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Streszczenie

Rozw¢j immunologii klinicznej w Europie ma swoj
poczatek w latach osiemdziesigtych. W Polsce pierwszy
konsultant krajowy w dziedzinie immunologii klinicznej
zostal powotany w 1993 r. W 2005 r. utworzono Polska
Grupe Robocza ds. Pierwotnych Niedoboréw Odpornosci
(PGR ds. PNO). Od tego czasu powstata sie¢ kilkunastu
osrodkow pediatrycznych i internistycznych, skupionych
w ramach PGR ds. PNO.

W opracowaniu przedstawiono organizacje opieki nad
chorymi z pierwotnymi i wtérnymi niedoborami odpor-
nosci w Polsce, przeanalizowano sytuacje kadrowg oraz
dostep pacjentéw do diagnostyki i leczenia. W podsu-
mowaniu przedstawiono osiagniecia, skutkujace poprawa
w zakresie skuteczno$ci diagnostycznej, skroceniem
opoznienia diagnozy wrodzonych bledéw odpornosci
(Inborn Errors of Immunity, IEI)/pierwotnych niedob-
oréow odpornosci (PNO), lepszym dostepem chorych do
terapii w ramach programoéw lekowych, w duzej czesci
realizowanej w warunkach domowych. Przeanalizowa-
no réwniez przyczyny utrudniajace rozwdj specjalizac-
ji. Za najwazniejsze uznano brak wsparcia systemowego
po stronie organizatoréw opieki medycznej oraz brak
motywacji mlodych lekarzy do realizacji specjalizacji.
Duzym problemem jest brak rejestru epidemiologiczne-
go lub klinicznego IEI. Warunkiem dalszego postepu w
zakresie diagnostyki i leczenia niedoboréw odpornosci
jest poprawa finansowania §wiadczen szpitalnych i ambu-
latoryjnych, wdrozenie przesiewu noworodkowego oraz
poprawa dostepu do badan genetycznych i innych badan
wysokospecjalistycznych.

Wprowadzenie

Immunologia kliniczna jest relatywnie mloda spec-
jalizacjg lekarskg. Glownym zadaniem immunologéw
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klinicznych jest zapewnienie wysokospecjalistycznej
opieki dla chorych z pierwotnymi i wtérnymi niedobo-
rami odpornosci (odpowiednio: PNO i WNO). Immu-
nolodzy wspierajg réwniez specjalistéw innych dziedzin,
leczacych pacjentéow z chorobami na podlozu zaburzen
immunologicznych (np. alergicznych, autoimmuni-
zacyjnych, hematologicznych, onkologicznych, gineko-
logiczno-potozniczych). Obejmuje réwniez dziatania w
obszarze transplantologii klinicznej.

Cel pracy

Celem prezentowanego opracowania jest przedstawienie
historii tworzenia i aktualnej organizacji opieki immu-
nologicznej w Polsce, procesu ksztalcenia podyplomowe-
go, wspolpracy immunologéw klinicznych z lekarzami
innych specjalnosci i diagnostami laboratoryjnej immu-
nologii medycznej oraz laboratoryjnej genetyki medy-
cznej, dostepu pacjentéw do procedur diagnostycznych
i wysokospecjalistycznego leczenia. W prezentowanej
analizie przedstawiono dotychczasowe osiggniecia oraz
podjeto prébe zdefiniowania najwazniejszych problemoéow
utrudniajacych rozwdj immunologii klinicznej w Polsce.

Material i metody

Analize przeprowadzono w oparciu o dane zebrane
przez konsultantéw krajowych bylych i obecnego, 11
konsultantéw wojewddzkich, specjalistéw immunologii
klinicznej z poszczegdlnych osrodkéw, ogélnodostepnych
opracowan Narodowego Funduszu Zdrowia (NFZ)" oraz
danych zamieszczonych na stronach ,,Swiat Przychodni).”
Wykorzystano informacje zawarte w ,Mapach potr-
zeb zdrowotnych na lata 2022 - 2026.°! Dane na temat
zasobow kadrowych w zakresie immunologii klinicznej
uzyskano ze stron Naczelnej Izby Lekarskiej."*! Informac-
je dotyczace ksztalcenia podyplomowego pozyskano ze
stron Centrum Medycznego Ksztatcenia Podyplomowego
(CMKP)."

Koordynatorem projektu byl aktualny konsultant kra-
jowy.

Historia immunologii
klinicznej w Polsce

Zintegrowany rozw¢j immunologii klinicznej w Europe w
obszarze diagnostyki i leczenia PNO rozpoczat w latach
80-tych. Dzieki aktywnosci kilkunastu ekspertow z kilku
krajow europejskich w 1983 r. powstala Europejska Gru-
pa ds. Niedoboréw Odpornosci (European Group for Im-
munodeficiencies, EGID). Wraz ze zwigkszajacg si¢ liczba
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cztonkow w 1994 roku EGID przeksztalcita si¢ w Europe-
jskie Towarzystwo ds. Niedoboréw Odpornosci (Euro-
pean Society for Immunodeficiencies, ESID).” Polska od
poczatku byta obecna w strukturach europejskich, a Ins-
tytut Pomnik ,,Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie,
kierowany przez prof. Ewe Bernatowska byl pierwszym
o$rodkiem referencyjnym dla dzieci z PNO z obszaru
calego kraju.

Osrodkiem, ktory rowniez odegral wazna role dla rozwoju
immunologii klinicznej w pionie pediatrycznym byt Odd-
zial Dzieci Starszych w Klinice Pediatrycznej Instytutu
Matki i Dziecka w Warszawie (IMID), ktérym do 1998 r.
kierowata Pani Profesor Henryka K. Siwinska-Gotebiows-
ka. Nastepnie utworzono Zaktad Immunologii Klinicznej
IMID, ktérym kierowata w latach 1974-2002. W 1980 r
pod redakcja Pani Profesor zostata wydana pierwsza pol-
ska ksigzka z zakresu immunologii klinicznej ,Immuno-
patologia Wieku Rozwojowego” (PZWL, Warszawa 1980),
na ktdrej to ksigzce ,wychowaly sie” zastepy pediatréow
zajmujacych si¢ immunologig kliniczna.

Niezwykle istotnym i przelomowym momentem dla
rozwoju immunologii klinicznej w Polsce byto utworze-
nie w 2000 roku nowej specjalizacji w tym zakresie. Pow-
stawanie i funkcjonowanie specjalizacji z immunologii
klinicznej byto wspierane przez dziatania Polskiego To-
warzystwa Immunologii Klinicznej i Doswiadczalnej.

W 2005 roku w ramach realizacji zamawianego projektu
badawczego Nr PBZ-KBN-119/P05/2005 ,Opracowanie,
doskonalenie i wdrozenie wysokospecjalistycznych proce-
dur diagnostycznych w chorobach o podiozu immunolog-
icznym”, powstata Polska Grupa Robocza (PGR) ds. PNO
oraz zaczela sie tworzy¢ sie¢ wspolpracujacych krajowych
oé$rodkéw diagnostyki i leczenia PNO.” W chwili obecnej
PGR ds. PNO liczy kilkanascie osrodkéw pediatrycznych
oraz kilkanascie o$rodkéw internistycznych. Opracow-
anie i rozpowszechnianie nowych standardéw diagnos-
tycznych i terapeutycznych przyczynilo si¢ w znacznym
stopniu do wzrostu wykrywalnosci PNO oraz poprawy
leczenia pacjentéw w Polsce.!”

Waznym elementem rozpowszechniania wiedzy na temat
wrodzonych btedéw odpornosci/pierwotnych niedoboréw
odpornosci oraz poprawy diagnostyki jest udziat poszc-
zegblnych osrodkéw w grantach finansowanych przez
Unie Europejska oraz przynaleznos¢ do Europejskiej Sieci
Choréb Rzadkich w zakresie wrodzonych bledéw odpor-
nosci/pierwotnych niedoboréw odpornosci, choréb au-
toimmunizacyjnych, autozaplnych i reumatologicznych
- ERN RITA. Dodatkowo, w ramach Planu dla Choréb
Rzadkich, planuje sie powolanie krajowych o$rodkéw ek-
sperckich, ktére beda miaty zapewnione wyzsze finanso-
wanie wysoko specjalistycznej diagnostyki i leczenia.”
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Niezbednym elementem tworzenia systemu kompleksowej
opieki nad pacjentami cierpigcymi z powodu choréb uwarun-
kowanych zaburzeniami immunologicznymi bylo stworzenie
w 2004 r. réwnolegtej specjalizacji w zakresie diagnostyki
laboratoryjnej - laboratoryjnej immunologii medycznej.

W procesie diagnostyki wrodzonych bledéw odpornos-
ci, z ktorych zdecydowana wiekszo$¢ jest konsekwencja
zaburzen genetycznych konieczna jest wspotpraca z gene-
tykami klinicznymi oraz specjalistami w dziedzinie labo-
ratoryjnej genetyki klinicznej.

Docelowa grupa pacjentow
w immunologii klinicznej

W oddzialach immunologii klinicznej oraz poradniach
immunologicznych powinni by¢ diagnozowani i leczeni
pacjenci z PNO oraz wybrani z WNO.

Brak rejestru w Polsce powoduje, ze nie jest znana liczba
zdiagnozowanych chorych z PNO. Niewielki odsetek pac-
jentéw jest raportowany do rejestru ESID. Krajowy rejestr
kliniczny nigdy nie zostal powotany. Obecnie nadzieja na
stworzenie rejestru epidemiologicznego PNO jest rejestr
tworzony w ramach Planu dla Choréb Rzadkich. Zdecy-
dowana wigkszo$¢ IEI jest zaliczana do chorob rzadkich,
zatem powinny by¢ raportowane do tworzonego rejestru.
Nie znajda w nim miejsca takie choroby, jak selektywny nie-
dobdr IgA, ktdry nie spetnia kryterium choroby rzadkiej.

W zwigzku z powyzszym docelowg grupe chorych z PNO
mozna jedynie oszacowaé. Wedlug danych z 2021 r. roz-
powszechnienie PNO ocenia sie na 1 : 1000 do 1 : 5000."""
Oznacza to, ze w Polsce rzeczywiscie chorych jest od 7 600
do 38 000 oséb.

Znacznie wyzsze i stale rosngce jest rozpowszechnienie
wtérnych niedobordéw odpornosci. Wydaje si¢ jednak, ze
tylko nieliczni pacjenci z WNO beda wymagali dtugofa-
lowej opieki immunologéw klinicznych.

Konsultanci krajowi
i wojewddzcy w dziedzinie
immunologii klinicznej

Do ustawowych zadan konsultantéw krajowych i wojew-
odzkich nalezg analizy epidemiologiczne, prognozowanie
potrzeb zdrowotnych oraz doradztwo w zakresie mozliwos-
ci ich realizacji, a takze wspotpraca z CMKP oraz Centrum
Egzaminéw Medycznych (CEM) w realizacji ksztalcenia po-
dyplomowego w reprezentowanej dziedzinie."""!
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Funkcje konsultantéw krajowych w dziedzinie immu-
nologii klinicznej petnili:

o prof. dr hab. Andrzej Gérski (1993 - 2001)
o prof. dr hab. Marek Zembala (2001 - 2005)
o prof. dr hab. Andrzej Lange (2005 - 2012)
o prof. dr hab. Maciej Siedlar (2012 - 2019)

o dr hab. Sylwia Kottan, Prof. UMK
(2019 do chwili obecnej)

Na poziomie wojewddztw powinni dziata¢ konsultanci
wojewodzcy. W roku 2023 w 5 (31,3%) wojewddztwach
nie bylo powolanych konsultantéw wojewddzkich w dz-
iedzinie immunologii. W 3 z nich nigdy nie bylo powotan
(opolskie, lubuskie, warminsko-mazurskie), co nie dziwi
biorac pod uwage fakt, ze w tych wojewddztwach immu-
nologia kliniczna jako specjalizacja nie funkcjonowala
i nie funkcjonuje nadal. W wojewddztwie zachodniopo-
morskim wakat jest od poczatku 2023 r. Z nieformalnej
informacji od urzednikéw Wydzialu Zdrowia wynikalo,
ze brak powolan konsultantéw w kilku niszowych dz-
iedzinach bylo forma oszczedzania. W wojewddztwie
$laskim, drugim co do liczby mieszkancéow w Polsce -
wojewoda $laski od 4 lat odmawia powotania konsultan-
ta. W jego opinii takie powotanie bytoby marnowaniem
publicznych $rodkéw (uzasadnienie z listu przestanego
do konsultanta krajowego). W opinii konsultantéw kra-
jowych powotanie konsultantéw w wymienionych wo-
jewodztwach przyczyni sie do powstania nowych lub
rozwoju obecnych o$rodkéw immunologii klinicznej a w
konsekwencji zwiekszy dostep pacjentéw do specjalisty-
cznej opieki immunologiczne;j.

Sytuacja kadrowa
w zakresie immunologii
klinicznej w Polsce

Immunologia kliniczna jest specjalizacja niszowa, nie
zaliczang przez Ministerstwo Zdrowia (MZ) do priorytet-
owych, mimo wnioskéw kolejnych konsultantéw krajowych.
Realizacja szkolenia specjalizacyjnego jest latwiejsza
w osrodkach, w ktorych juz funkcjonujg oddzialy szpitalne
i poradnie immunologiczne, natomiast bardzo trudna dla
lekarzy pracujacych w wojewddztwach, gdzie nie ma osrod-
kow akredytowanych do prowadzenia szkolenia w zakresie
immunologii klinicznej. Program specjalizacji ulegal mo-
dyfikacjom; ostatnia miata miejsce w 2023 r.
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Aktualnie specjalizacje w zakresie immunologii klinicznej
moga realizowa¢ lekarze:

« nieposiadajacy specjalizacji II stopnia lub tytutu
specjalisty w odpowiedniej dziedzinie medycyny, lub
zrealizowanego i zaliczonego odpowiedniego modutu
podstawowego w formie modutowej,

o posiadajacy specjalizacje II stopnia lub tytul spec-
jalisty w dziedzinie choréb ptuc, choréb wewnetr-
znych, chordéb zakaznych, dermatologii i wenerologii,
onkologii klinicznej, pediatrii lub poloznictwa i
ginekologii,

o po zrealizowaniu i zaliczeniu modulu podstawowego
w zakresie pediatrii.””

Wedtlug danych Naczelnej Izby Lekarskiej, opublikowanych
30-11-2023 r. w Polsce jest zarejestrowanych 160 specjal-
istéw immunologii klinicznej. Spoéréd nich 159 jest akty-
wnych zawodowo.”! Zgodnie z informacjg z Map Potrzeb
Zdrowotnych na rok 2021 (ostatni analizowany) w Polsce
pracowalo 149 immunologéw klinicznych, co stanowito 0,4
na 100 000 mieszkancéw. Wskaznik lekarzy w przeliczeniu
na 100 000 mieszkancéow w trzech wojewodztwach byt réwny
lub przekraczal 1 (woj. mazowieckie, 16dzkie i matopolskie),
w czterech zawieral sie w przedziale 0,5 do 1, w pozostalych
miescit sie < 0,5, w tym w wojewddztwie $laskim, drugim
co do liczby mieszkanicéw w Polsce 0,3. Sredni wiek lekarza
wynosil niespelna 53 lata. Srednia liczba miejsc pracy jed-
nego lekarza to 3,73.

Szacunki przeprowadzone w oparciu o dane dostarczone
przez konsultantéw wojewddzkich wskazuja, ze zaledwie
1/3 specjalistow immunologii klinicznej zajmuje si¢ chory-
mi z niedoborami odpornosci. Przygotowanie odpowiedniej
ankiety informacyjnej pozwoliloby by¢ moze na bardziej
wiarygodna ocene tego zjawiska — obszar $wiadczen medy-
cznych, w ktéry moze lub powinien uczestniczy¢ specjalista
w zakresie immunologii klinicznej, jest duzy.

Aktualna organizacja
opieki immunologicznej
w Polsce

Organizacja opieki nad chorymi z PNO i WNO z zaloze-
nia jest oparta o sie¢ poradni immunologicznych dla dzieci
i dorostych oraz oddziatéw realizujacych kontrakty z Naro-
dowym Funduszem Zdrowia (NFZ) na $wiadczenia szpi-
talne w dziedzinie immunologii klinicznej oraz realizacje
programéw lekowych przypisanych do specjalizacji. Zada-
niami tych jednostek jest diagnostyka i leczenie pacjentow
z PNO i WNO oraz wspomaganie poprzez konsultacje
lekarzy innych specjalnosci, leczacych pacjentéw z chorobami
uwarunkowanymi zaburzeniami immunologicznymi.
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W roku 2023 w 6 wojewddztwach dzialaly oddziaty real-
izujace kontrakt szpitalny z NFZ w zakresie immunologii
klinicznej dla dzieci, a w 9 dla dorostych (Ryc. 1a i 1b).
Dodatkowo, diagnostyke immunologiczng realizowaly
cztery o$rodki w ramach kontraktéw pediatrycznych (w
woj. lubelskim, pomorskim, $laskim i wielkopolskim).
Kontrakt z NFZ na ambulatoryjng opieke specjalistyczna
w zakresie immunologii klinicznej podpisaty jednostki
pediatryczne z 12 wojewodztw oraz internistyczne z 11
wojewodztw (Ryc. 2a i 2b).

Niestety, w trzech wojewodztwach nie funkcjonowala
zadna poradnia, ani nie byly realizowane §wiadczenia sz-
pitalne w zakresie immunologii klinicznej.

Miejsce i zasady prowadzenie programéw lekowych
przypisanych do immunologii klinicznej zostang przed-
stawione w dalszej czesci opracowania.

Ryc 1.

Oddziaty dla dzieci

H1
mo

Obslugiwane przez usluge Bing
© Microsoft, Wikipedia

Oddziat dla dorostych

Obstugiwane przez ustuge Bing
© Microsoft, Wikipedia

Kolor niebieski - jeden oddziat szpitalny w wojewddztwie
Kolor brgzowy - dwa oddzialy szpitalne w jednym wojewddztwie
Kolor pomaranczowy - brak oddziatu szpitalnego w wojewddztwie
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Poradnie dla dzieci

H1
mo
Obstugiwane przez usluge Bing
© Microsoft, Wikipedia
b) outpatient clinics for adults
Poradnie dla dorostych
|
|
]

Obstugiwane przez usluge Bing
© Microsoft, Wikipedia

Kolor niebieski - jedna poradnia w wojewddztwie
Kolor szary - 4 poradnie w jednym wojewdédztwie
Kolor pomaranczowy - brak poradni w wojewddztwie

Organizacja procesu
diagnostycznego w
immunologii klinicznej

Proces diagnostyczny w zakresie immunologii klinicznej
nalezy analizowaé¢ w zakresie podstawowej i zaawanso-
wanej diagnostyki immunologicznej oraz badan genety-
cznych.

Podstawowa diagnostyka
immunologiczna

Wiegkszos¢ osrodkéw immunologicznych w Polsce ma
dostep do podstawowych badan immunologicznych.
Powszechnie dost¢pne sa oznaczenia proteinogramu,
stezenia immunoglobulin w klasach gltéwnych i podkla-
sach, sktadowych C3 i C4 dopelniacza, podstawowych
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subpopulacji limfocytéw. Trudniejszy jest dostep do oce-
ny odpowiedzi poszczepiennej lub poinfekcyjnej, czy tez
oznaczen CH50. Czes$¢ z badan mogtaby by¢ przeprowad-
zona na poziomie podstawowej opieki zdrowotnej (POZ),
np. stezenie IgG, IgA i IgM, ale ograniczeniem jest brak
finansowania w ramach $wiadczenia gwarantowanego
w POZ. Lekarzom POZ pozostaje zatem typowanie pac-
jentow z podejrzeniem niedoboru odpornosci na podst-
awie wywiadu, obrazu klinicznego i analizy morfologii z
rozmazem oraz proteinogramu, ktérego oznaczenie jest
$wiadczeniem gwarantowanym na tym poziomie, jed-
nak relatywnie rzadko zlecanym, a jeszcze rzadziej praw-
idtowo interpretowanym.

Podstawowe badania immunologiczne powinny by¢ re-
alizowane ambulatoryjnie w poradniach immunologic-
znych. Konieczna jednak jest aktualizacja wyceny $wiad-
czen pierwszorazowych i specjalistycznych.

Zaawansowana diagnostyka
immunologiczna

Wsparciem w procesie diagnostycznym dla immunologdw
klinicznych sa specjali$ci w zakresie laboratoryjnej im-
munologii medycznej. Nie tylko wdrazajg i realizujg
wysokospecjalistyczne badania immunologiczne, ale w
ramach partnerstwa zawodowego pomagajg lekarzom w
planowaniu procesu diagnostycznego.

Nie ma potrzeby, aby wysokospecjalistyczne, rzadko
przeprowadzane badania wykonywane byly w kazdym
osrodku diagnozujacym pacjentéw immunologicznych.
Wazne jest stworzenie sieci certyfikowanych, wyspecjal-
izowanych laboratoriéw zajmujacych sie zaawansowang
diagnostyka cytometryczng, odpowiedzig poszczepienng
na antygeny polisacharydowe, badaniami enzymatyc-
znymi oraz czynnos$ciowymi, niezbednymi do rozpoznawa-
nia rzadkich choréb immunologicznych. Duza przeszkoda
we wdrazaniu takich badan w praktyce klinicznej byl i jest
brak ich finansowania. Zmiany w tym zakresie zapowiadane
sg na kolejne lata w ramach realizacji Planu dla Choréb Rza-
dkich.”

Badania genetyczne

W procesie diagnostycznym PNO/IEI niezwykle wazne
s3 badania genetyczne, w tym metoda sekwencjonowan-
ia nowej generacji (Next Generation Sequencing, NGS).
Dobre zaplanowanie procesu diagnostycznego wymaga
wspotpracy immunologéw klinicznych, genetykoéw klinic-
znych z duzym doswiadczeniem w zakresie immunologii
klinicznej i specjalistow laboratoryjnej genetyki medy-
cznej. Obecnie procedowana jest nowa ustawa o testach
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genetycznych, ktéra ma zapewnié¢ dostep pacjentéw do
dobrze zaplanowanych i wykonanych badan genetycznych
w certyfikowanych laboratoriach, z ktérych pacjent otr-
zyma wynik zawierajacy czytelne dla lekarzy specjalistow
informacje. Warunkiem niezbednym do poprawy dostepu
do badan genetycznych jest zapewnienie ich finansowa-
nia. Jest to jeden z priorytetéw Planu dla Choréb Rzad-
kich. Osrodki, ktére uzyskaly (nalezace do sieci European
Reference Networks, ERN) lub uzyskaja status krajowych
eksperckich beda mogly rozliczy¢ badania genetyczne w
ramach procedur JGP (jednolitych grup pacjentéw) dol-
iczanych do hospitalizacji.”

Programy lekowe w
immunologii klinicznej
oraz dostep do leczenia

w wybranych jednostkach
chorobowych

Do immunologii klinicznej przypisane sa 3 programy
lekowe:

B17 - leczenie pierwotnych niedoboréw odpornosci u dzieci,
B62 - leczenie pierwotnych niedoboréw odpornosci
u 0s6b dorostych,

B86 - leczenie wrodzonych zespoldéw autozapalnych.

Programy lekowe (PL) moga by¢ realizowane w jednos-
tkach, ktére podpisaly umowe z NFZ. Warunkiem apli-
kowania o mozliwo$¢ realizacji programu lekowego jest
spelnienie okreslonych wymogéw formalnych. O ile oczy-
wiste s3 wymogi dotyczace odpowiedniego zabezpiecze-
nia kadrowego, o tyle utrudnieniem jest przypisanie PL do
jednostek o $cidle okreslonych kodach resortowych. Jed-
nostki zajmujace si¢ immunologia kliniczna w Polsce pow-
stawaly na bazie oddziatéw, w ktdrych lekarze zrealizow-
ali specjalizacje z immunologii klinicznej. W wiekszosci
sg to oddzialy pediatryczne, alergologiczne, reumatolog-
iczne i hematologiczne. Jeden osrodek w Polsce powstat
na bazie oddziatu endokrynologicznego, w zwigzku z tym
posiada kod resortowy niezgodny z zapisem warunkéw
do przystgpienia do programu lekowego leczenia PNO u
dzieci. Problem bylby tatwy do rozwigzania, gdyby urzed-
nicy NFZ przyjeli argumentacje konsultanta krajowego
o dopisanie tego numeru resortowego do wymogoéw pro-
gramu, ale ponad roczna korespondencja z NFZ i MZ nie
przyniosta oczekiwanego efektu.

Przez okres pandemii COVID-19 (marzec 2020 -
pazdziernik 2022 r.) mozliwe bylo wsparcie pacjentéw
poprzez organizacje dostaw domowych lekéw stoso-
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wanych w programach lekowych. Warunkiem realizac-
ji dostawy domowej byto poprzedzenie wydania lekow
teleporadg. Taka mozliwos¢ dat komunikat wydany przez
Ministra Zdrowia z dnia 13 marca 2020 r."” Oznaczalo to,
ze pacjent naprzemiennie, co 3 miesigce miat teleporade,
po kolejnych 3 miesigcach wizyte osobistg zwiazang do-
datkowo z wykonaniem badan kontrolnych, wymaganych
w danym PL. Jednak wraz z ogloszeniem konca pandemii
wycofano mozliwo$¢ teleporad poprzedzajacych wy-
danie lekow w PL (komunikat Ministra Zdrowia z dnia
17 pazdziernika 2022 r.)."*! Z formalnego punktu widze-
nia dostawy domowe nie sg zabronione, jednak ich zasad-
no$¢ utracita sens, jezeli pacjent co 3 miesigce musi zglosi¢
si¢ do szpitala lub poradni na wizyte osobista. Dotych-
czasowe starania konsultanta krajowego o przywrdcenie
teleporad poprzedzajacych wydanie leku skonczyly sie
niepowodzeniem.

Problemem, wymagajacym pilnego rozwiazania, jest
System Monitorowania Programéw Terapeutycznych
(SMPT). Srodowisko immunologéw klinicznych sygnal-
izuje wiele bledéw w funkcjonowaniu SMPT, koniecznos¢
wstecznego wpisywania danych, jesli chory rozpoczal lec-
zenie w programie lekowym kilka lat przed wprowadze-
niem SMPT albo koniecznoscig raportowania badan, nie
majacych znaczenia z punktu widzenia realizacji leczenia.

Program B17 - leczenie
PNO u dzieci

Program B17 ,Leczenie PNO u dzieci” funkcjonuje od
2012 r. (wczesniejsza nazwa: Program leczenia PNO

u dzieci) (14). Zapewnia dostep do terapii zastepczej ludz-
kimi immunoglobulinami dozylnymi, jak i podskérnymi
u pacjentéw do 18 roku zycia. Podaz preparatéw dozylnych
realizowana jest w warunkach szpitalnych, natomiast ter-
apia podskdrna z zalozenia powinna i w wiekszosci jest
realizowana w warunkach domowych.

Wg ogdlnie dostepnych danych statystycznych NFZ od
2017 roku leczono w programie 868 dzieci, w tym 650 pac-
jentéw dozylnie i 646 podskdrnie (wiekszos¢ dzieci zaczy-
na terapie¢ dozylnie, a nastepnie przelaczana jest na tera-
pie podskoérng). W roku 2022 tacznie w programie bylo
497 chorych, w tym 437 dzieci leczonych byto podskornie,
a 87 dozylnie (15). Oznacza to, Ze najpewniej 27 dzieci
w tym roku przestawiono z terapii dozylnej na podskérnag.
Bardzo rzadka jest sytuacja odwrotna - przestawienie dz-
iecka objetego substytucja podskdrng na dozylnag.

Problemem w Polsce jest niesprawiedliwy dostep do ter-
apii ludzkimi immunoglobulinami u dzieci w poszcze-
golnych wojewddztwach. Jest to odzwierciedlenie sytuacji
dotyczacej dostepu do specjalistycznych jednostek, §wi-
adczacych ustugi w zakresie immunologii klinicznej oraz
specjalistycznej kadry, realizujacej leczenie. W wojew-
6dztwach, w ktorych nie ma oddzialéw diagnozujacych
i leczacych dzieci z niedoborami odpornosci oraz porad-
ni immunologicznych, programy lekowe realizowane sa
w szczatkowym zakresie przez oddzialy pediatryczne,
hematologiczne lub zdiagnozowani chorzy przekazywani
sa do innych, odlegtych od miejsca zamieszkania wojew-
6dztw. W danych zawartych na Ryc. 3 wyraznie widoczne
sa duze roznice w poszczegélnych wojewddztwach,
dotyczace liczby dzieci leczonych dozylnie i podskornie
w przeliczeniu na 100 000 mieszkancéw. W wojewddz-
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twie $wietokrzyskim, lubuskim i opolskim dzieci nie maja
w ogole dostepu do programu lekowego B17, a w wojewddz-
twach: $lgskim, podkarpackim i warminsko mazurskim
liczba dzieci w programie jest dramatycznie niska (Ryc. 3).

Program B62 - leczenie
PNO u 0s6b dorostych

Program lekowy leczenia PNO u oséb dorostych funk-
cjonuje od 2015 roku. W lipcu 2016 wprowadzono do-
datkowy program: ,Leczenie pierwotnych niedobordéw
odpornosci u pacjentéw dorostych z zastosowaniem im-
munoglobuliny ludzkiej normalnej podawanej z rekom-
binowang hialuronidaza ludzkg”." Obecnie obydwa
programy zostaly scalone i immunoglobulina ludzka
normalna podawana z hialuronidazg raportowana jest
wraz z innymi terapiami realizowanymi droga podskorna
(od polowy 2021 r.)."") Od 2017 roku, od ktérego NFZ
udostepnia dane statystyczne, w programie lekowym lec-
zenia PNO dla dorostych leczonych byto 788 pacjentéw
oraz dodatkowo 275 w ramach programu leczenie pier-
wotnych niedoboréw odpornosci u pacjentéw dorostych
z zastosowaniem immunoglobuliny ludzkiej normal-
nej podawanej z rekombinowang hialuronidaza ludzka.
W roku 2022 w programie B62 leczonych bylo 674 pac-
jentow, w tym 137 dozylnie oraz 584 podskérnie."” Wyn-
ika z tego, ze 47 pacjentow bylo leczonych zaréwno dozyl-
nie, jak i podskdrnie - najpewniej przestawiono terapie
dozylna na podskérna.

Podobnie jak w populacji dziecigcej, dostep dorostych
chorych z PNO do terapii zastepczej ludzkimi immuno-
globulinami zalezy od miejsca zamieszkania. W przelicze-
niu na 100 000 mieszkancow dostep do terapii podskornej
(zazwyczaj preferowanej przez pacjentdw) zawiera sie
w przedziale od 3,41 w wojewddztwie matopolskim do
0,46 w woj. $laskim (Ryc. 3).

B86 - leczenie pacjentow
z wrodzonymi zespotami
autozapalnymi

Program lekowy leczenia pacjentéw z wrodzonymi
zespolami autozapalnymi funkcjonuje od wrzesnia 2017
r. Pierwszych 5 chorych zaraportowano w pazdzierniku
2017 r. Do grudnia 2023 roku do leczenia zakwalifikow-
ano 107 chorych. Kontrakt z NFZ na leczeniem chorych
w programie lekowym B86 podpisalo kilka jednostek
w Polsce: (3 pediatryczne i 4 dla oséb dorostych). Lekarze
z poszczegdlnych osrodkéw zglaszaja chorych poprzez
SMPT, natomiast konieczna jest akceptacja Zespolu
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Koordynacyjnego ds. Leczenia Chordb Ultrarzadkich. Je-
dynym preparatem finansowanym w programie lekowym
jest anakinra.

Dostep do innych wysokospecjalistycznych terapii dedy-
kowanych chorym z PNO

Poza programami lekowymi dostep pacjentéow z PNO do
kosztochtonnych terapii refundowanych przez NFZ jest
mozliwy poprzez:

» import docelowy lekdw majacych rejestracje Europe-
jskiej Agencji Lekéw (European Medicines Agency,
EMA) - bez rejestracji krajowej,

« Ratunkowy Dostep do Technologii Lekowych
(RDTL) - warunek: rejestracja EMA, brak negaty-
wnej opinii Agencji Oceny Technologii Medycznych
i Taryfikacji (AOTMiT) dla danego wskazania.

Problemem jest brak mozliwo$ci finansowania leczenia ze
$rodkéw publicznych dla lekéw, ktore nie majg rejestracji
EMA. Przyktadem jest rekombinowana pegylowana deam-
inaza adenozyny (PEG-ADA), stosowana u dzieci z ciezkim
ztozonym niedoborem odpornosci na podtozu defektu de-
aminazy adenozyny (ADA SCID), do czasu przeszczepienia
komorek krwiotwoérczych lub terapii genowe;j.

Dzieci i doro$li z wrodzonymi bledami odpornosci,
u ktérych sa wskazania do przeszczepienia komorek
krwiotwdrczych, maja w Polsce do takiej terapii dostep.
Poza granicami kraju, w ramach finansowania przez NFZ,
mozliwe jest leczenie dzieci z wrodzong atymig (np. cal-
kowitym zespolem DiGeorge’a lub zespolem CHARGE)
przeszczepieniem ludzkiej hodowanej grasicy (Londyn,
Great Ormond Street Hospital). W latach 2008 - 2023
w IP CZD wrodzong atymi¢ rozpoznano u 8 dzieci
(u 3 z CHARGE, u 5 w przebiegu delecji 22ql11), przeszc-
zepienie ludzkiej hodowanej grasicy zrealizowano u 6,
w tym u jednego dziecka dwukrotnie. W roku 2023 pier-
wsze polskie dziecko z rozpoznaniem ADA SCID uzys-
kato zgode NFZ na refundowang terapie genowa, ktorg
zrealizowano z sukcesem w Mediolanie (Istituto di Ricov-
ero e Cura a Carattere Scientifico - .R.C.C.S Ospedale San
Raffaele, Mediolan).

Dostep do
immunoprofilaktyki dla
chorych z PNO i WNO

Pacjenci z PNO i WNO stanowia grupe chorych u ktérych
szczegélne znaczenie ma immunoprofilaktyka choréob
zakaznych. Do niedawna wigkszo$¢ kosztow szczepien
np. u chorych po przeszczepieniu komoérek krwiot-
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worczych ponosili pacjenci/opiekunowie prawni. W ostat-
nich dwdch latach sytuacja ulega systematycznej popraw-
ie. Wszyscy chorzy majg dostep do bezplatnych szczepien
przeciwko COVID-19 (aczkolwiek u dzieci < 12 roku Zycia
bardzo trudno te szczepienia zrealizowa¢ ze wzgledu na
brak dostepu w Polsce do szczepionki dostosowanej do
aktualnych wariantéw dla tej grupy wiekowej oraz bardzo
ograniczony dostep do jednostek realizujacych szczepie-
nia), a wszystkie dzieci i doro$li 265 roku przeciwko gryp-
ie. W grupie wiekowej 18-64 lata 50% refundacja objete sa
dwa preparaty szczepionki przeciwko grypie. W kalendar-
zu szczepien obowigzkowych (bezptatnych dla pacjentow)
na rok 2024 znalazly si¢ szczepienia przeciwko wybranym
chorobom infekcyjnym dla chorych poddanych trans-
plantacji komodrek krwiotworczych oraz z asplenig bez
limitu wiekowego, a do 19 roku zycia - dla innych chorych
z PNO i WNO (16). Refundacja nadal nie sa objete przeci-
wciala monoklonalne anty-RSV dla najmlodszych dzieci
z ciezkim niedoborem odpornosci, czy tez szczepienia
przeciwko meningokokom. Dzieci z grup ryzyka, w tym
z PNO i WNO do 5 roku zycia moga by¢ nieodplatnie szc-
zepione przeciwko pneumokokom wylacznie z uzyciem
szczepionki PCV10, co réwniez wymaga pilnej zmiany."

Podsumowanie

Przedstawiona analiza stanu immunologii klinicznej ws-
kazuje, Ze od konca lat 80. XX w. w Polsce wiele zrobiono
w zakresie diagnostyki i leczenia pierwotnych niedob-
oréow odpornosci/wrodzonych bledéw odpornosci. Dzie-
ki dotacjom unijnym, projektom krajowym i dziatalnosci
sieci specjalistow $wiadomo$¢é PNO wsrdd pracownikow
stuzby zdrowia, pacjentéw i ich rodzin, a takze calej
spolecznoéci znacznie wzrosta. Jednak mimo niewatpli-
wych osiagnie¢ wcigz wiele celéw czeka na osiagniecie,
a probleméw na rozwigzanie. Cze$¢ z nich z pewnoscia
wymaga rozwigzan systemowych i wsparcia ze strony
NFZ i Ministerstwa Zdrowia.

Sukcesy na przestrzeni lat:

1. Udokumentowany wzrost liczby zdiagnozowanych
i leczonych pacjentéow z PNO

2. Powstanie nowych  oérodkéw  referencyjnych
w zakresie opieki ambulatoryjnej i szpitalnej dla dzie-
ciioséb dorostych

3. Skroécenie opdznienia rozpoznania u pacjentéow pedi-
atrycznych i dorostych

4. Wprowadzenie programoéw lekowych i domowej ter-
apii substytucyjnej podawanymi podskérnie immu-
noglobulinami (SIg) dla pacjentéw z dominujacym
niedoborem przeciwciat.

5. Wdrozenie programu lekowego dla choréb au-
tozapalnych
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Problemy ograniczajagce rozwéj immunologii klinicznej
w Polsce:

1. Brak wsparcia systemowego po stronie organiza-
toréw opieki medycznej w Polsce (np. brak zawiera-
nia kontraktéw z jednostkami spelniajagcymi warunki
formalne na $wiadczenia szpitalne w zakresie im-
munologii klinicznej; odmowy powolywania kon-
sultantéw wojewddzkich w zakresie immunologii
klinicznej).

2. Brakmotywacji dla mtodychlekarzy do realizacji spec-
jalizacji - tatwiejsza $ciezka dla oséb zatrudnionych
w osrodkach/miastach/wojewddztwach, w ktorych sa
jednostki akredytowane do prowadzenia szkolenia; w
pozostalych bardzo trudna droga realizacji szkolenia
specjalizacyjnego; brak uznania specjalizacji jako pri-
orytetowej przez Ministerstwo Zdrowia

3. Brak rejestru epidemiologicznego lub klinicznego
wrodzonych bltedéw odpornosci

4. Nieadekwatne finansowanie §wiadczen szpitalnych i
ambulatoryjnych.

5. Brak finansowania badan genetycznych i innych
wysokospecjalistycznych

6. Brak mozliwosci finansowania lekéw dedykowanych
dla chorych z IEI, jesli nie maja one rejestracji EMA
lub sa negatywnie zaopiniowane przez AOTMiT.

7. Cze$ciowa, nieoptymalna refundacja immunopro-
filaktyki u chorych z PNO i WNO.

Pismiennictwo

1. Informator o umowach NFZ https://aplikacje.nfz.gov.
pl/umowy/Provider/Search?Branch=01

2. Swiat Przychodni https://swiatprzychodni.pl/specjal-
nosci/immunolog/

3. Mapa potrzeb na lata 2022-2026 https://basiw.mz.gov.
pl/mapy-informacje/mapa-2022-2026/

4. Rejestry Naczelnej Izby Lekarskiej. Zestawienie nr 4:
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