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Biuletyn Informacyjny narodzit sie wiosng biezgcego roku w todzi. Pierwotnie byt biule-
tynem tédzkiego kota naszego Stowarzyszenia. Mimo swej skromnej, osmiostronicowej obje-
tosci zyskat uznanie cztonkdw Stowarzyszenia, rowniez z innych osrodkéw. Dlatego tez de-
cyzjq Zarzadu Gtownego PSCH przeksztatcono go w publikacje majgcq dociera¢ do wszyst-
kich k6t Stowarzyszenia. Kota bedg zas decydowac o sposobie rozprowadzania go wsrod
swoich cztonkdw. Liczymy rowniez, ze uda nam sie wykorzysta¢ nowoczesne sposoby ko-
munikacji i udostepniac Biuletyn za posrednictwem Internetu.

Pragniemy, by Biuletyn ukazywat sie regularnie jako kwartalnik. Czy tak sie stanie, zale-
zec bedzie w duzym stopniu od aktywnosci Kot — liczymy na inspiracje z ich strony, na opra-
cowane przez Kolezanki i Kolegow informacje o dziatalnosci w poszczegolnych cze$ciach
Polski, na materiaty dotyczace spraw istotnych dla wszystkich cztonkdw Stowarzyszenia.

Numer 1 otwiera bardzo istotny materiat oparty na fragmentach wystapienia prof.
S. topaciuka podczas tegorocznego Walnego Zjazdu naszego Stowarzyszenia, poswiecony
aktualnej sytuacji w leczeniu hemofilii oraz najblizszej przysztosci w tej dziedzinie. Zamiesz-
czamy rowniez artykuty poswiecone czynnikowi rekombinowanemu i wirusowym zapaleniom
watroby, ktore niestety wcigz jeszcze sq aktualne dla 0sob leczonych preparatami krwiopo-
chodnym. Podajemy informacje o przystugujacych wielu z nas prawach i ulgach, a w sekcji 8
— relacje z wizyty delegacji Zarzadu Gtéwnego PSCH w Ministerstwie Zdrowia.

Jak w przypadku kazdej publikacji, ksztatt Biuletynu Informacyjnego bedzie w duzym
stopniu zaleze¢ od sugestii i propozycji naszych Czytelnikow. Prosimy o przekazywanie nam
swoich uwag i opinii.

[1]1 LECZENIE HEMOFILII DZIS | JUTRO

Fragmenty wystapienia prof. dr. hab. med. Stanistawa Lopaciuka podczas Il Walnego
Zjazdu PSCH, 6 czerwca 1998 r.

(...) zaopatrzenie w koncentraty jest gtownym, podstawowym warunkiem sprawnej, do-
brej opieki nad chorymi na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne. Dostateczne zaopatrze-
nie to wedtug zalecen Swiatowej Organizacji Zdrowia i Swiatowej Federacji Hemofilii 2 jed-
nostki koncentratu czynnika VIl oraz 0,2 jednostki czynnika IX na mieszkanca kraju [hemofi-
lia B wystepuje 7-10 razy rzadziej niz hemofilia A - przyp. red.]. W Polsce rowna sie to od-
powiednio 77 min jednostek czynnika VIl i 8 min jednostek czynnika IX. W okresie ostatnich
trzech lat, ktére nie byly najgorsze, moglismy korzysta¢ z 40 min jednostek czynnika VIII
i 4 min jednostek czynnika IX, osiggajac w ten sposob wskaznik zuzycia okoto 1 jednostki
czynnika VIl i 0,1 jednostki czynnika IX. Jest to potowa tego, co powinnismy mieé. Oczywi-
Scie ta ilos¢ nie wystarczyta, aby nasi chorzy mogli otrzymywac¢ koncentrat do domu, o czym
wrecz marzymy, ale pozwalata chorym czué sie bezpiecznie. Nie zdarzyto sie, aby w sytuacji
jakiegokolwiek zabiegu operacyjnego, a czasami nawet w bardzo trudnej sytuacji, kiedy za-
bieg byt wykonywany u chorego majacego przeciwciata przeciw czynnikowi VIII, zabrakto
nam koncentratu. Trzeba rowniez powiedzie¢, ze pomimo tego niedostatku obecna ilos¢
koncentratu jest trzykrotnie wieksza od tej, ktérg dysponowalismy przed 1990 rokiem,
i dwukrotnie wieksza w poréwnaniu do roku 1992.

Obecnie nie otrzymujemy daréw w postaci koncentratéw. W latach 1993-97 dary,
szczegOlnie od Fundacji AmeriCares, stanowity duze uzupetnienie zaopatrzenia ogdlnego
kraju, dochodzac do 20 min jednostek czynnika VIII w skali roku. (...) Dwa lata temu dary od



Fundacji AmeriCares stanowity 10 min, rok temu 7 min, a w tym roku tylko 2 min jednostek
i prawdopodobnie jest to juz koniec. Dlatego musimy wypetnic¢ te luke, przynajmniej w ilosci
5 min jednostek. Wierze, ze sg takie mozliwosci poprzez zakup przez Wojewddzkie Stacje
Krwiodawstwa ze srodkow wiasnych. Stacje maja, skromne wprawdzie, wtasne srodki finan-
sowe i bardzo prosimy dyrektoréw stacji 0 zwiekszenie zakupow. Niestety, przez nastepne
dwa lata bedziemy musieli utrzymac¢ produkcje krioprecypitatu. Bedziemy zabiegali o srodki
finansowe na zakup centralny koncentratéw. Do tej pory ten zakup byt bardzo niewielki. Do-
tyczyt gtbwnie bardzo rzadkich koncentratow, takich jak Haemate P, jak wieprzowy czynnik
VIl o nazwie Hyate C, FEIBA — dla chorych z inhibitorem, jak czynnik XIIlI oraz czynniki dla
chorych obarczonych inng skazg niz hemofilia.

Niepokoi nas fakt duzego zréznicowania w zaopatrzeniu w koncentraty pomiedzy po-
szczegdblnymi regionami Polski. Oczywiscie jest to wynik roznic ilosci osocza oddawanego do
frakcjonowania w Szwajcarii. Sg regiony kraju zaopatrywane przez stacje krwiodawstwa
w Szczecinie, Radomiu, Bydgoszczy, Watbrzychu, gdzie wskaznik zuzycia czynnika VIII
przekracza 1 jednostke, a wskaznik szczecinski zbliza sie nawet do 2 jednostek na jednego
mieszkanca. Ale niestety sg regiony, jak np. zaopatrywane przez stacje krwiodawstwa
w Kielcach, Zielonej Gorze i Krakowie, gdzie wskaznik ten jest ponizej 0,6 jednostki (...)

Nalezy zwr6ci¢ uwage, ze pod wzgledem dostepu do koncentratow sytuacja jest trudna
na rynku miedzynarodowym. Od dwéch lat bardzo trudno jest kupi¢ koncentrat, a w tym roku
wiele firm odmawia sprzedazy w zwigzku z duzym deficytem czynnika VIII w firmach farma-
ceutycznych. Sa tego dwie przyczyny.

— Pierwsza to zwiekszone wymagania pod wzgledem bezpieczenstwa koncentratéw czynni-
kow krzepniecia. Od 1985 roku wszystkie koncentraty antyhemofilowe sg poddawane proce-
durze inaktywacji wiruséw, najczesciej metoda z zastosowaniem organicznego rozpuszczal-
nika i detergentu (tzw. metoda S/D). W latach 1988-1992 kilkudziesieciu chorych na hemofi-
lie we Wioszech, Niemczech, Belgii i Irlandii zachorowato na wirusowe zapalenie watroby
typu A, ktére niewatpliwie byto spowodowane uzyciem jednego z koncentratow bardzo do-
brej jakosci, ale inaktywowanego poprzez procedure S/D. Odpowiednie autorytety w 1997
roku zalecity wszystkim producentom, aby oprdcz inaktywacji S/D stosowana byta druga pro-
cedura (nie dotyczy to koncentratow firmy Immuno, ktére inaktywowane sg inng metoda,
poprzez podgrzewanie w parze). W zwigzku z tym firmy farmaceutyczne musiaty dostosowac
produkcje koncentratéw do zalecen. Drugg metoda inaktywacji wiruséw najczesciej jest to
podgrzewanie liofilizatu na sucho. Firmy jednoczesnie sg zobowigzane do przeprowadzenia
badan klinicznych nowego koncentratu. Badania zaplanowane sg na trzy lata, co bardzo
opOznia wprowadzanie koncentratéw podwojnie inaktywowanych na rynek farmaceutyczny.
Ponadto wiele firm w trosce o wieksze bezpieczenstwo przetoczen zrezygnowato z produkcji
$rednio oczyszczonych koncentratéw, takich jak np. Kryobulin firmy Immuno, wprowadzajac
na to miejsce koncentraty wysoko oczyszczone, ale oczywiscie dwa razy drozsze.

— Drugq przyczyng jest tzw. choroba Creuzfeldta-Jacoba, tak nagtosniona przez nasze me-
dia. Sg dwie odmiany tej choroby. Pierwsza, klasyczna, znana jest od dawna i nie jest prze-
noszona przez transfuzje. Druga, nazwana nowym wariantem choroby Creuzfeldta-Jacoba,
teoretycznie mogtaby by¢ przenoszona poprzez preparaty krwiopochodne. Nie ma jednak na
to zadnych dowodéw. Co wiecej, przez tyle lat intensywnego leczenia substytucyjnego nie
stwierdzono ani jednego przypadku choroby Creuzfeldta-Jacoba wsréd chorych na hemofilie.
Jednak producenci i lekarze sg bardzo ostrozni i podjeto pewne dziatania w kierunku bezpie-
czenstwa koncentratow pod tym wzgledem. Na przyktad w ubiegtym roku w Stanach Zjedno-
czonych zniszczono 100 min jednostek czynnika VI, tracac ponad 120 min dolaréw, ponie-
waz okazato sie, ze w zbiorczej puli osocza od kilkunastu tysiecy dawcow znalazia sie porcja
osocza od jednego dawcy, ktéry pozniej zachorowat na chorobe Creuzfeldta-Jacoba. Innym
przyktadem ostroznosci jest np. to, ze w Wielkiej Brytanii zarzgdzono, zeby od tego roku wy-
tacznie stosowaé rekombinowany czynnik VIII. Rekombinowane czynniki VIII coraz po-
wszechniej stosowane sg takze w innych krajach.



Sytuacja jest trudna. Bedac realistg sadze, ze w ciggu najblizszych 3-5 lat nie uda nam
sie znaczaco zwiekszy¢ dowozu koncentratow antyhemofilowych do Polski. Dobrze bytoby,
abysmy utrzymali obecny poziom. Sg na to realne szanse. W przysztosci nasze nadzieje
musimy wigzac¢ jednak z koncentratami uzyskiwanymi drogq inzynierii genetycznej, tzw. re-
kombinowanymi czynnikami krzepniecia. Rekombinowane czynniki VIl sg juz produkowane
od kilku lat, byty rowniez stosowane w Polsce. Ostatnio uzyskano rekombinowany czynnik
IX, ktéry nazywa sie BeneFix. Uzyskat on juz licencje w krajach zachodnich. Problem polega
na tym, ze procedura produkcji tych czynnikbw wymaga réwniez ich oczyszczenia, co jest
bardzo kosztowne. Ich cena jest wyzsza od ceny koncentratdw osoczopochodnych, co
w naszych warunkach eliminuje ich zakup. Dysponujgc ograniczonymi srodkami lepiej jest
kupi¢ dwukrotnie wiecej koncentratu osoczopochodnego. Jednak sa pewne nadzieje na
przyszto$¢, bowiem juz w najblizszym czasie zostanie uruchomiona produkcja nowej gene-
racji rekombinowanych czynnikow krzepniecia. Takg jaskétkg jest czynnik o nazwie Refacto,
ktory jest mutantem czynnika VIII, gdzie wycieto duzg czes¢ czasteczki czynnika VI, ktéra
nie jest potrzebna do jego aktywnosci. Dzieki temu uzyskano preparat bardzo trwaty przy
przechowywaniu, nie wymagajacy stabilizacji ludzkimi albuminami. Ot6z jest nadzieja, ze
wtasnie tg drogq pdjda producenci, wytwarzajac rekombinowane czynniki krzepniecia, ktére
nie beda zawieraty zadnych obcych biatek, a zwtaszcza biatka bydlecego i biatek ludzkich.
Co wiecej, na ostatnim Kongresie Swiatowej Federacji Hemofilii, ktéry odbyt sie kilkanascie
dni temu w Hadze, zapowiedziano produkcje “superczasteczek” czynnika VIII, czasteczek
o niezwyktych wtasciwosciach. Jest mozliwe produkowanie czynnika VIII, ktéry bedzie miat
zablokowane miejsca powodujgce powstawanie przeciwciat, czyli tzw. epitopy. Jest mozliwe
wyprodukowanie hybrydy, to jest fragmentu czynnika ludzkiego potaczonego z fragmentem
czynnika wieprzowego, czyli takiego czynnika, ktéry bedzie aktywny pomimo obecnosci
przeciwciat przeciw czynnikowi VIII. Jestem przekonany, ze jest to kwestia kilku najblizszych
lat. Niestety nie moge nic optymistycznego powiedzie¢ na temat terapii genowej. Badania
nadal sg na etapie doswiadczeh na zwierzetach i prawdopodobnie dopiero za kilka lat roz-
poczng sie pierwsze préby terapii genowej hemofilii u ludzi.

[2] CHOMIKI A CZYNNIK REKOMBINOWANY
Jaka role odgrywajg chomiki w leczeniu chorych na hemofilie? Ot6z ich komdérki wyko-
rzystuje sie do produkcji czynnika VIII lub IX w laboratorium. Do pobranych od chomikéw
komorek z ich nerek lub jajnikbw wszczepia sie ludzki gen czynnika VIII lub IX. Komorki
umieszczone w ptynie zawierajagcym substancje odzywcze dzielg sie wielokrotnie i zgodnie
z “instrukcjami” zawartymi we wszczepionym genie wytwarzajg czynnik VIII lub IX — jest to
wiasnie czynnik rekombinowany.
(wg pisma Hemalog, 4/98)

[3] CZYNNIK REKOMBINOWANY - LEK PRZYSZLOSCI?

Do niedawna jedynym zrodtem czystego czynnika krzepniecia byto osocze krwi ludzkiej
pobieranej od dawcow. Jednakze rozwdj medycyny stworzyt nowg mozliwos¢ — czynnik re-
kombinowany. Czynnik ten uzyskuje sie w laboratorium z komérek zwierzecych, do ktérych
wprowadzono ludzki gen czynnika VIII lub IX.

Rekombinowany czynnik VIII jest dostepny zaledwie od kilku lat, a rekombinowany czyn-
nik IX jest jeszcze nowszym osiggnieciem; nie ma jednak watpliwosci, ze ta metoda bedzie
w przysztosci wykorzystywana w leczeniu hemofilii. Usuwa ona bowiem zaleznos¢ od daw-
cow i powinna doprowadzi¢ do uzyskania nieograniczonych ilosci czynnika. Co wiecej, me-
toda rekombinacji pozwala na modyfikowanie czasteczek czynnika w taki sposéb, by zapew-
ni¢ im wiekszg skutecznosé.

Mimo rosngcego wykorzystania czynnika rekombinowanego jest on wcigz mato znany.
Podajemy odpowiedzi na najczesciej zadawane pytania na ten temat.



Czy czynnik rekombinowany rézni sie od czynnika uzyskiwanego z osocza?

Teoretycznie nie. Czynnik to czynnik, niezaleznie od tego, czy powstat w komoérce na-
szego ciata (zwykle w watrobie), w komérce watroby dawcy krwi czy w komorce w laborato-
rium. Jednak w rzeczywistosci moga wystepowacé drobne réznice. Gdy czynnik powstaje
w watrobie, do jego czasteczki przytaczaja sie inne substancje, ktore nie sa jej czescia. Mo-
ga to by¢ np. weglowodany. Komorka zwierzeca w laboratorium uzyskana metoda inzynierii
genetycznej wytwarza czynnik identyczny z czynnikiem produkowanym w watrobie, ale nie
jest w stanie wytworzy¢ tych dodatkowych substancji. Czy ma to jakies znaczenie? Wtasci-
wie nie. Naprawde liczy sie to, ze zaréwno czynnik rekombinowany, jak i czynnik monoklo-
nalny uzyskany z osocza sg bardzo czystymi koncentratami czynnika.

W jaki sposob oczyszcza sie czynnik rekombinowany (i czynnik monoklonalny uzy-
skiwany z osocza)?

Chociaz w niektorych procesach produkcyjnych stosuje sie filtry, to z reguty obie formy
czynnika oczyszcza sie przy uzyciu niedawno opracowanej metody wykorzystujacej przeciw-
ciata monoklonalne. Te przeciwciata to biatka, ktérych celem jest znalezienie i zwigzanie
okreslonej substancji. Zwykle mys$limy o przeciwciatach zwalczajgcych zarazki — robig to
bardzo skutecznie. Ich metoda dziatania polega na wytropieniu zarazka i doczepieniu sie do
niego. Ten uscisk jest tak mocny i skuteczny, ze zarazek przestaje by¢ aktywny. Sg rowniez
przeciwciata, ktére rozpoznajg czasteczki czynnika krzepniecia i wigzg sie z nimi. Jest to
pozyteczny wariant przeciwciat, ktére powodujg powstanie inhibitorow (antykoagulantéw).
Chodzi tu jednak o przeciwciata wytwarzane nie w ludzkim ciele, lecz w laboratorium — po to,
by spetni¢ wazng funkcje: oczysci¢ czynnik. Przeciwciata monoklonalne sg przyczepione do
koralikbw umieszczanych w specjalnie skonstruowanych cylindrach. Przeciwciata te robig
tam to, co potrafig najlepiej — wytapuja czynnik i przytaczajq sie do niego jak dawno nie wi-
dziani krewni. Substancje poddawang oczyszczaniu przepuszcza sie przez cylinder, a potem
sptukuje sie koraliki, zeby usung¢ niepozadane resztki. Nastepnie ptucze sie je ponownie,
tym razem roztworem, ktory rozbija wigzania miedzy przeciwciatami a czynnikiem, i uwalnia
sie czynnik.

Proces ma zastosowanie zaréwno w przypadku otrzymywanego z 0osocza czynnika mo-
noklonalnego (nazwanego tak od tej wtasnie metody oczyszczania), jak i czynnika rekombi-
nowanego.

Jakie kroki podejmuje sie, zeby czynnik rekombinowany byt bezpieczny?

Koncentraty czynnika monoklonalnego ogrzewa sie lub poddaje dziataniu specjalnych
rozpuszczalnikdéw, by zabi¢ wirusy. Jednak czynnik rekombinowany powstaje w laboratorium,
wiec mozna przyja¢, ze nawet bez dalszej obrdbki czy bez zastosowania tych metod inakty-
wacji wiruséw jest wolny od wiruséw atakujacych cztowieka. Niemniej czynnik jest nadal
poddawany doktadnemu sprawdzeniu — chodzi o to, zeby nie byto w nim wiruséw i bakterii.
Czy czynnika rekombinowanego nie stabilizuje sie przy uzyciu ludzkiej albuminy —
substancji uzyskiwanej z osocza?

llos¢ czynnika VIl potrzebna do zastosowania jest tak mata, a jego czgsteczka jest tak
wrazliwa, ze konieczna jest substancja, ktéra utatwi czasteczkom czynnika przetrwanie pro-
cesu produkcji, a jednoczesnie powiekszy objetos¢ utatwiajgc obrébke. Czynnik wymaga tez
stabilizacji w procesie liofilizowania, a pézniej rozpuszczania, jak réwniez po to, by zachowaé
swojg skuteczno$¢ przez caty okres przechowywania. Tradycyjnie stosuje sie do tego celu
albumine z ludzkiego osocza. Jest ona powszechnie wykorzystywana juz od 50 lat i — przy
zachowaniu odpowiednich metod inaktywacji wiruséw — nie powoduje przenoszenia choréb.
Jesli jednak podejmuje sie duzy wysitek, by otrzymac czynnik nie zwigzany z ludzkim oso-
czem, a potem do produkiu koncowego dodaje sie substancje pobrang z osocza, to celo-
wos$C catego przedsiewziecia staje pod znakiem zapytania. Dlatego tez niedtugo do uzytku
wejdg nowe metody, w ktdrych albuminy zastgpi roztwér sacharozy.

Czy oznacza to, ze przy produkcji czynnika rekombinowanego nie uzywa sie zadnych
substanciji pochodzacych z osocza?



Niezupetnie. By utrzymac sie przy zyciu i by¢ w stanie wytwarza¢ czynnik, te komorki
zwierzece potrzebujg substancji pokarmowych; pobierajg je z ptynu zawierajgcego surowice
krwi bydlecej i ludzkiej. Istnieje tez juz jednak rekombinowany czynnik IX, ktéry uzyskuje sie
w Srodowisku odzywczym ztozonym z cukru, soli i r6znych aminokwaséw — w tej mieszance
nie ma zadnej surowicy krwi. Jest prawdopodobne, ze w pewnym momencie przysztosci
rowniez czynnik VIl bedzie wytwarzany bez uzycia surowicy ludzkiej czy zwierzece;.

Jak sie maja produkty rekombinowane do inhibitorow?

Chociaz wyrazano obawy, ze czynnik rekombinowany moze w jaki$ sposéb narazac lu-
dzi na ryzyko wytworzenia sie inhibitoréw, to chyba jednak tak sie nie dzieje. Nie ma dowo-
dow, ze metoda rekombinowania zwieksza predyspozycje biorcy do wytwarzania inhibitorow.
Badacze nadal prowadzg badania w tej dziedzinie, jednak wiekszos¢ ekspertow jest zgodna,
Zze obecnie nie mozna stwierdzi¢, iz stosowanie czynnika rekombinowanego taczy sie
z wiekszg lub z mniejszg czestotliwoscig wystepowania inhibitorow niz w przypadku czynnika
konwencjonalnego.

Jakich nowych produktéw mozemy oczekiwa¢ w przysztosci?

Trwajg prace nad ro6znymi formami czynnikdéw krzepniecia. By¢ moze uda sie wytworzy¢
silniejsze czynniki krzepliwosci, majace zwiekszong efektywnosc¢, ale moze sie z tym wigzac
ryzyko powstawania zakrzepdéw. Nadal trwajg testy na zwierzetach dotyczace czasteczki
czynnika IX, w ktérej jeden z elementow zastgpiono wariantem czynnika VII. Ta na pozor
dziwna zmiana wynika z faktu, ze dzieki temu otrzymuje sie bardziej aktywng czasteczke
czynnika IX.

Badana jest takze czasteczka, z ktorej usunieto fragment nie odgrywajacy roli w krzep-
nieciu. Tak zmniejszone czgsteczki moga by¢ produkowane szybciej i w bardziej wydajny
sposob.

Metoda rekombinacji moze réwniez pomodc osobom z inhibitorem, a to dzieki opracowa-
niu hybrydy wieprzowo-ludzkiej. Wiemy, ze dziatanie inhibitora odnosi sie tylko do pewnych
czesci ludzkiego czynnika VIII. Technika rekombinacji pozwala na usuniecie tych fragmentow
i zastgpienie ich odpowiadajgcymi im fragmentami z czynnika wieprzowego. Ludzkie prze-
ciwciata duzo stabiej reagujg na te fragmenty z czynnika wieprzowego, przez co otrzymany
czynnik rekombinowany moze w mniejszym stopniu pobudza¢ dziatanie inhibitoréw.

(na podstawie artykutu dr Neali Schwartzberg, Hemalog 4/98)

[4] PYTANIA | ODPOWIEDZI

Czy to prawda, ze ananas moze spowodowac¢ krwawienie? Podobno zawiera jakis en-
zym, ktory utrudnia tworzenie sie skrzepow. Wydaje mi sie to mato prawdopodobne.
A jednak to prawda. Ananas zawiera enzym o nazwie bromalina, kitéry rozpuszcza biatka.
Skrzepy krwi to rodzaj sieci z biatek. Jesli w twoim organizmie tworzy sie wtasnie skrzep po
krwawieniu w jamie ustnej albo po zabiegu dentystycznym, powiniene$ zdecydowanie unika¢
jedzenia ananasa. Zawarty w nim enzym rozbije sie¢ biatkowg tworzaca skrzep; to z kolei
spowoduje nawrét krwawienia. Podobne enzymy zawiera inny owoc - papaja. Lepiej wiec
unika¢ obu tych owocoéw w okresie po krwawieniach w obrebie ust lub po zabiegu u dentysty.
(wg pisma Hemalog 2/98)

[5] POWIKLANIA ZWIAZANE Z HEMOFILIA

[5a] Zapalenie watroby

Zapalenie watroby wystepuje po uszkodzeniu lub infekcji watroby. Moze wystepowac
bezobjawowo, a moze tez objawia¢ sie ogdlnym zmeczeniem, mdtosciami, wymiotami, bo-
lem miesni i stawdw, wrazliwoscig watroby na dotyk, powiekszeniem watroby, spadkiem wa-
gi ciata.



Chorobe moze wywota¢ kazda substancja uszkadzajgca watrobe, w tym alkohol, narko-
tyki, inne srodki chemiczne, wirusy, albo dowolna kombinacja tych elementéw. Jezeli scho-
rzenie wywotaty wirusy, okresla sie je jako wirusowe zapalenie watroby. Zakazenie moze
nastapi¢ przez krew i produkty krwiopochodne. Obecnie znamy sze$¢ réznych wirusow wy-
wotujgcych to schorzenie - typ A, B, C, D, E oraz G. Zapalenie watroby typu A, B i C stanowi
prawie 95% wszystkich znanych przypadkéw wirusowego zapalenia watroby. Pozostate typy
spotyka sie rzadko.

Dzisiejsze czynniki krzepniecia sg bardziej bezpieczne niz dawniej, chociaz nadal istnieje
ryzyko zarazenia wirusem zapalenia watroby w wyniku podania czynnika. Metody wykrywa-
nia dawcéw z zapaleniem watroby sg obecnie duzo doktadniejsze, przez co zmniejsza sie
szansa infekcji. Przy produkcji czynnikéw stosuje sie rowniez nowe metody inaktywacji wiru-
sOw, dzieki czemu sg one bardziej bezpieczne w uzyciu. W 1997 r. nie zanotowano zadnego
przypadku wirusowego zapalenia watroby typu C spowodowanego infekcjg w wyniku przeto-
czenia czynnika krzepniecia inaktywowanego jednym z tych sposobdéw. Réwniez wirusy za-
palenia watroby typu B i D ging dzieki tym metodom. Nie zanotowano dotad ani jednego
przypadku przeniesienia wirusow zapalenia watroby typu E przez produkty krwiopochodne.
Niewielka liczba chorych na hemofilie zostata zakazona wirusami zapalenia watroby typu G,
prawdopodobnie za posrednictwem preparatow krwiopochodnych. Wirusy typu A odnajdy-
wano w czynniku krzepniecia oczyszczanym przy uzyciu metody S/D (rozpuszczalnik i de-
tergent), po czesci dlatego, ze sg one odporne na aktualnie stosowane metody zwalczania
wiruséw. Infekcja zapaleniem watroby typu A jest nadal ryzykiem dla oséb ze skazami krwo-
tocznymi otrzymujacych produkty osoczopochodne. Jednakze infekcji tego typu mozna za-
pobiec przez szczepienie.

Dzisiejsze srodki bezpieczenstwa, cho¢ bardzo udoskonalone, nie sg doskonate. Petnej
krwi i sktadnikow krwi, w tym masy krwinkowej, osocza, ptytek i krioprecypitatu, nie mozna
oczyszczaé przy uzyciu obecnie stosowanych metod inaktywacji wiruséw. Dzieje sie tak dla-
tego, ze metody te spowodowatyby uszkodzenie waznych sktadnikdéw krwi lub zablokowanie
ich dziatania, przez co takie produkty krwiopochodne statyby sie bezuzyteczne. Zgodnie z
aktualnymi danymi ryzyko zarazenia przez krew wirusowym zapaleniem watroby typu C jest
mniejsze niz jeden do tysigca, a dla typu B - jeden na piecdziesiat tysiecy. Zaleca sie, by
osoby ze skazami krwotocznymi szczepity sie zapobiegawczo przeciw zapaleniu watroby
typu A i B. Co roku powinny tez poddawac sie testom na obecnos¢ wiruséw zapalenia wa-
troby typu C. Niestety, nie ma szczepionki przeciw typowi C.

(na podstawie materiatéw National Hemophilia Foundation zamieszczonych w Internecie -

www.infowfh.org, www.hemophilia.org)

[5b] Leczenie wirusowego zapalenia watroby typu C

Wiekszos¢ osbdb otrzymujacych produkty wytwarzane z osocza gromadzonego od wielu
dawcéw przed wprowadzeniem bardziej skutecznych metod inaktywacji wiruséw, tzn. przed
koncem lat osiemdziesigtych, miato wirusowe zapalenie watroby typu C; wiekszos¢ z nich
jest nosicielami tego wirusa. Obecnos¢ wirusa w organizmie moze spowodowaé przewlekte
zapalenie watroby, a u niektérych oséb, po wielu latach, prowadzi¢ do marskosci watroby lub
do raka watroby. Bardzo wolny i zmienny przebieg przewlektego zapalenia watroby oznacza,
ze jego petne znaczenie moze nie ujawniac sie przez cate dziesieciolecia. Jednoczesna in-
fekcja HIV przyspieszata przebieg przewlektego zapalenia watroby typu C u wielu chorych,
duzo czesciej prowadzac do niewydolnosci watroby.

Wirus zapalenia watroby typu C jest trudny do wykrycia. Test dla wykazania infekcji
(przeciwciat zapalenia watroby typu C) opracowano dopiero w 1989 r., a zastosowano go do
badania pobranej krwi w 1990 r. Niedawno opracowano metode pomiaru ilodci materiatu
RNA wirusa typu C w krwi; wykorzystuje ona technike PCR (polymerase chain reaction).
Kosztowne testy PCR wykonuje sie w wysoce wyspecjalizowanych placowkach, wiec ich
dostepnos¢ jest ograniczona. Sg one jednak najlepszym wskaznikiem infekcji wirusem zapa-
lenia watroby typu C.



Pomiary enzyméw watrobowych (transaminaz) mogq by¢ zwodnicze, poniewaz przewle-
kte zapalenie watroby moze istnie¢ i postepowac przy normalnym poziomie tych enzymow.

Interferon-alfa to biatko normalnie obecne w organizmie. Jego wytwarzanie wzrasta w
wyniku reakcji na infekcje wirusowe. Obecnie takie preparaty produkowane przy uzyciu me-
tod rekombinacji stosuje sie w leczeniu pewnych schorzen, w tym przewlektego zapalenia
watroby typu B i C (zapalenie watroby typu B przeradza sie w stan przewlekly jedynie w nie-
wielu przypadkach). Interferon powstrzymuje replikowanie sie wiruséw zapalenia watroby
typu B i C. Duze dawki leku podaje sie w zastrzykach domiesniowych lub podskérnych, zwy-
kle trzy razy w tygodniu.

U mniej wiecej potowy pacjentow wirus zapalenia watroby typu C znika po kilku tygo-
dniach leczenia, ale moze ujawnic sie ponownie po zakonczeniu podawania leku. Tylko u ok.
20% leczonych zanika na zawsze po pierwszym okresie terapii. U czesci pacjentow reaguja-
cych na wstepne leczenie, a potem wykazujacych nawr6t po odstawieniu leku, druga, dtuz-
sza tura leczenia moze da¢ trwate wyniki. Tak wiec terapia w wiekszosci przypadkow nie
przynosi zadnych rezultatéw, a jest skuteczna w odniesieniu tylko do niewielu chorych.

U sporej grupy pacjentédw obserwowano kilka skutkédw ubocznych, m.in. objawy podob-
ne do grypy, wypadanie wioséw i spadek liczby czerwonych krwinek. Te objawy, cho¢ czesto
nieprzyjemne, rzadko byly powazne.

pazdziernik 1996

(na podstawie artykutu dr Carol Kasper ze Swiatowej Federacji Hemofilii zamieszczonego

w Internecie, www.wfh.org)

[6] ULGI | PRAWA, O KTORYCH WARTO WIEDZIEC

Przedstawiamy w skrécie najistotniejsze postanowienia dotyczace praw os6b niepetno-
sprawnych oraz znizek przystugujacych takim osobom (oraz ewentualnie ich opiekunom).
Szczegdty mozna znalez¢ w odpowiednich aktach prawnych - za kazdym razem podajemy
dokfadne dane.

Praca
Ustawa z dnia 27.08.1997 r. “o rehabilitacji zawodowej i spotecznej oraz zatrudnianiu 0Sob
niepetnosprawnych” - Dziennik Ustaw nr 123 poz. 776 z 1997 r.

Czas pracy nie moze przekracza¢ 8 godzin dziennie i 40 godzin tygodniowo. Nie wolno
zatrudnia¢ osob niepetnosprawnych w porze nocnej.

Czas pracy 0séb ze znacznym i umiarkowanym stopniem niepetnosprawnosci nie moze
przekracza¢ 7 godzin dziennie i 35 godzin tygodniowo, a w tygodniu, w ktérym przypada
dzieh ustawowo wolny - 28 godzin. Przepisdéw tych nie stosuje sie do oséb zatrudnionych
przy pilnowaniu oraz gdy lekarz zaktadowy, na wniosek zainteresowanego, wyrazi na to zgo-
de. Do czasu pracy wlicza sie przerwe na gimnastyke usprawniajgcg - 30 minut dziennie.
Pracownikom zaliczonym do znacznego i umiarkowanego stopnia przystuguje dodatkowy
urlop w wysokosci 10 dni roboczych (nie dotyczy to osob posiadajacych prawo do wiecej niz
26 dni urlopu po przepracowaniu 1 roku).

Pracodawca ma obowigzek zwolni¢ pracownika, na wniosek lekarza, na turnus rehabili-
tacyjny - nie wiecej niz 1 raz w roku. Zachowuje sie prawo do wynagrodzenia, obliczonego
jak za urlop wypoczynkowy. Pracodawca ma obowigzek zwolni¢ pracownika na badania
specjalistyczne, zabiegi lecznicze lub usprawniajgce oraz w celu uzyskania zaopatrzenia
ortopedycznego, jezeli czynnosci te nie moga by¢ wykonane poza godzinami pracy.

Ulgi komunikacyjne
Dziennik Ustaw nr 54 poz. 254 z 1996 r. z pdzniejszymi zmianami

Rencistom i emerytom przystuguje rocznie prawo do dwéch przejazdédw ulgowych
pociagiem. Inwalidzi ze znacznym stopniem niepetnosprawnos$ci korzystajg z bezptatnych



przejazdoéw druga klasa pociggéw osobowych oraz majg prawo do 50% znizki w pociagach
pospiesznych, ekspresowych i autobusach PKS.

Opiekunowie 0s6b o znacznym stopniu niepetnosprawnosci korzystajg z bezptatnych
przejazdow PKP i PKS.

Rodzice i opiekunowie dzieci i mtodziezy niepetnosprawnej sg uprawnieni do bezptat-
nych przejazdéw tylko na trasie miedzy miejscem zamieszkania a osrodkiem (szkota, przy-
chodnia).

We wszystkich wypadkach podstawg ulgi jest dokument potwierdzajacy niepetnospraw-
nos¢ - m.in. legitymacja wydawana przez Zespoty do spraw Orzekania o Stopniu Niepetno-
sprawnosci oraz ZUS.

Ulgi pocztowe i telekomunikacyjne
Dziennik Ustaw nr 127 poz. 598 z 1996 r.

Osoby o0 znacznym stopniu niepetnosprawnosci, na wézkach inwalidzkich lub osoby
z uszkodzonym wzrokiem majg prawo do bezptatnego i bezposredniego doreczania kore-
spondenciji, listonosz powinien przyja¢ od nich list zwykly i optacony.

Abonament za radio i TV
Dziennik Ustaw nr 82 poz. 383 z 1996 r.

Prawo do zwolnienia z optat przystuguje m.in. osobom o znacznym stopniu niepetno-
sprawnosci na podstawie dowodu osobistego z wpisem o zaliczeniu do (dawnej) pierwszej
grupy.

Nalezy rowniez okazac¢ orzeczenie o stopniu niepetnosprawnosci.

Inne uprawnienia
Dziennik Ustaw nr 13 poz. 60 z 1993 r.

Osoby niepetnosprawne lub z dzieckiem niepetnosprawnym majq prawo do zatatwiania
swoich spraw poza kolejnoscig w instytucjach, urzedach, sklepach.

Emblemat inwalidzki
Dziennik Ustaw nr 32 poz. 145 z 1993 r.

Otrzymujg go osoby o znacznym stopniu niepetnosprawnosci oraz o umiarkowanym
i lekkim stopniu niepetnosprawnosci (schorzenie narzadéw ruchu) lub innych schorzeniach
na wniosek lekarza — wymagane zaswiadczenie. Uprawnia on do niestosowania sie do za-
kazow “zakaz ruchu wszelkich pojazdéw” oraz “zakaz postoju” (jezeli czas dozwolonego po-
stoju jest dtuzszy niz dwie minuty ).

Parking (“koperta™)

Przystuguje osobie niepetnosprawnej wedtug zasad przyznawania emblematu.

Jezeli parking ma znalez¢ sie np. przy bloku i jest czescig drogi dostepnej dla wszystkich
mieszkancow, wniosek o wyznaczenie parkingu skfada sie w Zarzadzie Drog Miejskich. Do
podania nalezy dotaczy¢ zaswiadczenie o prowadzeniu samochodu przez osobe niepetno-
sprawna.

[7] JESZCZE O ULGACH

Osobom niepetnosprawnym przystugujg ulgi rowniez w srodkach komunikacji miejskiej.
Szczegbtowe decyzje pozostajg w rekach poszczegdélnych samorzadéw lokalnych, mozna
jednak oczekiwac, ze powszechnie bedg stosowane nastepujace zasady:

- inwalida dawnej pierwszej grupy (obecnie stopien niepetnosprawnosci znaczny) podrdzuje
bezptatnie; dotyczy to rowniez opiekuna takiej osoby;



- inwalida dawnej drugiej grupy (obecnie stopieh niepetnosprawnosci umiarkowany), ktory
pobiera rente, ale nie pracuje, ma prawo do znizki.

[8] SPOTKANIE Z PELNOMOCNIKIEM RZADU

W dniu 23 listopada 1998 r. delegacja Zarzadu Gtoéwnego PSCH w sktadzie: wiceprezes
Zbigniew Babiak oraz cztonkowie Zarzadu Ewa Tomaszek i Zdzistaw Grzelak spotkata sie w
Ministerstwie Zdrowia i Opieki Spotecznej z podsekretarzem stanu do spraw Reformy Stuzby
Zdrowia Anng Knysok i dyrektorem Departamentu Swiadczen Zdrowotnych Jerzym Serafi-
nem. Gtdwnym celem rozmowy byto uzyskanie informacji na temat leczenia skaz krwotocz-
nych w nowym systemie stuzby zdrowia. Ponizej przedstawiamy dwa najwazniejsze pytania
i uzyskane na nie odpowiedzi.

Jaka bedzie procedura w przyjmowaniu chorych na hemofilie w przypadku krwawien?
Czy bedzie obowigzywac rejonizacja? Czy chory na hemofilie bedzie mial mozliwosé
zgtaszania sie do najblizszego oddziatu szpitalnego poza ostrymi dyzurami i przez catg
dobe?

- Nie obowigzuje skierowanie i rejonizacja w nagtych przypadkach, a wiec takze przy hemofi-
lii (bez wzgledu na pore dnia).

Czy Ministerstwo ma sankcje, aby zmusi¢ szpital do podpisania kontraktu z Kasg Cho-
rych o leczenie chorych na hemofilie?

- Szpital nie moze odmowi¢ podpisania umowy z Kasg Chorych na leczenie chorych na he-
mofilie - wystarczy jeden taki sygnat, a taki szpital ma zerwang umowe.

Podczas rozmowy uzyskano takze informacje, ze w budzecie centralnym na rok 1999
uwzgledniono kwoty na zakup czynnikbw krzepniecia oraz na frakcjonowanie osocza w
Szwajcarii. Delegaci zwrdcili uwage na koniecznos¢ zapewnienia srodkéw na zakup czynni-
kéw krzepniecia dla skaz rzadziej wystepujacych.

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Do uzytku wewnetrznego.
Opracowat Adam Sumera. Wspbétpraca: Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: Lédzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, ul. Zarzewska 10/18, 93-184 £4dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl



