ostrych biataczek. Celem
jest to, by wszyscy chorzy byli leczeni w sposéb ujednolicony i optymalny,
zgodnie z aktualng wiedza medyczng i naszym doswiadczeniem.

Na poziomie europejskim krajowe grupy robocze spotykajg sie w celu
przedstawienia i omowienia danych zwigzanych z leczeniem pacjentéow w po-
szczegolnych krajach. Moje doswiadczenie zwigzane z opracowywaniem stan-
dardéw europejskich dotyczy ostrej biataczki limfoblastycznej, jednego z pod-
typéw ostrych biataczek. Doswiadczenia poszczegdlnych grup narodowych s3
rézne, a protokoty w poszczegélnych krajach nie sg identyczne, cho¢ wyko-
rzystujg te same zatozenia i pryncypia. Dotyczy to réwniez stosowania nowo-
czesnych lekéw, ktére w ostatnich latach zostaty opracowane, udostepnione
i zarejestrowane przez Europejska Agencje Lekow (EMA), a ktore w znakomitej
wiekszosci sg rowniez dostepne w Polsce - w ramach refundacji przewidzianej
programem lekowym. Najnowsza decyzja refundacyjna dotyczy terapii CAR-T
cells, czyli immunoterapii komérkowej, u chorych na oporne, nawrotowe po-
staci ostrej biataczki limfoblastycznej. Preparaty te pierwotnie byty dostepne
do stosowania u dzieci i u pacjentéw ponizej 25. roku zycia. Od 1 pazdziernika
program lekowy obejmuje tez chorych starszych, bez ograniczen wiekowych.

W przypadku ostrej biataczki szpikowej decyzje refundacyjne s podejmo-
wane na biezagco - w stosunku do innych krajéw UE nie obserwujemy tutaj
opdéznien w dostepie do refundacji. To, co chciatbym szczegdlnie podkreslié,
to zaangazowanie PALG w realizacje licznych badan klinicznych, ktére maja
wptyw na sposoby leczenia chorych na swiecie. To pokazuje, ze w Polsce nie

tylko jestesmy realizatorami zalecen klinicznych, ale réwniez ich twércami.




Przewlekta biataczka
Imfocytowa

Prof. dr hab. Iwona Hus, kierownik Kliniki Hematologii
Panstwowego Instytutu Medycznego MSWIA

w Warszawie

Przewlekta biataczka limfocytowa (PBL) jest nowotworem wywodzacym sie
z limfocytéw B - komoérek nalezacych do uktadu chtonnego. Komérki biatacz-
kowe gromadzg sie we krwi, szpiku, weztach chtonnych i sledzionie. W rzad-
kich przypadkach sg wykrywane w innych tkankach i narzadach.

Komérki PBL cechujg sie obecnoscig na powierzchni charakterystycznych
czasteczek - antygendéw, ktérych ocena metodg cytometrii przeptywowej
w wiekszosci przypadkéw pozwala na ustalenie rozpoznania.

Przewlekta biataczka limfocytowa jest biataczkowa postacig chtoniaka
z matych limfocytéw, w zwigzku z czym pacjenci z chtoniakiem z matych lim-
focytow powinni byc leczeni tak samo jak pacjenci z PBL.

Aby ustali¢ rozpoznanie przewlektej biataczki limfocytowej nalezy stwierdzic¢:
® przynajmniej 5 tys./ul biataczkowych limfocytéw B we krwi obwodowe;j.

Badanie wykonuije sie z prébki krwi obwodowej pobranej tak jak na badanie

morfologii krwi. Do rozpoznania PBL niepotrzebne jest badanie szpiku ani

wezta chtonnego.

o Chtoniaka z matych limfocytéw rozpoznajemy na podstawie biopsji otwar-
tej wezta chtonnego lub innej zmienionej nowotworowo tkanki u chorego,
ktéry nie spetnia kryteriéw biataczki.

e Jesli we krwi stwierdza sie biataczkowe limfocyty w liczbie mniejszej niz
5 tys./ul i nie stwierdza sie powiekszenia weztéw chtonnych ani sledziony,
rozpoznaje sie tzw. monoklonalng B-komédrkows limfocytoze (MBL), kto-
ra nie jest chorobg, lecz stanem przednowotworowym. U 1-2 proc. oséb
z MBL w ciggu roku rozwija sie PBL.




Czestos¢ wystepowania i czynniki ryzyka rozwoju PBL

Przewlekta biataczka limfocytowa jest najczestszym rodzajem biataczki. W Eu-
ropie Zachodniej i Ameryce Pétnocnej stanowi ona okoto 30 proc. wszystkich
biataczek u 0séb dorostych. Jest to choroba ludzi starszych, poniewaz Srednia
wieku przy zachorowaniu wynosi okoto 70 lat, a ponad 60 proc. chorych ma
wiecej niz 65 lat. Mezczyzni chorujg okoto dwukrotnie czesciej niz kobiety.
Ryzyko wystapienia choroby u krewnych 1. stopnia chorego na przewlekta
biataczke limfocytowg jest 2-7 razy wieksze niz w populacji ogdélnej. Nie ma
jednak wskazan do wykonywania badan w kierunku biataczki u krewnych
chorych na PBL.

Objawy PBL

Poczatek choroby jest zwykle bezobjawowy - okoto 60-70 proc. chorych

w chwili rozpoznania nie ma zadnych objawéw choroby i zgtasza sie do lekarza

wytacznie z powodu zwiekszenia liczby krwinek biatych, w tym limfocytéw.

PBL wykrywana jest zwykle w trakcie przypadkowej morfologii krwi lub mor-

fologii krwi zleconej z powodu innych dolegliwosci.
Do najczestszych objawéw, ktére moga rozwingé sie w dalszym przebiegu

PBL, naleza:

® niebolesne powiekszenie weztéw chtonnych, ktére wystepuje u % chorych;
najczesciej powiekszone sg wezty chtonne szyjne, nadobojczykowe i pa-
chowe, ale mogg byc¢ réwniez powiekszone wezty chtonne w jamie brzusz-
nej czy Srédpiersiu;

o powiekszenie sledziony;

® objawy ogdlne zwigzane z PBL: goraczka bez uchwytnej przyczyny, powy-
zej 38,0 st. C, trwajaca 22 tygodnie, poty nocne trwajace 21 miesiac, utrata
masy ciata >10 proc. masy wyjsciowej w ciggu ostatnich 6 miesiecy, poste-
pujace ostabienie;

® czeste zakazenia;

® ostabienie, zmeczenie, zmniejszenie wydolnosci wysitkowej, blados¢ skéry
i bton Sluzowych (zwigzane z niedokrwistoscia);

® krwawienia, siniaki i wybroczyny spowodowane matoptytkowoscia.

Przebieg kliniczny

Przewlekta biataczka limfocytowa jest chorobg o bardzo zmiennym przebiegu
klinicznym. U czesci chorych obserwuje sie tagodny przebieg i dtugie przezy-




cie nawet bez leczenia. U pozostatych oséb choroba ma natomiast przebieg
agresywny i mimo intensywnej terapii, prowadzi do zgonu w ciggu kilku lat.
Uwaza sie, ze 1/3 chorych na PBL nigdy nie wymaga leczenia, 1/3 wymaga go
po roznie dtugim okresie obserwacji, a tylko 1/3 potrzebuje leczenia od razu
po ustaleniu rozpoznania PBL.

Powiktania PBL zwigzane sg z zaburzeniami w uktadzie odpornosci. Nalezg
do nich:
® powiktania tzw. autoimmunologiczne zwigzane z pojawieniem sie przeciw-

ciat przeciw wtasnym komoérkom (niedokrwisto$¢ autoimmunohemolitycz-

na, matoptytkowos¢ immunologiczna);
e zwiekszone ryzyko zakazen (najczesciej bakteryjnych i wirusowych);
® zwiekszone ryzyko wtérnych nowotwordw, najczesciej skory.

Do najpowazniejszych powiktan PBL nalezy transformacja w bardziej agre-
sywnego chtoniaka, najczesciej jest to rozlany chtoniak z duzych komérek B
(DLBCL), znacznie rzadziej chtoniak Hodgkina. Obecnie, w dobie nowocze-
snych terapii, transformacja Richtera wystepuje rzadziej niz wczesniej, gdy

podstawg leczenia byta chemioterapia.

Czynniki rokownicze

Z uwagi na zmienny przebieg kliniczny PBL przez wiele lat poszukiwano czyn-
nikow, ktére pozwolityby przewidzie¢ rokowanie pacjentéw. Obecnie do naj-
wazniejszych czynnikdw o znaczeniu prognostycznym (méwigcym o przebie-
gu klinicznym) i predykcyjnym (méwiacym o odpowiedzi na leczenie) naleza:
e zaburzenia genu TP53 (mutacja TP53, delecja 17p);
e stan mutacji genéw immunoglobulinowych (IGHV).

Obecno$¢ delecji 17p/mutacji TP53 wiaze sie z najgorszym rokowaniem
w zwiazku z opornoscig na chemio- i immunoterapie. Wyniki leczenia znacz-
nie poprawity sie dzieki wprowadzeniu do terapii PBL lekdw o odmiennym
niz chemioterapia mechanizmie dziatania - inhibitoréw BCR i BCL2. Niemniegj
nawet przy zastosowaniu nowych metod leczenia ich rokowanie pozostaje
nadal gorsze niz u chorych bez tych nieprawidtowosci.

Zaburzenia genu TP53 wystepujg u okoto 10 proc. chorych przy rozpo-
znaniu biataczki i czesto$¢ ta zwieksza sie wraz z czasem trwania choroby.
Ocena zaburzen genu TP53 powinna by¢ wykonywana przed kazda kolejng
linig leczenia. Uwaza sie, ze najskuteczniejszg metoda leczenia w przypadku
ich wykrycia jest ciagta terapia inhibitorem BTK, ktéra zapewnia lepszg kon-

trole choroby niz terapie ograniczone w czasie.



Niezmutowany stan genu IgVH wigze sie z bardziej agresywnym przebiegiem
PBL, krétszym czasem przezycia chorych oraz krotkim czasem odpowiedzi na
immunochemioterapie. Natomiast inhibitory kinazy tyrozynowej Brutona (BTK)
dziatajg niezaleznie od stanu mutacji IgHV. Przebieg postaci ze zmutowanymi
genami IgVH jest tagodniejszy. Ocene stanu mutacji zaleca sie przeprowadzic¢
jednorazowo, przed rozpoczeciem leczenia 1. Linii, poniewaz nie zmienia sie on

W czasie.

Ocena zaawansowania choroby

W celu oceny stopnia zaawansowania choroby stosuje sie dwie klasyfikacje:

3-stopniows klasyfikacje Bineta i 5-stopniowa klasyfikacje Raia.

Leczenie PBL

Przewlekta biataczka limfocytowa pozostaje chorobg nieuleczalng przy pomo-
cy konwencjonalnych metod leczenia. Jedyng metodg prowadzaca do wyle-
czenia jest allotransplantacja komérek macierzystych, jednak jej wykonanie
jest mozliwe u niewielu chorych. Metoda ta jest obarczona wysokim ryzykiem
$miertelnych powiktan.

Celem terapii chorych na przewlekta biataczke limfocytows jest wydtuzenie
zycia i poprawa jego jakosci.

W praktyce klinicznej nie nalezy rozpoczynac leczenia u chorych z nowo
rozpoznang PBL we wczesnych stadiach (Rai O i Binet A), bez cech progre-
sji choroby, poniewaz nie wykazano wydtuzenia czasu przezycia u chorych
wczesnie rozpoczynajacych leczenie, nawet nowoczesnymi terapiami, w po-
rownaniu do chorych, u ktérych leczenie zastosowano przy obecnosci wska-
zan do niego.

Chorzy we wczesnych stadiach powinni pozostawaé pod obserwacja,
Zz monitorowaniem statusu choroby co 3-12 miesiecy (strategia ,wait and
watch”).

Chorzy w posrednim okresie zaawansowania (stadium | i Il wg Raia lub
B wg Bineta) wymagaja $cistego monitorowania okreslonych parametréw
biataczki co 3-9 miesiecy i rozpoczecia leczenia w przypadku cech pro-
gres;ji.

Chorzy na PBL w zaawansowanym okresie choroby (okres Il i/lub IV wg
Raia lub C wg Bineta) wymagaja zastosowania leczenia przeciwbiataczkowe-
go. Nalezy pamietaé, ze wysoka bezwzgledna liczba limfocytéw sama w so-

bie nie jest wskazaniem do rozpoczecia terapii.




Tabela 1. \Wskazania do rozpoczecia leczenia

Znaczne lub szybko postepujace powiekszenie weztow chtonnych
(>5-6 cm).

Znaczne powiekszenie sledziony, grozace jej peknieciem.

Szybkie narastanie limfocytozy krwi obwodowej
(dla wartosci powyzej 30 000/l lub wzrost liczby limfocytow >50 proc.
w ciggu dwoch miesiecy.

Niedokrwistos¢ (Hgb <10 g/dl) lub matoptytkowosc
(liczba ptytek krwi <100 tys./l). Niedokrwisto$¢ lub matoptytkowosé
autoimmunologiczna niereagujgca na leczenie kortykosteroidami.

Pojawienie sie objawdw ogdlnych (gorgczka, nocne poty,
utrata masy ciata).

Objawowe zajecie narzadow pozaweztowych.

Leczenie chorych na przewlekta biataczke zmienito sie istotnie w ciggu ostat-
nich lat. Miejsce stanowiacej jeszcze niedawno standard leczenia immunoche-
mioterapii zajety nowe terapie celowane, przede wszystkim inhibitory kinazy
Brutona (ibrutynib, akalabrutynib, zanubrutynib) oraz inhibitor biatka Bcl-2 (we-
netoklaks). Leki te w monoterapii stosowane sg w sposaéb ciggty do progresji lub
nieakceptowanej toksycznosci, natomiast w schematach skojarzonych (weneto-
klaks + obinutuzumab, wenetoklaks + ibrutynib, wenetoklaks + ibrutynib) przez
czas okreslony.

W Polsce leczenie chorych na PBL jest refundowane w ramach programu
lekowego B.79 i nalezy podkresli¢, ze obecnie mozliwe jest leczenie chorych
na PBL bez chemioterapii, zgodnie z aktualnymi wytycznymi polskich i miedzy-

narodowych towarzystw naukowych

Leczenie 1. linii

Opcje leczenia chorych na PBL w pierwszej linii obejmuja trzy strategie:
® schematy skojarzone bez chemioterapii ograniczone w czasie:
- wenetoklaks i obinutuzumab
- wenetoklaks i ibrutynib
e terapie celowane stosowane w sposob ciaggty:
- inhibitory kinazy Brutona (BTK: ibrutynib, akalabrutynib, zanubrutynib)
® ograniczona w czasie immunochemioterapia z zastosowaniem przeciwciat

monoklonalnych anty-CD20.




Przy wyborze miedzy leczeniem ograniczonym w czasie a stosowanymi
w sposob ciggty inhibitorami BTK nalezy uwzgledni¢ czynniki, takie jak:

e wyniki badan genetycznych (u chorych z zaburzeniami genu TP53 prefero-
wane jest leczenie ciggte inhibitorem BTK);

e profil toksycznosci - wenetoklaks: funkcja nerek i ryzyko zespotu lizy guza
(przy gwattownym rozpadzie komérek biataczkowych) vs inhibitory BTK:
migotanie przedsionkéw i ryzyko krwawienia;

e mozliwos¢ ponownego zastosowania leczenia (przy terapiach ograniczo-
nych w czasie);

e droga podawania (dozylna + doustna vs wytacznie doustna);

e czestosc wizyt kontrolnych (5-tygodniowy okres zwiekszania dawki wene-
toklaksu);

e preferencje pacjenta.

Schematy ograniczone w czasie majg wiele zalet zaréwno dla pacjenta,
jak i dla systemu ochrony zdrowia, uwaza sie jednak, ze w przypadku PBL
wysokiego ryzyka zwigzanego z obecnoscia delecji 17p/mutacji TP53 zasto-
sowanie leczenia ciggtego inhibitorem BTK zapewnia lepszg kontrole choro-
by. Nalezy podkresli¢, iz w przypadku wyboru 1. linii leczenia (z wytgczeniem
pacjentéw z delecjg 17p (del17p) / mutacja w genie TP53 (mutTP53), rodzaj
terapii coraz czesciej zalezy od preferencji pacjenta i powinien by¢ z nim
omoéwiony. Szczegétowo przedstawione powinny by¢ potencjalne korzysci
i dziatania niepozadane, drogi podawania lekéw i konieczno$¢ hospitalizacji

zwigzana z dang metodg leczenia.

Leczenie chorych na nawrotowa/oporng PBL

Wskazania do kolejnych linii leczenia takie jak do 1. Linii. Zgodnie z zaleceniami
miedzynarodowych towarzystw naukowych optymalng metodg leczenia cho-
rych na oporna/nawrotowa PBL sg nowe terapie celowane — inhibitory BTK
i BCL2.

Powinno sie zastosowac jedng z dwdch opciji leczenia:
1) wenetoklaks + rytuksymab (24 miesiace);
2) inhibitory BTK (jako leczenie ciagte).
W leczeniu drugiego i kolejnego rzutu decyzja terapeutyczna zalezy od:
rodzaju wczesniejszego leczenia;
czasu trwania remisji;

obecnosci delecji 17p/mutacji TP53;

stanu ogdélnego chorego;




e chorob wspotistniejgcych;
e® preferencji chorego;

o dostepnosci lekow.

Zakazenia jako powiktanie przewlektej biataczki limfocytowej

Najczestszym powiktaniem PBL s3g zakazenia. Stanowig one gtéwng przyczyne
Smiertelnosci chorych na przewlekta biataczke limfocytowa (30-50 proc. zgo-
now). Zakazenia u chorych na PBL wynikajg z zaburzen odpornosci zwigzanych
z biataczka, ale rowniez z podesztego wieku chorych, obecnosci choréb wspét-
istniejacych (np. cukrzyca, niewydolnos¢ krazenia).

U chorych na PBL zaleca sie szczepienia ochronne przeciw pneumoko-
kom (Streptococcus pneumoniae) najlepiej bezposrednio po ustaleniu rozpo-
znania, przed rozpoczeciem leczenia. Zaleca sie réwniez coroczne (wrzesien,
pazdziernik) szczepienia przeciw grypie sezonowej szczepionkami zawieraja-
cymi aktualne w danym sezonie szczepy tego wirusa oraz szczepienia przeciw
COVID-19 zgodnie z aktualnie obowigzujacymi zaleceniami. Nowe zaleca-
ne szczepienia ochronne to szczepionki przeciw poétpascowi i wirusowi RSV.
U chorych na PBL nalezy unikaé szczepien zywymi szczepionkami przeciw
gruzlicy (BCG) oraz odrze, rozyczce, $wince, ospie wietrznej/potpascowi, zottej
febrze. Szczepien ochronnych nie wykonuje sie takze w czasie powaznych in-
fekcji i ostrych choréb przebiegajacych z gorgczka. tagodne infekcje (przezie-

bienie) nie powinny by¢ powodem odroczenia szczepien.




Nowotwory
mieloproliferacyjne

Katarzyna Lisowska, przedstawicielka Stowarzyszenia

Hematoonkologiczni, prezeska Fundacji Per Humanus

Zespoty mieloproliferacyjne to grupa choréb rzadkich, nowotworéw hemato-
logicznych zwigzanych z klonalnym rozrostem linii mieloidalnej komérek hema-
topoetycznych. Charakteryzuja sie nadprodukcja jednego lub kilku elementéw
morfotycznych krwi: czerwonych krwinek, biatych krwinek, ptytek krwi, dlate-
g0 przynajmniej raz w roku trzeba robi¢ morfologie krwi obwodowej. Czesto
lekarze rodzinni lekcewazg pierwsze objawy tej choroby.

W przypadku mielofibrozy pacjent zgtasza sie do lekarza z objawami suge-
rujacymi raczej przeziebienie niz tak powazng chorobe nowotworowg: zme-
czenie, gorgczka, nocne poty, bél kosci, $wiad skéry, uczucie petnosci w brzu-
chu, bél plecéw, zgaga, nudnosci, wymioty, duszno$¢, podatnosé na infekcje.
Czes¢ chorych moze mieé takze powiekszong $ledzione, ktéra moze osiggac
ogromne rozmiary i powodowac bél brzucha.

Na mielofibroze chorujg pacjenci w réznym wieku, takze dzieci. Liczba no-
wych zachorowan wynosi od 0,5 do 1,5 osoby na 100 000 tys. mieszkancow.
Mutacje genowe JAK2 w komdrkach macierzystych szpiku kostnego, a takze
mutacje MPL i CARL sprawiaja, ze nieprawidtowe komérki mnoza sie w szpi-
ku kostnym bez kontroli, ale u ok 15 proc. chorych nie stwierdza sie zadnej
z tych mutacji. Dlatego na chwile obecng nie wiemy, co doktadnie powoduje
te chorobe.

Obecnie na mielofibroze nie ma leku, wiec celem leczenia jest przedtuze-
nie zycia pacjenta. Leki tagodza objawy i poprawiajg jako$¢ zycia. W Polsce
mamy obecnie refundowane leczenie w ramach programu lekowego B.81.

Leczenie chorych na nowotwory mieloproliferacyjne Ph(-) (ICD-10: D45,




D47.1). Wyleczenie chorego mozna osiggnac jedynie poprzez allogenicz-
ne przeszczepienie krwiotwoérczych komarek macierzystych (przeszczep
szpiku). O tym, jaka metode leczenia zastosowaé, decyduje lekarz wspadlnie
Z pacjentem.

Czerwienica prawdziwa to takze przewlekty nowotwoér szpiku kostnego.
Nie jest znana przyczyna tej choroby, ale wiadomo, ze u chorych dochodzi do
zwiekszenia produkcji krwinek czerwonych, w mniejszym stopniu takze innych
komorek krwi (ptytek i biatych krwinek). Pacjenci czesto zgtaszajg sie do leka-
rza rodzinnego z silnym swigdem skory nasilajgcym sie po goragcej kapieli.

Morfologia krwi jest badaniem, ktére pokazuje, ze pacjent ma podwyzszo-
ne parametry czerwonokrwinkowe. Dalsza diagnostyka wykaze, czy pacjent
choruje na czerwienice prawdziwg czy wtérna. Nieleczona czerwienica praw-
dziwa moze prowadzi¢ do zakrzepicy, ktora z kolei moze by¢ przyczyng zatoru
ptucnego, udaru mézgu lub niedokrwienia narzagdéw w jamie brzusznej. Jaka
metode leczenia zastosowac? To decyzja lekarza podjeta wspdlnie z lekarzem.
Ma ona zapobiec powiktaniom zakrzepowym.

Nadptytkowos¢ samoistna to kolejny nowotwér mieloproliferacyjny. Cha-
rakteryzuje sie zwiekszonym wytwarzaniem ptytek krwi. W wyniku mutacji
w komadrce macierzystej szpiku dochodzi do niekontrolowanego wytwarzania
ptytek krwi. Dlaczego tak sie dzieje? Dlaczego dochodzi do nadprodukgcji pty-
tek w naszym organizmie? Tego nie wiemy. Czesto pacjenci latami nie wiedzg,
ze chorujg na nadptytkowos$¢. Dlatego wazne jest wykonywanie morfologii
krwi obwodowej przynajmniej raz w roku. Dalsza diagnostyka i wdrozenie le-
czenia pomoze skutecznie kontrolowac te chorobe.

Trzeba pamietaé, ze zaréwno czerwienica prawdziwa, jak i nadptytkowosé
samoistna moze z czasem przej$¢ w mielofibroze. Natomiast mielofibroza moze
transformowac w ostrg biataczke szpikowa (AML).

W Polsce toczj sie obecnie badania kliniczne, w ktérych udziat biorg chorzy
na nowotwory mieloproliferacyjne. Jako srodowisko czekamy takze na dostep
do lekéw, ktére otrzymaty rejestracje na rynku europejskim. Mamy wspania-
tych lekarzy, ktorzy na co dzien pomagajg naszym pacjentom.

Od kilku lat pacjentom z nowotworami mieloproliferacyjnymi pomaga réw-
niez Stowarzyszenie Hematoonkologiczni. Na Facebooku prowadzone s3 grupy
wsparcia. Nasi pacjenci mogg skorzysta¢ z poradnikéw, uczestniczy¢ w webi-
narach oraz warsztatach stacjonarnych z ekspertami. Staramy sie, aby wiedza,
ktéra otrzymuje od nas pacjent, byta rzetelna i sprawdzona.



Bezpleczenstwo krwi

acjenci hematologiczni to grupa pacjentéw, u ktérych zapotrzebowanie

na terapie krwig oraz sktadnikami krwi jest - wedtug ekspertéw - jed-

nym z najwiekszych. Jest to zwigzane ze specyfikg schorzen, ale réow-
niez wynika z faktu, ze dotychczas nie udato sie opracowac substytutu krwi.
Co roku w Polsce wykonuje sie ponad 1,7 min transfuzji krwi i jej sktadnikow,
a w 2023 roku dawcami byto ponad 640,2 tys. mieszkarncéw Polski, z czego
640 tys. stanowili dawcy honorowil. W catym kraju w 2023 roku zarejestrowa-
no 1,501 mIn donacji krwi i jej sktadnikéw, o 5,2 proc. wiecej niz w 2022 roku.
Dane wskazuja, ze wskaznik liczby krwiodawcow na 10 tys. mieszkancow wy-
niodst 170 (w 2023 roku) i byt wyzszy o 6 krwiodawcow/10 tys. mieszkancow
od odnotowanego w 2022 roku. Kontrole Najwyzszej Izby Kontroli potwier-
dzaja, ze potrzeby panstwa i pacjentdw w zakresie pozyskania, przechowywa-
nia i transportu krwi niezbednej do funkcjonowania krajowego systemu ochro-
ny zdrowia sg zabezpieczone.

Na system pozyskiwania krwi nalezy jednak patrzeé réwniez przez pryzmat
wyzwan demograficznych. Wedtug prognoz GUS? do 2060 roku liczba ludno-
$ci rezydujacej zmniejszy sie do 32,9 min oséb. Dodatkowo prognozowane sg
gtebokie zmiany w demografii populacji kraju, bowiem do 2060 roku o ponad
jedna trzecig wzrosnie liczba oséb w wieku 65 lat i wiecej, a liczba oséb w wie-
ku 80+ ulegnie podwojeniu. Dlatego zasadnym wydaje sie zwiekszenie efek-
tywnosci wykorzystania zasobow krwi - poprzez optymalizacje wykorzystania
i docelowo minimalizacje zuzycia.

Jednym z wyzwan w przypadku transfuzji wykonywanych u pacjentéw ze
schorzeniami hematologicznymi jest ryzyko rozwoju powiktan. Praktyka kli-
niczna wskazuje, ze wraz z wydtuzeniem czasu terapii krwig i preparatami
krwiopochodnymi nie tylko rosnie zapotrzebowanie na krew, ale istnieje row-
niez wieksze ryzyko powiktan, w tym zakazen czynnikami zakaznymis. Wedtug
wytycznych Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO) wszystkie donacje krwi
powinny by¢ badane pod katem ryzyka przeniesienia infekcji. W przypadku

wirusa nabytego niedoboru odpornosci (HIV), zapalenia watroby typu B, zapa-

! Dane GUS Krwiodawstwo w Polsce 2023 https://stat.gov.pl/download/gfx/portalinformacyjny/pl/defaultaktualno-
sci/5513/18/3/1/krwiodawstwo_w_2023_r..pdf

2 Dane GUS Prognoza ludnosci rezydujacej dla Polski na lata 2023-2060 https://stat.gov.pl/files/gfx/portalinformacyj-
ny/pl/defaultaktualnosci/5469/12/1/1/prognoza_ludnosci_rezydujacej_dla_polski_na_lata_2023-2060.pdf

* Grabarczyk P, Kopacz A, Sulkowska E, Kalifiska A. Ryzyko przeniesienia czynnikéw zakaznych przez transfuzje
w Polsce [Risk of transmission of blood-derived pathogens by transfusion in Poland]. Acta Haematol Pol. 2017
Jul-Sep;48(3):174-182. Polish. doi: 10.1016/j.achaem.2017.07.006. Epub 2017 Jul 24. PMID: 32226060; PMCID:
PMC7094117.
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lenia watroby typu C oraz kity badaniom powinny podlegaé wszystkie donacje.
W Polsce, zgodnie z zapisami rozporzadzenia Ministra Zdrowia z 11 wrzesnia
2017 roku w sprawie warunkéw pobierania krwi od kandydatéw na dawcow
krwi i dawcow krwi, probki krwi osoby zakwalifikowanej do pobrania krwi wy-
magajg oznaczenia antygenu HBs, przeciwciat anty-HIV %, przeciwciat anty-
-HCV, RNA HCV, DNA HBYV, RNA HIV oraz markeréw zakazenia kretkiem kity.
W czesci panstw europejskich istniejg protokoty pozwalajagce na testowanie
krwi pod katem zakazen pierwotniakiem Trypanosoma cruzi*, wirusem HTLV
I i lI° czy zarodZzcem malarii¢. W 14 panstwach wdrozono polityke testowania
pod katem zakazen wirusem Zachodniego Nilu, w czterech kolejnych donacje
ocenia sie pod katem zakazen parwowirusem B19.

Mimo nowoczesnych metod pobierania, preparatyki i przechowywania,
zawsze istnieje ryzyko przeniesienia czynnika zakaznego z transfuzjg krwi.
Ostroznosc jest potrzebna na wszystkich etapach transfuzji, od kwalifikacji
dawcy, po przetoczenie biorcy. Zakazenia bakteryjne sg bagatelizowanym za-
grozeniem dla tancuchow dostaw ptytek krwi na catym $wiecie.

Na catym swiecie systemy czuwania nad bezpieczeristwem krwi sg rozdrob-
nione i niedofinansowane. W rezultacie liczba zgtaszanych kazdego roku zaka-
zen bakteryjnych przenoszonych droga transfuzji (TTBI) jest prawdopodobnie
zanizona w stosunku do rzeczywistego obcigzenia chorobowego. Na podstawie
badan aktywnego nadzoru, w ktérych wszystkie sktadniki ptytek krwi sg badane
pod katem TTBI przed transfuzjg i po transfuzji, szacuje sie, ze zakazenie bakte-
ryjne moze wystepowac w 1 na ok. 2000 ptytek krwi’, a wskazniki TTBI moga
by¢ nawet 30-krotnie wyzsze niz wykrywane wytacznie w ramach nadzoru bier-
nego®°’. Jako Ze pacjenci otrzymujg zazwyczaj wiele dawek ptytek krwi w trakcie
leczenia, ryzyko ekspozycji na zakazone bakteryjnie ptytki krwi w przeliczeniu
na pacjenta moze by¢ blizsze 1 na 400. Poza inaktywacja bakterii inaktywacja
czynnikdéw chorobotwérczych umozliwia optymalizacje proceséw wytwarzania
sktadnikéw krwi i ochrone przed szeroka gama innych zagrozen chorobotwér-
czych. Stosowanie technologii inaktywacji czynnikow chorobotwérczych (PIT)

stato sie integralng czescig procesu zapewniania bezpieczenstwa ptytek krwi

* Protokoly selektywnego testowania funkcjonuja m.in. w Belgii, Francji, Wloszech, Hiszpanii, Portugalii, Szwecji,
czy Szwajcarii.

® Protokoly testowania funkcjonuja m.in. we Francji, Grecji, Izraelu, Luksemburgu, Portugalii, Norwegii, Rumunii,
Hiszpanii, Szwecji, czy Wielkiej Brytanii.

¢ Protokoly testowania funkcjonujg m.in. w Finlandii, Islandii, Norwegii, Szwecji, Belgii, Grecji, Wloszech, Portuga-
lii, Hiszpanii, Wielkiej Brytanii.

7 White SK, Schmidt RL, Walker BS, Metcalf RA. Bacterial contamination rate of platelet components by primary
culture: a systematic review and meta-analysis BACKGROUND: Platelets have the highest bacterial. Published
online 2020. doi:10.1111/trf.15762

8 Hong H, Xiao W, Lazarus HM, Good CE, Maitta RW, Jacobs MR. Detection of septic transfusion reactions to plate-
let transfusions by active and passive surveillance. Blood. 2016;127(4). doi:10.1182/blood-2015-07-655944

® White SK, Schmidt RL, Walker BS, Metcalf RA. Bacterial contamination rate of platelet components by primary
culture: a systematic review and meta-analysis BACKGROUND: Platelets have the highest bacterial. Published
online 2020. doi:10.1111/trf.15762
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i osocza w wielu krajach na catym $wiecie (inaktywowane krwinki ptytkowe
100% m.in. Francja, Belgia, Szwajcaria, Austria, Luksemburg, Islandia, Stowenia,
powyzej 70% Kanada, USA; Polska 12.70% ptytki; osocze 24.73%).

W przesztosci dziatania na rzecz ochrony KKP i innych preparatéow krwio-
pochodnych przed zagrozeniami zwigzanymi z chorobami zakaZznymi opieraty
sie na metodach i technologiach badan laboratoryjnych. Badania przyczynity
sie wprawdzie do znacznego zmniejszenia ryzyka powaznych zagrozen wiru-
sowych w zasobach krwi na catym swiecie, ale nawet najbardziej czute platfor-
my testowe nie sg w stanie wykry¢ niskich pozioméw zanieczyszczenia krwi.
Technologie PIT umozliwiajg niwelacje ,ryzyka resztkowego” i zapewniaja do-
datkowg ochrone przed zagrozeniami chorobotwérczymi, dla ktérych nie ma
dostepnych testéw lub testy nie sg rutynowo stosowane.

Obserwowane zmiany w wystepowaniu czynnikéw chorobotwérczych,
a takze zwiekszona mobilnos$¢ spoteczna sprawiajg, ze ro$nie znaczenie tech-
nologii stosowanych w inaktywacji czynnikéw chorobotwérczych w procesie
zabezpieczenia zasobéw krwi i jej sktadnikéw. Z tak przygotowanych prepara-
téw krwi oraz ich sktadnikéw korzystaé¢ powinny szczegdlnie wrazliwe grupy
pacjentéw, m.in. pacjenci pediatryczni, chorzy onkologicznie, ze schorzenia-
mi hematologicznymi. Obecnie do inaktywacji czynnikéw chorobotwoérczych
w ptytkach krwi oraz osoczu stosuje sie réznorodne rozwigzania i technologie
inaktywacji patogenow (PIT). W zabezpieczaniu krwi stosuje sie m.in.:

e reakcje fotochemiczng amotosalenu (S-59) i $wiatta ultrafioletowego A (UVA)
- stosowana jest do inaktywacji czynnikow chorobotwérczych w ptytkach
krwi i osoczu;

e mechanizm rozpuszczalnik/detergent - stosowany jest do inaktywacji czyn-
nikéw chorobotwérczych w osoczu;

e reakcje fotodynamiczne z udziatem:

o ryboflawiny (witamina B12) oraz swiatta UVA lub UVB - stosowana jest do

inaktywacji czynnikéw chorobotwérczych w ptytkach krwi i osoczu;

o btekitu metylenowego ze sSwiatta widzialnego - stosowana jest do inakty-

wacji czynnikéw chorobotwérczych w osoczu.

Kazdy ze wskazanych mechanizméw inaktywacji czynnikéw chorobotwoér-

czych (PIT) ma wtasng specyfike i zastosowanie. Dla przyktadu technologia

10 Rosiek A. et al Blood transfusion service in Poland in 2022 Journal of Transfusion Medicine 2023, vol. 16, no. 4,
167-188 DOI: 10.5603/jtm.99300



amotosalen/UVA wykorzystuje amotosalen w potaczeniu ze swiattem UVA do
namierzania kwaséw nukleinowych, podczas gdy systemy oparte na btekicie
metylenowym i ryboflawinie/UV wykorzystuja do inaktywacji czynnikéw cho-
robotworczych zwigzki fotouczulajace i okreslone dtugosci fal $wietlnych. Me-
toda rozpuszczalnik/detergent rozbija btony lipidowe, dzieki czemu jest szcze-
golnie skuteczna w inaktywacji wiruséw otoczkowych?t.

Kazda z tych metod ma zaréwno zalety, jak rowniez ograniczenia. Btekit
metylenowy jest metoda niedrogg i tatwa w uzyciu, ale moze miec ograniczo-
ng skutecznos¢ wobec wiruséw bezotoczkowych. Dla odmiany technologia
amotosalen/UVA jest skuteczna przeciwko szerokiej grupie czynnikéw cho-
robotwodrczych, ale z drugiej strony wymaga specjalistycznego sprzetu do na-
Swietlania i odczynnikéw. W przypadku wykorzystania ryboflawiny/UV otrzy-
mujemy wysoki poziom bezpieczenstwa inaktywowanych preparatéw krwi,
ale jednocze$nie wymaga ona precyzyjnego dozowania i ekspozycji na $wiatto.
Metoda rozpuszczalnik/detergent okazuje sie by¢ skuteczna wobec wiruséw
otoczkowych, ale wykazuje ograniczenia wobec wiruséw bezotoczkowych
i niektorych pasozytow.?

Skutecznosc¢ technologii PIT znacznie rézni sie w zaleznosci od rodzaju czyn-
nika chorobotwdrczego. Systemy amotosalen/UVA i ryboflawina/UV s3 co do
zasady skuteczne przeciwko szerokiej gamie wirusow, bakterii i pasozytow, ale
ich efektywnos¢ moze sie rézni¢ w zaleznosci od konkretnego organizmu. Me-
tody rozpuszczalnik/detergent wyrdzniaja sie na tle wiruséw otoczkowych, ale
nie radza sobie z wirusami bezotoczkowymi. Badania wykazaty, ze zdolnos¢
inaktywacji czynnikdw chorobotwoérczych mierzona na podstawie sterylnosci
koncowej jest rozna dla réoznych zatwierdzonych technologii*®. Dla przyktadu
w badaniu przeprowadzonym w 2021 roku przez McDonald et al. poréwnano
mozliwosci inaktywacji ptytek krwi w dwéch dostepnych na rynku systemach:
amotosalen/UVA i ryboflawina/UV. Oba systemy wykazaty wysoki poziom
inaktywacji w dniu wykonania procedury, ale ptytki krwi inaktywowane przy
uzyciu systemu ryboflawina/UV wykazaty znaczny ponowny wzrost 9 z 10 ga-
tunkéw bakterii pod koniec siedmiodniowego terminu waznosci, ktére moga

wynikac z réznic w mechanizmach dziatania systemow.*

' Liu H, Wang X. Pathogen reduction technology for blood component: A promising solution for prevention of emer-
ging infectious disease and bacterial contamination in blood transfusion services. ] Photochem Photobiol. 2021;8.
doi:10.1016/j.jpap.2021.100079

"2 Klein HG, Bryant BJ. Pathogen-reduction methods: advantages and limits. ISBT Sci Ser. 2009;4(1):154-160. do-
i:10.1111/j.1751-2824.2009.01224.x

13 Estcourt L. Pathogen-Reduced Platelets for the Prevention of Bleeding.

' McDonald CP, Bearne J, Aplin K, Sawicka D. Assessing the inactivation capabilities of two commercially available platelet com-
ponent pathogen inactivation systems: effectiveness at end of shelf life. Vox Sang. Published online 2021. doi:10.1111/vox.13040




Wybér technologii PIT powinien uwzgledniaé réznice w skutecznosci kli-
nicznej przetaczanych sktadnikow krwi, zaobserwowane w badaniach. Sku-
teczno$¢ kliniczng ptytek krwi mozna oceniaé na podstawie ich skutecznos$ci
hemostatycznej lub na podstawie badan stosowania sktadnikéw (najlepiej
w rutynowej praktyce klinicznej). W badaniach austriackich i szwajcarskich po
rutynowym wprowadzeniu inaktywowanych ptytek krwi metodg amotosalen/
UVA jako standardu opieki wykazano, ze KKP inaktywowane za pomoca PIT
byty poréwnywalne do konwencjonalnych KKP?*> 16,

Jedna z najwiekszych prac, podsumowujgca randomizowane kontrolowane
badania kliniczne - metaanaliza Cid et al., obejmujgca technologie PIT w po-
staci systeméw amotosalen/UVA i ryboflawina/UV, wykazata, ze ptytki krwi
inaktywowane systemami amotosalen/UVA lub ryboflawina/UV maja poréw-
nywalne profile bezpieczenstwa i skutecznosci do konwencjonalnych ptytek.
Jednakze tylko ptytki krwi poddane dziataniu metody amotosalen/UVA nie
zwiekszaty liczby krwawien = Il stopnia, zachowujgc skutecznos¢ hemosta-
tyczna, podczas gdy ptytki krwi poddane dziataniu ryboflawina/UV wykazaty
jej obnizong skutecznosc¢?’.

Pacjenci, ktorzy otrzymali ptytki krwi inaktywowane systemem amotosa-
len/UVA, mieli nizszg smiertelno$é¢ w poréwnaniu do tych, ktérzy otrzymali
konwencjonalne ptytki krwi. Moze to wynika¢ ze zmniejszenia potencjatu za-
palnego dzieki inaktywaciji biatych krwinek. Ostatnia analiza w USA wykazata
réwniez, ze ryzyko wspomaganej wentylacji mechanicznej z powodu dysfunk-
cji ptuc zmniejszyto sie o 50% u pacjentéw leczonych przeciwnowotworowo,
ktoérzy otrzymali ptytki krwi inaktywowane systemem amotosalen/UVA, w po-
réwnaniu do tych, ktorzy otrzymali nieinaktywowane ptytki‘e.

Inaktywacja osocza jest coraz szerzej implementowana w krajach euro-
pejskich i innych czesciach $wiata jako metoda proaktywnego zapewniania
bezpieczenstwa osocza terapeutycznego oraz krioprecypitatu, z uwagi na
czynniki chorobotwércze i ryzyka omawiane powyzej (bakterie, znane i nowe
czynniki chorobotwércze, zawezenie okienka diagnostycznego, zmniejszenie
niepozadanych reakcji poprzetoczeniowych). Istotnym jest, aby technologia

inaktywacji zachowywata parametry jakosciowe osocza, jak najmniej wpty-

!> Amato M, Schennach H, Astl M, et al. Impact of platelet pathogen inactivation on blood component utilization and
patient safety in a large Austrian Regional Medical Centre. Vox Sang. 2016;112(1):47-55. doi:10.1111/vox.12456

¢ Jutzi M, Mansouri Taleghani B, Rueesch M, Amsler L, Buser A. Nationwide Implementation of Pathogen Inactivation
for All Platelet Concentrates in Switzerland. Transfus Med Hemother. 2018;45(3):151-156. doi:10.1159/000489900

'7Cid J, Charry P, Lozano M. Therapeutic efficacy and safety of pathogen-reduced platelet components: Results of a
meta-analysis of randomized controlled trials. Vox Sang. Published online 2024. doi:10.1111/vox.13573

'8 Wheeler AP, Snyder EL, Refaai M, et al. Acute pulmonary injury in hematology patients supported with pathogen-redu-
ced and conventional platelet components. Blood Adv. 2024;8(9):2290-2299. doi:10.1182/bloodadvances.2023012425



wajac na ten sktadnik krwi. Réznice w mechanizmach dziatania majg wptyw
na jakos¢ osocza.

Najszerszym spektrum inaktywacji oraz dobrze udokumentowanymi bada-
niami klinicznymi, a takze danymi z krajowych systemoéw czuwania nad bez-
pieczenstwem krwi, wyrdznia sie metoda amotosalen/UVA w zakresie inak-
tywacji osocza'® 2% 2122, Bardzo dobra jakos$¢ osocza inaktywowanego zostata
potwierdzona w wielu badaniach klinicznych zastosowania terapeutycznej wy-
miany osocza w TTP%24 gdzie ptynem zastepczym byto inaktywowane osocze
metoda amotosalen/UVA. Potwierdzito to bardzo dobry profil bezpieczenstwa
i brak istotnych statystycznie réznic skutecznosci w poréwnaniu z osoczem
nieinaktywowanym lub lepszg skutecznosé w poréwnaniu z osoczem przygo-
towanym metoda rozpuszczalnik/detergent?.

Wykorzystanie technologii PIT jest nieodzowng czes$cig procesu zapew-
nienia bezpieczenstwa ptytek krwi oraz osocza. Istniejgce protokoty poste-
powania zwigzane z zagrozeniami chorobami zakaznymi zmniejszajg ryzy-
ko m.in. zakazenia wirusem HIV, ale jednocze$nie bardzo czute platformy
testowe nie gwarantujg wykrycia wszystkich zagrozen wynikajacych z za-
nieczyszczenia krwi?¢. Stanem idealnym bytaby sytuacja, w ktorej centra
krwiodawstwa wykorzystywatyby w celu osiggniecia najwyzszego mozli-

wego poziomu bezpieczenstwa wszystkie trzy srodki bezpieczenstwa: dys-
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kwalifikacje dawcéw, badania przesiewowe oraz inaktywacje czynnikéw za-
kaznych za pomocg PIT. Ta ostatnia metoda zaliczana jest do proaktywnych
strategii istotnych z punktu widzenia wiekszej mobilnosci dawcéw, a takze
zmian klimatycznych, ktére niosg ze sobg coraz czesciej stwierdzane na te-
renie Europy ogniska m.in. wirusa Zachodniego Nilu, czy innych zakaznych
patogendw.

Zgodnie z wytycznymi Europejskiej Dyrekcji ds. Jakosci Srodkéw Leczni-
czych (EDQM) oraz Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO) panstwa czton-
kowskie powinny proaktywnie chroni¢ zasoby krwi przed kolejnymi poten-
cjalnymi pandemiami. Jednoczesnie Europejskie Centrum ds. Zapobiegania
i Kontroli Choréb (ECDC) zaleca krajom UE strategiczne wdrozenie technologii
PIT w wybranych centrach krwiodawstwa, aby umozliwi¢ szybkie zwiekszenie
skali w przypadku wystgpienia powaznej epidemii. Technologie PIT zapewnia-
ja wczesng i szerokg ochrone we wszystkich 6 fazach pandemii okre$lonych
przez WHO?. Z perspektywy pacjentéw hematoonkologicznych bardzo istot-
nym jest podejmowanie wszelkich dziatan edukacyjnych na rzecz promowa-
nia bezpieczenstwa krwi i jej sktadnikéw, a co za tym idzie, otwarcia dyskusji
w dazeniu zwiekszenia mozliwosci wykorzystania sktadnikéw inaktywowa-
nych w jak najbardziej efektywnym zabezpieczaniu terapii najbardziej wrazli-

wych grup pacjentéw w Polsce.
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HEMATOONKOLOGICZNI
STOWARZYSZENIE CHORYCH
NA NOWOTWORY KRWI | ICH BLISKICH

STOWARZYSZENIE HEMATOONKOLOGICZNI jest organizacja taczaca
pacjentoéw z chorobami hematologicznymi. Powstato w 2019 roku, dziata
dla i w imieniu chorych zmagajacych sie z nowotworami krwi. Stanowi
wsparcie, baze wiedzy, a takze oparcie dla pacjentéw oraz ich bliskich.
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Per Humanus

FUNDACJA PER HUMANUS to pozarzagdowa organizacja, ktéra powstata
w 2022 roku. Jednym z jej gtdwnych celéw jest wsparcie i bycie blisko
drugiego cztowieka. Jako priorytet stawia sobie m.in. ochrone i promocje
zdrowia wsrdd dzieci, mtodziezy i dorostych, a takze budowanie wspotpracy
i komunikacji pomiedzy pacjentami, rodzinami oséb chorych, Srodowiskiem
medycznym, ekspertami, administracjg paristwowsa, samorzadami i mediami.
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FUNDACJA RZECZNICY ZDROWIA to pozarzagdowa organizacja,
ktérej nadrzednym celem jest wspieranie dziatah na rzecz zapewnienia
witasciwej dostepnosci i jakosci ustug w obszarze ochrony zdrowia.
Za cel dziatalno$ci stawia sobie budowanie Swiadomosci spotecznej
oraz rozwéj kompetencji zdrowotnych spoteczenstwa. Jej priorytetem
jest inicjowanie i prowadzenie debaty publicznej w oparciu o rzetelne
informacje i uwzgledniajacej szerokie grono interesariuszy.
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