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Od czasu wprowadzenia koncentratéw czynnikéw krzepniecia czas Zycia chorych na
hemofilie znacznie si¢ wydtuzyt i obecnie niemal nie odbiega od dlugosci zycia pozostatych
0s6b. Wydtuzenie zycia, a takze zmiany stylu Zycia charakterystyczne dla XXI wieku,
spowodowaty, ze chorzy na hemofilie, podobnie jak osoby zdrowe, sq narazeni na choroby
wspélczesnej cywilizacji, takie jak otylosé, osteoporoza, cukrzyca typu 2, miazdzyca, choroby
serca, nowotwory. Tym chorobom moznaw duzym stopniu zapobiegaé, dbajgc w odpowiedni
sposob o dietg i styl Zycia — szczegblnie wazne jest niepalenie papieroséw oraz unikanie
alkoholu. Praktyczne rady, jak unikngé choréb cywilizacyjnych, majgc jednoczesnie
hemofilie, znajdziecie Paristwo w publikacji ,, Hemofilia w wieku dojrzatym’”.

Duzym problemem w Polsce jest to, ze prawie wszyscy dorosli chorzy na hemofilie cierpiq
z powodu artropatii. Zmianom w stawach mozna zapobiec, a te, ktdre sig juz pojawily, moina
skutecznie leczyé lub zapobiegaé ich nastgpstwom. Dzigki odpowiednio prowadzonej
rehabilitacji wigkszosS¢ pacjentéw jest w stanie wrécic do aktywnosci.

Wielu dorostych pacjentéw byto w Polsce zarazonych wirusem zapalenia wqtroby typu C
(HCV), a niektorzy takze wirusem zapalenia wqtroby typu B (HBV), ktére nieleczone mogq
powodowad ryzyko pojawienia sig marskosci wqtroby oraz zmian nowotworowych. Obecnie
sq coraz skuteczniejsze metody leczenia wirusowego zapalenia wqtroby — dlatego wazne jest,
aby osoby z hemofiliq byly pod opiekq wyspecjalizowanych osrodkéw zajmujgcych sig
leczeniem, byly kierowane na badania kontrolne, a w razie potrzeby rozpoczynaty leczenie.
Osoby chore na hemofilig i pokrewne skazy krwotoczne, po to, by mogty jak najdiuzej cieszyé
sig zyciem, powinny by¢ pod opiekq wyspecjalizowanych osrodkéw leczenia, gdzie mialyby
zapewnionq kompleksowq opieke lekarza hematologa oraz specjalisty w odpowiedniej
dziedzinie (np. ortopedy, rehabilitanta, kardiologa, specjalisty choréb zakainych, nefrologa,
neurologa, urologa, psychologa). Kompleksowa opieka wymaga calosciowego podejscia
diagnostycznego i terapeutycznego. Celem dziatann Grupy ds. Hemostazy Polskiego
Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologow, ktdrq reprezentuje, jest miedzy innymi

wdroZenie tych zalecenr w praktyce w naszym kraju. -

Przewodniczaca Grupy ds. Hemostazy
Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw
Prof. dr hab. med. Krystyna Zawilska



Zyjemy w czasach, kiedy pierwsze pokolenie chorych na hemofilig stanie wobec wyzwan
wigzanych 7 wiekiem dojrzalym i procesami starzenia sie. Srednia dlugosé zycia oséb
7 hemofiliq wynosi, wedlug réznych badan, od 63 do 75 lat. Wiele 0s6b chorych na hemofilig
bedzie swigtowad swoje siedemdziesiqte, a czasami nawet osiemdziesigte urodziny. To bardzo
optymistyczne wiadomosci. Jest to takze swiadectwo postepu w kompleksowej opiece nad
chorymi na hemofilic i duzo wigkszej dostgpnosci czynnikéw krzepnigcia w ostatnich
dziesiecioleciach.

Typowe schorzenia i wyzwania charakterystyczne dla zaawansowanego wieku stanq sig teraz
udziatem takze oséb z hemofiliq. Choroby uktadu krqzenia, nowotwory, schorzenia nerek,
cukrzyca — to tylko niektére z problemoéw, jakie mogq czekaé na tych pacjentéw. Takie
problemy zdrowotne sq dobrze opisane i majq sprawdzone metody leczenia, ale sytuacja
moze sig skomplikowad, gdy dolgczy si¢ do nich hemofilia i zwiqzane z nig powikiania.
W takich przypadkach wlasciwe sposoby monitorowania, diagnozowania i leczenia schorzert
typowych dla podesztego wieku muszq dopiero zostaé wypracowane we wspdlpracy miedzy
specjalistami zajmujqcymi sig leczeniem hemofilii oraz innych schorzen.

Pragniemy intensywnie dziata¢ w imieniu chorych na hemofilic w celu zapewnienia jak
najskuteczniejszych metod monitorowania, diagnozowania i leczenia schorzei dotykajgcych
0s6b w podesztym wieku. Pierwszym krokiem jest informacija. Ta ksiqzeczka zawiera rozlegly
przeglad probleméw zwiqzanych z wiekiem dojrzatym i hemofiliq. Nie wqtpig, Ze osoby
z hemofiliq stawiq czolo tym wszystkim wyzwaniom z typowym dla nich hartem ducha,
wytrwalosciq i zaangazowaniem. Mamy nadzieje, Ze podane tu informacje okazq sig
przydatne w dgzeniu do zachowania zdrowia w wieku dojrzatym.

Chociaz nikt nie lubi mysle¢ o negatywnych skutkach wieku dojrzatego i problemach, jakie
mogq sie 7 tym wiqzaé, to jednak Swiadomos¢ tych zagrozenr moze znacznie utatwié
zmniejszenie ich ucigzliwosci.

Brian O’'Mahony
prezes European Haemophilia Consortium



W miare uptywu lat moze pogarsza¢ si¢ sprawnos$é fizyczna (ostrosé stuchu, wzroku, mo-
bilnos¢), zmienia si¢ wyglad fizyczny (np. pojawiaja sie zmarszczki, wypadaja wlosy).
Moze tez pogarszaé si¢ sprawno$¢ umystowa (zdolno$é przypominania sobie i zapamie-
tywania informacji). Ten proces zachodzi u po-
szczegblnych oséb w réznym stopniu i z rézng Starzenie sig
predkoscig — wiele zalezy od prowadzonego stylu

zycia. Aktywno$¢ fizyczna i umystowa, odpowied-
nia dieta, pozytywne nastawienie do zycia, opty-
mizm: wszystko to ma ogromny wplyw na stan
zdrowia.

Schorzenia stawow

Wykazano, ze jesli wystarczajaco wcze$nie roz-
pocznie sie leczenie profilaktyczne czynnikiem
krzepniecia, to mozna zredukowa¢ skutki artropa-
tii hemofilowej. Jednak wielu dorostych z ciezka
postacig hemofilii nie moglo w dziecinstwie sko-
rzysta¢ z dobrodziejstw profilaktyki. W rezultacie
wystepuja u nich znaczne zwyrodnienia i znie-

ksztalcenia staw6w, zaniki mie$ni i ostabienie
zdolno$ci zachowania réwnowagi. To za$§ moze
powodowacé klopoty w poruszaniu sie i utrzymuja-
cy sie bél. Schorzenia stawéw, w potaczeniu z wie-
kiem, moga réwniez zwiekszaé¢ u 0séb z hemofilia
ryzyko upadku, a takze poglebia¢ poczucie izolacji
spolecznej na skutek probleméw w poruszaniu sie.

Wraz z uplywem lat utrzymywanie stawéw w moz-
liwie dobrym stanie wymaga wielu skoordynowa-
nych dziatan.




Gdy zachodzi taka potrzeba, bol wynikajgcy z artropatii mozna tagodzi¢ przy uzyciu
odpowiednich $rodkéw przeciwb6lowych. U chorych na hemofilic mozna stosowac:

® |cki zawierajagce paracetamol, tramadol lub bedace potaczeniem paracetamolu
z tramadolem (konieczna jest ostrozno$¢ u pacjentéw ze wspo6lwystepujacym
schorzeniem watroby);

® inhibitory COX-2 (to leki przeciwzapalne wywierajagce minimalny wplyw
na dziatanie ptytek krwi). Uwaga: Te leki moga wywola¢ krwawienie blony sluzowej
zoladka; nalezy uwaznie monitorowa¢ ich uzycie, a przed zastosowaniem skonsul-
towac¢ si¢ z osrodkiem leczenia hemofilii;

® |cki zawierajgce kodeine, morfing, dolargan — wylacznie po konsultacji z lekarzem.

Mozna stosowaé takze inne sposoby niwelujace bdl i utatwiajace wykonywanie codzien-
nych czynnosci, takie jak metoda RICE (Rest-Ice-Compression-Elevation, czyli odpoczy-
nek-16d-ucisk-uniesienie koniczyny), zastosowanie szyny albo przyrzadéw ulatwiajacych
chodzenie (kule, laska, orteza itp.). W przypadku stawéw, w ktérych pojawiaja sie duze
albo powtarzajace sie wylewy, wazne sa tez lekkie codzienne éwiczenia i fizjoterapia.

Wylewy dostawowe stanowig ponad 90% wszystkich powaznych wylewéw u 0séb z ciez-
ka postacig hemofilii. Ryzyko krwawienia wystepuje podczas calego zycia, a potencjalne
korzysci ptynace z kazdej formy profilaktyki sa odczuwalne we wszystkich grupach
wiekowych. Stosowanie leczenia profilaktycznego u dorostych staje sie w ostatnich latach
coraz powszechniejsze. Jest kilka powodéw, dla ktérych mozna polecié¢ kontynuacje,
wznowienie lub nawet rozpoczecie profilaktyki, regularnej albo krétkotrwalej. Korzysci
plynace z takiego leczenia to:

® zapobieganie wylewom,
® utrzymanie sprawnosci stawéw lub spowolnienie procesu ich degeneracji,
® ztagodzenie bolu zwigzanego z wylewem i/lub zapaleniem maziowki,

® umozliwienie fagodnych ¢wiczen i odzyskanie czg¢$ci sprawnosci.

Sa dowody, ze wylewy moga nasilaé si¢ po przekroczeniu 50. roku zycia. Leczenie profi-
laktyczne zmniejsza prawdopodobiefistwo takich zdarzen.

W celu utrzymania funkcji stawu i/lub zmniejszenia bolesnosci stawéw, w ktorych
pojawiajg sie nawracajgce wylewy, mozna takze wykonac¢ synowektomie. Inne metody
to podawane w zastrzykach steroidy oraz wszczepienie endoprotezy. Wyniki endoprote-
zowania biodra i kolana u 0séb z hemofilig, ponizej 55. roku zycia, sg podobne do rezul-
tatéw u os6b bez hemofilii. Warto podkresli¢, ze u chorych na hemofilie moze istnie¢
zwiekszone ryzyko komplikacji pooperacyjnych, zaréwno tych zwigzanych z zakaze-
niem, jak pozostalych.



Nadwaga moze powodowa¢ dodatkowe obcigzenie stawbw, a to moze z kolei prowadzié
do zwigkszenia probleméw z ich zwyrodnieniem. Dla zachowania zdrowych stawéw
warto starac si¢ utrzymywaé wtasciwg mase ciala.

Inhibitory
W miare uplywu lat nieznacznie ro$nie ryzyko pojawienia si¢ inhibitora. Dotyczy to
gléwnie hemofilii A, poniewaz zasadniczo takie ryzyko nie wzrasta przy hemofilii B.
Inhibitor moze wystgpic¢ po masywnych przetoczeniach czynnika w zwigzku z zabiegiem
operacyjnym, dlatego tez regularne badania w kierunku obecnosci inhibitora sg koniecz-
ne w okresie okotooperacyjnym i pooperacyjnym. Postepowanie w przypadku inhibitora
u starszych osob jest prawdziwym wyzwaniem. Chodzi nie tylko o wylewy, lecz takze

Ztamane ——. Krwiak
kosci czaszki podtwar-
dowkowy
Nagroma-— Nagro-
dzona krew madzona
krew
Otwarte krwawienie sSrodczaszkowe Zamkniete krwawienie sSrédczaszkowe

o komplikacje zwigzane z alternatywnymi metodami leczenia stosowanymi w przypad-
ku inhibitora, gdyz moga one prowadzi¢ do powiktan zakrzepowych.

Krwawienia srodczaszkowe

Krwawienia $rédczaszkowe to jedne z gléwnych przyczyn zgonu oséb z hemofilia (naj-
czestsza przyczyng sa wirusowe zapalenia watroby). Odpowiadaja one jednocze$nie
za najwyzszy odsetek $mierci z powodu krwawien zwigzanych z hemofilig. Z badan
wynika, ze 30% os6b z hemofilia w wieku ponad 50 lat umiera wskutek krwawienia
$rédczaszkowego. W wiekszosci przypadkéw nie jest to skutek urazu, np. upadku.

Poczatkowo krwawienia mogg sie objawia¢ jedynie jako silny bél glowy. Jezeli doznates$
jakiego$ urazu glowy lub masz silny bol glowy (a nie miewale$ wcze$niej migreny), wez
czynnik, podnoszac jego poziom we krwi do 100%, i natychmiast skontaktuj sie
z o$rodkiem leczenia hemofilii. Lekarz moze zaleci¢ utrzymywanie wysokiego poziomu
czynnika przez kilka lub kilkanascie dni, a takze zaleci¢ leczenie profilaktyczne.



Osteoporoza

OSTEOPOROZA

U os6b z hemofilia moze wystepowaé zwiekszone ryzyko osteoporozy, co czesto
komplikuje wszczepianie endoprotez. Inny problem zwigzany z wiekiem polega na tym,
ze chociaz leczenie profilaktyczne moze zapobiec artropatii hemofilowej, to raczej nie be-
dzie mie¢ wplywu na najczestszy rodzaj artropatii u starszych oséb, tzn. na chorobe
zwyrodnieniowg stawéw.

Najlepszy sposéb zapobiegania osteoporozie polega na uzyskaniu jak najwiekszej
optymalnej gestosci koSci w wieku 35 lat. Jesli jednak doszlo juz do rozwiniecia sie
osteoporozy, mozna zapobiec dalszemu jej rozwojowi i zminimalizowaé ryzyko ztaman.
Stuza temu:

® CWICZENIA. Cwiczenia z obcigzeniem mogg poméc w utrzymaniu mineralizacji
kosci. Takie czynnosci, jak: chodzenie, piesze wycieczki, ptywanie nie wymagaja
wielkiego wysitku, a majg korzystny wplyw na gesto$¢ kosci i pozwalajg zmniejszy¢
ryzyko uszkodzen kosci.

® ZMIANA STYLU ZYCIA. Zrezygnuj z takich czynnikéw ryzyka, jak palenie papiero-
s6w, picie alkoholu oraz napojéw zawierajacych kofeine (kawa, napoje energetyzu-
jace). Dieta zawierajaca wapn, fosforany i witamine D poprawi gesto$¢ kosci.

® | EKI. Lekarz specjalista moze zaleci¢ poczatkowo przyjmowanie suplementéw
wapnia i witaminy D, ale jesli ryzyko zlamania jest istotnie zwigkszone, dostgpne sa
takze inne leki.

® UNIKANIE STEROIDOW. W miare moznoéci lepiej ich unikaé.

® OPERACJA. Moze by¢ konieczna, zwlaszcza jesli staw jest zniszczony.



Poslizgniecia, potkniecia i upadki moga przydarzy¢ sie kazdemu, ale sg czestsze i powaz-
niejsze w skutkach, gdy stajemy sie starsi. Jest to jeszcze powazniejsze u os6b z hemofilig
ze wzgledu na powtarzajace sie wylewy, znieksztalcenie stawéw, zanik miesni i ostabio-
ne poczucie réwnowagi. Okoto 10% upadkéw u 0séb z hemofilig konczy sie powaznym
urazem.

Wielu upadkéw mozna unikngé, mozna takze zminimalizowa¢ urazy z nich wynikajgce.
Fizjoterapia i aktywne zachowania pozwalajg zachowaé prawidlowe funkcjonowanie sta-
wow i poprawiajg jako$¢ naszego zycia. Odgrywajg one takze wazng role w zmniejszaniu
ryzyka upadku. Nieaktywne lub niesprawne osoby tatwo tracg réwnowage i majg stabe
mig$nie, wiec nietrudno wtedy o przewrécenie si¢ podczas chodzenia. Z czasem prawdo-
podobienstwo upadku ros$nie, poniewaz miesnie stajg si¢ coraz stabsze, stawy sztywniejg
i coraz trudniej o utrzymanie réwnowagi.

Dzigki aktywnosci fizycznej mozna:

® poprawi¢ umiejetnos$é utrzymania réwnowagi,

® poprawic sile i elastyczno$é miesni,

® zachowaé¢ mocne kosci,

® zwiekszy¢ swoje zasoby energii,

® pomdc sobie w przypadku klopotéw ze snem,

® pozytywnie wplynaé na ci$nienie krwi, poziom cukru i wage ciala,

® zwickszy¢ swoje zadowolenie z zycia.



Co mozesz zrobié:

® Badz aktywny kazdego dnia. Niezaleznie
od wieku, staraj sie po§wieci¢ na ¢wicze-
nia przynajmniej 30 minut, co najmniej
5 razy w tygodniu.

® Dzicki tym ¢wiczeniom twéj oddech powi-
nien by¢ troche szybszy, a bicie serca tro-
che mocniejsze, ale nadal powinienes by¢
w stanie rozmawiac podczas ¢wiczen.

® Cwiczenia i inne rodzaje aktywnosci,
ktére wzmacniajg ci¢ i poprawiajg twoja
zdolno$¢ utrzymania réwnowagi, zmniej-
szajg ryzyko upadku.

® Przykladowe zajecia to tai chi, taniec albo
¢wiczenia grupowe obejmujace doskonale-
nie utrzymania réwnowagi i wzmacnianie
miesni.

® Porozmawiaj z fizjoterapeuts, jakie ¢wi-
czenia sa dla ciebie najodpowiedniejsze
ijak radzi¢ sobie z bélem, jesli sie pojawi.

® Fizjoterapeuta moze tez doradzi¢ ci, czy
nalezy skorzysta¢ z laski albo balkonika.
Uzycie takiej podpory moze zwigkszy¢
twojg stabilno$¢ i pewno$¢ podczas cho-
dzenia. Wazne jest, zeby taka pomoc byta
odpowiednio dostosowana i zeby odpo-
wiednio z niej korzysta¢ (np. zmienia¢ zu-
zyte gumy w kulach).

® Jezeli cierpisz na zwyrodnieniowe zapale-
nie stawéw, zachowywanie aktywnego sty-
lu zycia pomaga zmniejszy¢ bol, ostabienie
miesni i sztywno$¢.

® Jezeli nie mozesz chodzi¢, nadal wazne
jest, zeby$ nie siedzial w domu i zeby$
przebywal miedzy ludzmi. Warto pomy-
$le¢ o takich $rodkach pomocniczych jak
wozek z napedem elektrycznym.




4 2 2 1 B 1 3 A
ZYLY

Juz dziecko majace skaze
krwotoczng dobrze wie, jak
wazne sg zyly, przez ktére
otrzymuje czynnik. Wraz
z wiekiem widzimy zmiany

w naszym ciele. Skéra za-

czyna si¢ marszczy¢ i staje
si¢ luzna, dlonie zaczynajg drze¢, pogarsza sie tez wzrok. To sprawia, ze podawanie
czynnika staje si¢ trudniejsze. Dlatego bardzo wazne jest dbanie o stan naszych zyt.

W jaki spos6b dba¢ o zyly:
© ROTACYJNE WYKORZYSTYWANIE ZYt
Znajdz trzy lub cztery zyty, do ktérych masz dobry dostep, i korzystaj z nich na prze-
mian, kiedy podajesz sobie czynnik. Jesli na dane podanie mozesz akurat po§wieci¢
wiecej czasu, skorzystaj z tej, w ktéra trudniej sic wklué. Nigdy nie spiesz si¢ podczas
podawania sobie czynnika. Bywa tak, ze duzo szybciej ci idzie, kiedy korzystasz
z fatwej” albo ,pewnej” zyly, ale nie naduzywaj jej, bo szybko przestanie by¢ pewna.

® CWICZENIA

Personel w o$rodku leczenia hemofilii moze
pokazaé ci éwiczenia pomagajace w rozwija-
niu zyl, ale mozesz tez sprébowaé nastepujacej
metody: zaci$nij staze na rece i zaciskaj piesé
albo Sciskaj w dloni gumowa pileczke. Powta-
rzaj to dwa razy dziennie kazdego dnia, jedno-
razowo nie dtuzej niz przez 5 minut.

Jezeli zglosiles sie do szpitala na podanie czynni-
ka lub na badania, popro$ pielegniarke, zeby nie
korzystata z twojej ,pewnej” zyly. Pielegniarki
potrafig poradzi¢ sobie z trudniejszymi wktucia-
mi, ata ,pewna” zyla troche odpocznie.

Pamigtaj, czego nie nalezy robi¢:
® nie podawaj czynnika w miejsce, ktore jest
nabrzmiale, zaczerwienione albo bolesne
przy dotyku;

® nie naciskaj na miejsce wklucia, dopdki nie
wyciagniesz igly.
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[C1Wirusowe zapalenie watroby typu C

Wirusowe zapalenie watroby typu C (spowodowane HCV) to gléwna przyczyna przewle-
klej choroby watroby, niewydolnoSci watroby i przeszczepu watroby. Jest to takze
najczestsza przyczyna zgonu u os6b z hemofiliag. U ok. 20-30% chorych na hemofilie
majacych przewlekle WZW C dochodzi do marskosci watroby. Prawdopodobienistwo
rozwoju marsko$ci watroby raptownie wzrasta po uptywie 15 lat od zakazenia. Prawdo-
podobienstwo dalszego rozwoju do wczesnego stadium choroby watroby, a w koncu
do niewydolnosci watroby, ro$nie z wiekiem. Osoby zakazone HCV powinny caltkowicie
unika¢ alkoholu.

CHOROBY WATROBY

zwidknienie watroby marskos$¢ watroby




[JLeczenie WZW

Nadal zlotym standardem w ocenie efektéw zakazenia HCV i stanu zniszczenia watroby
pozostaje biopsja. Jest ona takze uzyteczna przy podejmowaniu decyzji o leczeniu.
Przy procedurach inwazyjnych, takich jak biopsja, konieczne jest podanie czynnika
krzepniecia w szpitalu, w ktérym znajduje sie O$rodek Kompleksowego Leczenia
Hemofilii.

W Irlandii obowigzujg nastepujace zalecenia dotyczace monitorowania zakazenia HCV
u 0s6b z hemofilia:

Marskos¢ watroby, stan
poprzedzajacy marskosé
albo wiéknienie watroby
z powstawaniem mostkéw

Bez marskosci watroby
albo kiedy nieznany jest
stopien zwtoknienia

® Cco pot roku badanie okresowe @ co pdt roku badanie okresowe

u specjalisty hepatologa u specjalisty hepatologa
zakazenie , .
HCV ® USG watroby wg wskazan ® USG watroby co pot roku
(potwierdzone el ® co pot roku badania
G ® Co pot roku badania oceniajgce funkcje watroby
oceniajgce funkcje watroby i badanie krwi w kierunku
PCR) i badanie krwi w kierunku obecnosci i stezenia AFP

obecnosci i stezenia AFP @ gastroskopia co 2-3 lata

lub czesciej, jesli stwierdzono
zylaki przetyku




Choroby ukladu krazenia to
gléwna przyczyna zgondéw w
krajach rozwinietych. Najwaz-
niejsze z tych schorzen to cho-
roba niedokrwienna serca oraz
udar mézgu. Choroba niedo-
krwienna serca to skutek
zmniejszonego doplywu krwi
do miesnia sercowego przez
tetnice wienicowe. Dochodzi do
tego w rezultacie odkladania
sie w tetnicach blaszek miaz-

dzycowych, co ogranicza prze-
Patriotyzm Atak serca pltyw krwi. Skutkiem moze by¢
bél w klatce piersiowej, a w ra-

zie niepodjecia leczenia — zawal serca. Udar nastepuje, kiedy zablokowany zostanie
przeptyw w matych tetnicach zapewniajacych doptyw krwi do mézgu.

Polaczenie tych schorzen z hemofilia przyciaga uwagg lekarzy, migdzy innymi ze wzgle-
du na duzy odsetek zgonéw zwigzanych z chorobami uktadu krazenia i na dylematy
wynikajace z leczenia tych choréb, kiedy trzeba stosowaé leki przeciwzakrzepowe
(np. aspiryne lub warfaryne).

Czy jestem bardziej zagrozony chorobami ukladu krazenia?

To nowe zagadnienie dla wielu os6b z hemofilig. Informacje na ten temat sg ograniczone.
Przez lata uwazano, ze u chorych na hemofilie ryzyko wystagpienia choréb uktadu kraze-
nia jest o wiele mniejsze niz u oséb, ktére nie majg hemofilii. Podczas gdy niektére donie-
sienia naukowe wcigz to potwierdzaja, inne wskazuja, ze hemofilia przynosi jedynie nie-
wielkie albo zgota Zzadne korzy$ci w tym zakresie. By¢ moze jest tez tak, ze hemofilia rze-
czywiscie zmniejsza ryzyko tych choréb, ale profilaktyka redukuje te korzysci. Jak dotad
brak jasnego wytlumaczenia tej kwestii, jednak trwajg intensywne badania i mozna
liczy¢, ze wkroétce dowiemy sie wiecej na ten temat.

Jezeli rzeczywiscie powazny niedobér czynnika VIII lub IX w jaki$ spos6b chroni przed
chorobg niedokrwienng serca, to moze warto porozmawiaé¢ ze swoim hematologiem
o masywnych przetoczeniach czynnika, jakich mozesz wymagac ze wzgledu na operacje;
moze si¢ okazad, ze pewnym wyj$ciem bedzie wlew ciagly czynnika.



Czy leczenie choréb ukladu krazenia przebiega inaczej u oséb ze skaza
krwotoczng?

Choroby uktadu krazenia stanowig istotne wyzwa-
nie, poniewaz zachodzi konieczno$é¢ uwzglednie- | I
nia ryzyka krwawienia podczas terapii przeciwza- | |'| | Il |“ | f|| |||| |I | | | | I '
krzepowej. Informacje na ten temat sg obecnie sto- || || | I | '| | L
sunkowo ograniczone, ale generalna zasada méwi, |'||/ | II| | | | |||| | W'
zeby zniwelowaé¢ niedobér czynnika krzepniecia ] I ||||| ||||I||

przez jego podanie, a nastepnie leczyé pacjenta ||||r

mozliwie zgodnie ze standardowym protokotem

stosowanym przy chorobach uktadu krgzenia. =~ [rroseseeseeieaeennenrarrirneenionenreners

W przypadku hemofilii istniejg specjalne zalecenia. Chodzi o unikanie lekéw tromboli-
tycznych, uzywanie stentéw niepowlekanych (stenty to niewielkie sprezynki umieszczane
w miejscu, gdzie doszto do zwezenia tetnicy, aby unikngé catkowitego jej zaczopowania)
i stosowanie profilaktycznego podawania czynnika podczas terapii dwoma lekami
przeciwplytkowymi. Trzeba zaznaczy¢, ze te zalecenia sg oparte gtéwnie na opiniach,
a nie na dowodach, poniewaz liczba 0séb z hemofilig leczonych w ten sposéb jest jeszcze
bardzo mata.

Poniewaz populacja os6b z hemofilig stopniowo si¢ starzeje, rosnaé bedzie potrzeba
wykonywania operacji serca, takich jak by-passy czy wszczepienie zastawek. Wszczepie-
nie by-passéw skutecznie przeprowadzano juz u oséb z hemofilig, wymaga to jednak
starannego planowania i wykonania. Sztuczne zastawki serca mogg by¢ powlekane
substancjg zapobiegajaca tworzeniu si¢ skrzepéw. Sugeruje sig, ze u oséb z hemofilig
nalezy uzywaé zastawek bez takiej powtoki.

Redukowanie ryzyka

Mozesz zmniejszy¢ zagrozenie udarem lub zawatem, jesli wprowadzisz w swoim zyciu
pewne zmiany; chodzi szczegélnie o rzucenie palenia i leczenie zbyt wysokiego ci$nienia
krwi. Jezeli masz wysoki poziom cholesterolu, jego obnizenie moze tez zredukowad
ryzyko. Lekarz moze tez zasugerowaé inne zmiany w twoim stylu zycia.

1. Nie pal papieroséw i nie pozwél, by w twojej obecnosci palili inni.
2. Stosuj zdrowg diete: jedz duzo warzyw,

owocow, kasz — produktéw mato
przetworzonych.

3. Badz aktywny fizycznie.
4. Utrzymuj prawidiowa mase ciata.

5. 0dprez sie - znajdz czas dla siebie.



Ogdlne ryzyko wystapienia nowo-
tworéw roénie z wiekiem, zwlasz-
cza po przekroczeniu sze$édzie-
sigtki. Nowotwory to termin obej-
mujacy ponad 200 réznych choréb,
wszystkie wywolywane sg przez
komérki nowotworowe, ktoére wy-
mknely sie spod kontroli. Ocenia
sie, ze jedna osoba na trzy zacho-
ruje na nowotwor w ciggu swojego
zycia.

Czy jestem bardziej zagrozony nowotworem?

Nie ma wyraznego zwigzku miedzy hemofilig a zwiekszonym ryzykiem nowotworéw,
jednak doniesienia na ten temat sg sprzeczne. Wlasciwg odpowiedZ pokaze nam przy-
szlosé.

Zwiekszone ryzyko zachorowania na raka wystepuje u 0s6b z hemofilig zakazonych HCV.
Ryzyko pierwotnego raka watroby (HCC) jest znacznie wigksze przy przewleklym WZW
typu C. To gléwna przyczyna $mierci u os6b z hemofilia. Ryzyko wzrasta jeszcze bardziej,
jezeli dana osoba ma wigcej niz 45 lat, ulegta zakazeniu w starszym wieku albo ma mar-
skos$¢ watroby.



Czy leczenie raka jest trudniejsze u chorych ze skazg krwotoczna?

Generalnie leczenie raka u osoby z hemofilig powinno by¢ podobne do leczenia u pacjen-
ta bez hemofilii. Istniejg pewne kwestie medyczne, takie jak potrzeba podawania czynni-
ka krzepniecia przy procedurach inwazyjnych (np. przy biopsji czy operacjach), moze
takze zachodzi¢ potrzeba profilaktycznego podawania czynnika przy matej liczbie ptytek
(trombocytopenia, czyli matoptytkowosc).

Inne problemy mogg wynikaé ze stosowania chemioterapii lub radioterapii. Moze zacho-
dzié potrzeba monitorowania, czy nie doszlo do krwawienia, kiedy nastepuje zmniejsza-
nie si¢ guza. Mozna temu zapobiec przez podanie czynnika. Nadzor nad pacjentem powi-
nien by¢ sprawowany przez O$rodek Leczenia Hemofilii w porozumieniu z onkologiem.

Zmniejszenie ryzyka

Nie jest fatwo unikngé nowotwordw, ale istniejg pewne czynniki ryzyka, ktére mozna
czes$ciowo lub catkowicie wyeliminowad. Jest wiele sposobéw zmniejszania zagrozen dla
naszego zdrowia. Oto kilka waznych wskazéwek, dzigki ktérym mozna obnizy¢ ryzyko
nowotworu.

1. Nie pal papieroséw i nie pozwol, by w twojej
obecnosci palili inni.

2. Stosuj zdrowa diete: jedz produkty
nieprzetworzone - owoce, warzywa, kasze.

3. Badz aktywny fizycznie.

4. Utrzymuj prawidfowa mase ciata.

5. Nie opalaj sie. .-

6. Ogranicz picie alkoholu, a jesli jestes zakazony WZW I i‘.. X

— nie pij w ogdle alkoholu.

Zwracanie uwagi na wczesne oznaki nowotworu zlo$liwego i natychmiastowe zgloszenie
si¢ do lekarza moze wydtuzy¢ nam zycie. Nowotwor trzeba wykluczy¢, jesli pojawia si¢
nietypowe, przedluzajace si¢ objawy: przewlekly kaszel, przewlekle béle brzucha, prze-
wlekta chrypka, nietypowe béle, ktére utrzymuja sie. Pamietaj o przeprowadzaniu regu-
larnych badan u lekarza pierwszego kontaktu. Rutynowo sprawdzaj, czy nie masz na cie-
le narosli, pieprzykéw czy sincéw, ktore sie nie goja, by jak najszybciej wychwycié ewen-
tualne zmiany.



SCHORZENIA NEREK

Przewlekta choroba nerek to powolna utrata sprawno$ci nerek. We wczesnych stadiach
moze nie powodowaé zadnych objawéw. Pogorszenie pracy nerek moze trwaé miesiace,
a nawet lata. Moze to by¢ tak powolne, ze objawy pojawiaja sie dopiero wtedy, kiedy
sprawno$¢ nerki spadnie ponizej 10 procent normy.

Jezeli przewlekta choroba nerek zostanie zdiagnozowana dopiero w tym stadium, moze
zaj$¢ potrzeba dializy lub nawet przeszczepu nerki. Przewlekta choroba nerek to jedno
ze schorzen zwiazanych z wiekiem. Ryzyko zachorowania wzrasta po 70. roku zycia.

Czy jestem bardziej za-
grozony przewlekla cho-
roba nerek?

Chociaz informacje sg wciaz
ograniczone, wydaje sig, ze
osoby z hemofilia moga by¢
bardziej zagrozone przewle-
kta chorobg nerek niz ogélna

Moczowdd

lacia. Czvnnikami rv- CHORA NERKA _
p011() Hac iyl,ml. ?{: Y ZDROWA NERKA © ziarnista powierzchnia
zyka mogg byC nhibitory | niaca hez zarzutu o stabsza praca
i krwawienia z nerek. o wiasciwa wielkos¢ © mniejszy rozmiar

© mato biatka w moczu ® duzo biatka w moczu




Czy leczenie przewleklej choroby nerek przebiega inaczej u oséb ze skaza
krwotoczng?

Jezeli choroba nerek jest bardziej powszechna wsréd oséb z hemofilig i jezeli, jak to juz
si¢ dzieje, powigksza si¢ liczba pacjentéw w zaawansowanym wieku, jest prawdopodob-
ne, ze w niedalekiej przysztosci pojawi si¢ wiecej przypadkéw ostatniego stadium
niewydolnosci nerek.

Leczenie i monitorowanie hemofilii powiklanej choroba nerek przebiega tak samo jak
w przypadku choroby nerek w ogélnej populacji. Wazna jest opieka nefrologa, mierzenie
ci$nienia krwi (i w razie potrzeby stosowanie odpowiednich lekéw), ocena czynnikéw
ryzyka choréb uktadu krazenia oraz badania laboratoryjne. Konieczne bedzie podawa-
nie czynnika przy procedurach inwazyjnych (np. biopsji czy zabiegach chirurgicznych).

Przy leczeniu przewleklej
choroby nerek w hemofilii
korzystna moze by¢ dializa
otrzewnowa, poniewaz wte-
dy podanie czynnika jest
czesto konieczne tylko ze
wzgledu na wprowadzenie

cewnika otrzewnowego, a
nie na dalszg procedure dia-
lizy. Jednak ta metoda moze
nie by¢ odpowiednia dla
0s6b z przewleklym WZW
ze wzgledu na ryzyko zaka-
zenia i mozliwo$¢ krwawie-
nia z otrzewnej. Skuteczna jest tez hemodializa, ale moze to wymaga¢ stosowania zaréw-
no czynnika krzepniecia, jak i heparyny jako leku przeciwzakrzepowego podczas dializy.

1. Rzu¢ palenie.
2. Nie pij alkoholu.
3. Stosuj zdrowa diete.

4. Utrzymuj prawidtowa mase ciata.

5. Badz aktywny fizycznie.
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CUKRZYCA

Cukrzyca to okreslenie grupy i
choréb charakteryzujacych sie
wysokim poziomem cukru we

krwi. Przyczyna jest niewytwa-

rzanie lub wytwarzanie w zbyt
malej ilosci insuliny. Najczestsza
postaciag cukrzycy jest cukrzyca
typu 2, najczesciej spowodowana f
nadwagg i otytoscia.

Osoby z cukrzyca typu 2 wytwarzaja insuline, ale jej ilo§¢ jest niewystarczajaca albo or-
ganizm nie potrafi prawidlowo jej wykorzystaé — méwimy wtedy o insulinoodpornosci.
Kiedy jest za mato insuliny albo insulina nie jest tak wykorzystywana, jak powinna, glu-
koza nie moze dotrze¢ do wnetrza komorek organizmu. Gromadzi sie we krwi, zamiast
przedostawacé sie do komoérek, przez co nie moga one prawidtowo funkcjonowac.

Najprostsza i najszybsza metoda diagnozowania cukrzycy polega na pomiarze glukozy
we krwi.

Niezdiagnozowana lub nieleczona cukrzyca moze wywotaé uszkodzenia wielu uktadéw
naszego organizmu. Mozliwe skutki to:

® uszkodzenie wzroku,
® zmiany w naczyniach krwionos$nych, prowadzace do choréb serca,
® uszkodzenie nerwéw i matych naczyn krwiono$nych oczu, nerek,

® klopoty ze wzwodem i impotencja.

Objawy cukrzycy typu 2:
® nadmierne pragnienie,

® czeste i zwiekszone oddawanie moczu,

® oslabienie, sennosé,

® wicksza podatno$é na infekcje grzybi-
cze,

® wolne gojenie si¢ ran, w tym takze
drobnych skaleczen,

® utrata ostro$ci widzenia,

® nadmierna sucho$¢ skory,

® wahania masy ciala.




W grupie ryzyka zachorowania na cukrzyce typu 2 sg osoby:
® z nadwagg lub otytoscig [BMI = 25 lub obwdd w talii > 94 cm (mezezyzni)]

® 7 cukrzycg wystepujacag w rodzinie (rodzice badz rodzenstwo),
® mato aktywne fizycznie,

® 7 chorobg uktadu sercowo-naczyniowego,

® 7 nadci$nieniem tetniczym (= 140/90 mm Hg),

® 7 hiperlipidemig [stezenie cholesterolu HDL < 40 mg/dl (< 1,0 mmol/l) i/lub trigli-
cerydow > 150 mg/dl (>1,7
mmol/l)].

Badanie krwi, polegajgce na mierze-
niu poziomu glukozy we krwi, powin-
ny wykonywacé:
® osoby z grup ryzyka — co rok,
bez wzgledu na wiek,
® osoby zdrowe, bez zadnych
czynnikéw ryzyka, powyzej 45.

Watroba zdrowa

roku zycia - raz na trzy lata.

Czesto$¢ wystepowania cukrzycy przy hemofilii nie jest dobrze udokumentowana. Jezeli
konieczne jest podawanie insuliny, mozna stosowaé zastrzyki podskérne bez komplikacji
w postaci krwawien.

Jesli chodzi o WZW typu C, to z badan wynika, ze u oséb zakazonych HCV cukrzyca
moze wystepowaé nawet trzykrotnie cze$ciej niz u os6b niezakazonych. Przewlekle zapa-
lenie watroby typu C moze wzmagac¢ rozwéj cukrzycy. Badania podaja, ze cukrzyca wy-
stepuje czesciej u pacjentéw z WZW typu C niz u 0oséb z WZW typu B lub innymi choro-
bami watroby. Réwniez sttuszczenie watroby jest czesto kojarzone z rozwojem cukrzycy
typu 2.

Pojawienie sie ktéregokolwiek z objawéw podanych na str. 24 nalezy jak najszybciej zgto-
si¢ swojemu lekarzowi prowadzgcemu.

1. Stosuj zdrowa diete: jedz duzo warzyw, —
owocow, kasz, mato ttuszczu i stodyczy. = iﬁ_“_— - 1_;—?

2. Badz aktywny fizycznie. @ e g |o= ot ’1;‘

3. Utrzymuj prawidtowa mase ciafa. g i ;":? @‘- o :*'“:

4. Ttuszcze zwierzece zastepuj roslinnymi. — T o ‘i“ AL
< a8 ¢ w

5. Nie pal papieroséw.



