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Kontynuacjg materiatow rozpoczetych w poprzednim numerze sg artykuty “Rzadkie ska-
zy krwotoczne” autorstwa dr. Michata Jamrozika [1] oraz “Jak rozmawiac z dziecmi o hemofi-
lii” zaczerpniety z kwartalnika “Hemalog” [5].

Za zrédfami internetowymi podajemy najnowsze informacje dotyczgce osiggnie¢ w bada-
niach nad terapiq genowq u 0séb z ciezkg postaciq hemofilii B [2]; dotychczasowe sukcesy
w tej dziedzinie, wczes$niej w eksperymentach na zwierzetach, a teraz takze w probach
Z udziatem ludzi, napawajg nadziejg na przysztosc.

Joanna Zdziarska opracowata dla nas az dwa artykuty. Pierwszy dotyczy zabiegow orto-
pedycznych u chorych na hemofilie [3]. Warto zapoznac sie z mozliwosciami, jakie daje
wspotczesna medycyna. Drugi materiat zajmuje sie badaniami nad mozliwo$cig zarazenia
sie wariantem choroby Creutzfelda-Jakoba [4]. To na szczescie wcigz jeszcze jedynie dmu-
chanie na zimne, ale gdy chodzi o ludzkie zdrowie i zycie, nigdy za wiele ostroznosci.

Kilka kot terenowych przedstawia informacje dotyczgce swojej dziatalno$ci w ostatnim
czasie [6]. Mam nadzieje, ze w kolejnych numerach Biuletynu bedziemy mogli przeczytac
doniesienia réwniez z innych kot — apeluje o nadsytanie takich informacji do naszej redakcji
(adres w stopce na ostatniej stronie).

Robert Prencel napisat dla nas o czasie pracy niepetnosprawnych [9] i o zmianach
w przyznawaniu zasitku pielegnacyjnego [10].

Caftosci dopetniajg ciekawostki zaczerpniete z prasy i TV [7, 8, 11]. Troche relaksu powinna
zapewni¢ jolka

Adam Sumera

[1] RZADKIE SKAZY KRWOTOCZNE

Przedstawiamy dokoriczenie artykutu doktora Michata Jamrozika — pierwsza cze$c
znalazta sie w poprzednim numerze. Tam tez mozna znalez¢ wyjasnienia niektorych truad-
niejszych terminéw uzytych w ponizszym tekscie.

Niedobér czynnika X — czynnika Stuarta-Powera

Czynnik ten jest produkowany gtéwnie w watrobie, a takze w makrofagach. Do jego ak-
tywnosci niezbedna jest witamina K. Za jego synteze odpowiedzialny jest gen zlokalizowany
na ramieniu diugim chromosomu 13, niedaleko genu dla czynnika VII. Czas biologicznego
péttrwania w osoczu wynosi 48—76 godzin. Czynnik Xa wchodzi takze w sktad protrombinazy
— kompleksu enzymatycznego przeksztatcajacego protrombine w trombine. Posiada zdol-
nos¢ przeksztatcania czynnika V w czynnik Va, co moze mie¢ pewne znaczenie dla powsta-
wania niewielkich ilosci trombiny.

Niedobér czynnika X zostat po raz pierwszy wykryty w 1956 roku u cztowieka o nazwisku
Stuart mieszkajagcego w goérach Pétnocnej Karoliny. Poczatkowo myslano, ze byt dotkniety
niedoborem czynnika VII. Wkrétce jednak badacze wykryli podobne zaburzenia krzepniecia
u pacjentki Power. Uzmystowili sobie wtedy, ze odkryli nowy czynnik krzepnigecia. Poczatko-
wo nazwano go czynnikiem Stuarta-Powera, pézniej zastosowano nazwe odpowiednig do
wczesniej juz uzywanych biatek krzepniecia — czynnik X. Jego niedob6r wystepuje z czesto-
$cig 1 chorego na 500 tysiecy mieszkancéw. Dziedziczy sie w sposdb autosomalny rece-



sywny. W skazie tej wystepujq tak jak w poprzednich niedobory ilosciowe i jakoSciowe czyn-
nika X. Jeden z nieprawidtowych czynnikéw X zostat nazwany czynnikiem Friuri.

Podobnie jak w hemofilii ciezko$¢ skazy ma Scisty zwigzek z poziomem czynnika X we
krwi. Jesli wynosi on ponizej 1% normy, bedzie to ciezka skaza, natomiast w przypadku wyz-
szych poziomoéw, rzedu kilku czy dziesieciu procent normy, objawy bedg tagodne. Do prawi-
dtowej hemostazy wystarczy 15-20% prawidtowej zawartosci czynnika X. W ciezkiej postaci
moga wystepowac krwawienia z kikuta pepowiny, u starszych dzieci tatwo pojawiajace sie
siniaki, krwawienia z bton $luzowych, z nosa, z przewodu pokarmowego, obfite i przedtuza-
jace sie krwawienia miesieczne. Stosunkowo czesto mozna sie spotkac z duzymi krwiakami
podskérnymi i krwotokami z gtebszych tkanek. Przy bardzo niskim poziomie czynnika X, po-
nizej 2% normy, ujawniajg sie rowniez wylewy dostawowe jak w klasycznej hemofilii oraz
krwawienia po urazach. Rzadkie sg wylewy do osrodkowego uktadu nerwowego.

Badania laboratoryjne wykazujg przedtuzenie czasu protrombinowego i kaolinowo-
kefalinowego. Potwierdzeniem rozpoznania jest oznaczenie aktywnosci czynnika X w oso-
czu. W leczeniu stosuje sie koncentraty zespotu protrombiny lub osocze $wiezo mrozone.

Niedobdr czynnika Xl — czynnika Rosentala

Jest to biatko syntetyzowane gtéwnie w watrobie. Czas biologicznego pottrwania w oso-
czu wynosi 60—-80 godzin. Krazy w osoczu z kininogenem wielkoczasteczkowym, wigzac sie
z powierzchnig ptytek krwi. Aktywowany jest przez trypsyne i czynnik Xlla.

Niedobér czynnika Xl, zwany dawniej hemofilig C, zostat zidentyfikowany w 1953 roku.
Doniesienia na temat czestosci jego wystepowania nie sg jednoznaczne. W populacji ogéinej
jest to 10 0os6b na milion mieszkancédw. Nieco inaczej przedstawia sie to w pewnych grupach
ortodoksyjnych Zydéw. Wérdéd Zyddw aszkenazyjskich ze Wschodniej Europy odsetek ten
wynosi 1000 chorych na milion ludzi. Chorobe te wykrywa sie réwniez u Zydéw sefardyj-
skich. Zwiekszony odsetek chorych jest spowodowany zawieraniem zwigzkéw matzenskich
wytacznie w obrebie tej grupy etnicznej, co pozwolito przetrwa¢ uszkodzonym genom w ko-
lejnych pokoleniach.

Objawy kliniczne sg raczej rzadkie i tagodne. U chorych istnieje sktonnosé¢ do tatwego
tworzenia sie siniakdw, krwawien z nosa, krwiomoczu. Krwawienia pojawiajg sie w wyniku
zabiegbw operacyjnych, po ekstrakcjach zebdéw oraz po urazach, nie wystepujg samoistnie.
Krwawienia pojawiajq sie dopiero pewien czas po zabiegu. U wiekszosci chorych zawarto$¢
czynnika Rosentala waha sie w granicach 3—15% normy.

Do zapewnienia prawidtowego krzepniecia krwi w trakcie zabiegdéw operacyjnych stosuje
sie osocze swiezo mrozone przetaczane w dawce 10-15 ml/kg masy ciata co drugi lub trzeci
dzien, az do zagojenia rany.

Niedobdr czynnika Xl — czynnika Hagemana

Jest to biatko produkowane w watrobie. Aktywowane jest przez trypsyne, kalikreine, pla-
zmine, czynnik Xla. Natomiast czynnik Xlla (czyli aktywny czynnik Xll) aktywuje czynnik XI,
prekalikreing, proaktywator plazminogenu oraz czynnik VIl. Gen dla tego czynnika zlokalizo-
wany jest na chromosomie 5. Czas biologicznego poéttrwania w osoczu wynosi 40-50 godzin.

Niedobér czynnika Xl zostat wykryty w 1955 roku w czasie rutynowych badan, przepro-
wadzanych przed kazdg operacja, u pacjenta Johna Hagemana, ktéry nigdy wczesniej nie
miat zadnych zaburzen krzepniecia krwi. Niedobér ten nigdy nie wywotuje objawdéw skazy.
Wystepuje z czestoscig jednego chorego na milion mieszkancow. Prawdopodobienstwo, ze
chory moze wiedzie¢ o swojej chorobie, jest znikome, gdyz wobec braku objawdéw wykryta
ona moze by¢ witasciwie tylko w trakcie badan przed zabiegami operacyjnymi. U niektérych
ludzi dotknietych tym niedoborem zauwazono tendencje do zakrzepoéw zylnych i czesciej
wystepujgce zawaty miesnia sercowego. John Hageman wiasnie zmart z powodu zatoru
ptucnego.

Niedobér prekalikreiny — czynnika Fletchera



Czynnik Fletchera krazy w osoczu w kompleksie z kininogenem wielkoczgsteczkowym.
Czas jego biologicznego poéttrwania wynosi 35 godzin. Aktywuje plazminogen i prekalikreine,
utatwia przeksztatcenie kininogenu wielkoczasteczkowego w kininogen wielkoczasteczkowy
wolny od kinin — razem z nim uczynnia czynnik Xlla.

Niedoboér prekalikreiny wywotuje anomalie Fletchera. Zostata ona wykryta w 1965 roku
w rodzinie Fletcheréw. Podobnie jak w anomalii Hagemana brak jest objawow tej skazy. Ba-
dacz Hathaway i jego wspotpracownicy zauwazyli, ze chociaz chorzy ci mieli wydtuzony czas
kaolinowo- kefalinowy, to poziom wszystkich czynnikow krzepniecia byt prawidtowy. Fakt ten
doprowadzit do wykrycia prekalikreiny.

Bardzo podobnym zaburzeniem do anomalii Fletchera jest defekt Passovoya. Zostat on
opisany w 1975 roku. Zazwyczaj chorzy nie wykazujg zadnych objawéw skazy lub bardzo
niewielkie. Jednak powazne krwawienia mogq sie ujawni¢ w trakcie zabiegdw operacyjnych,
co udowadnia zasadnos¢ przeprowadzania rutynowych badan uktadu krzepniecia przed
kazdym zabiegiem operacyjnym. Zaburzenie to dziedziczy sie w sposéb autosomalny domi-
nujacy. Od anomalii Fletchera r6zni sie sposobem dziedziczenia.

Niedobér wielkoczasteczkowego kininogenu (HMWK) — czynnika Fitzgerarda

HMWK jest jednotancuchowym biatkiem krgzacym w osoczu w kompleksie z prekalikreing
lub czynnikiem Xl. Przyspiesza aktywacje uktadu krzepniecia zapoczatkowang w fazie kon-
taktu, przyspieszajac aktywacje czynnika Xl i prekalikreiny. Czynnik Xlla oddziatuje na kom-
pleks prekalikreiny i HMWK. Powstata w ten sposob aktywna kalikreina degraduje HMWK do
form bardziej aktywnych. Aktywacja czynnika X| przebiega najszybciej, gdy obecne sg jed-
noczesnie czynnik Xlla, kalikreina i roztozony kininogen. Czas biologicznego péttrwania wy-
nosi 6,5 dnia.

Anomalia ta zostata wykryta w 1975 roku poczatkowo u trzech rodzin. Zostata nazwana
od nazwiska chorego anomalig Fitzgerarda. Opisywana byta réwniez pod innymi nazwami
jako defekt Flaujeaca, Wiliamsa, Reida, Fujiwera. Skaza ta nie wywotuje krwawien. Niekiedy
niedob6ér HMWK wystepuje razem ze zmniejszong aktywnoscig prekalikreiny. U chorych mo-
ze dochodzi¢ do zaburzen fibrynolizy.

W czterech ostatnich anomaliach cechg wspdlng jest przedtuzenie czasu kaolinowo-
kefalinowego przy prawidtowym czasie protrombinowym. Czynniki XI, Xll, prekalikreina
i wielkoczasteczkowy kininogen okreslane sg jako tzw. czynniki kontaktu. Dziedziczenie tych
zaburzen jest autosomalne. Nie wymagajg one leczenia. W niektorych przypadkach w czasie
zabiegdw operacyjnych mozna rozwazaé przetoczenie osocza $wiezo mrozonego.

Niedobér czynnika Xlil — czynnika stabilizujacego fibryne

Czynnik XllI powstaje w watrobie, megakariocytach, monocytach (sq to poszczegdine
klasy komorek krwi) i tozysku. Czas biologicznego poéttrwania wynosi 10 dni. Uczynnia go
trombina w obecno$ci jonéw wapniowych i wiele innych enzymdow. Gtdwnag jego funkcjg jest
stabilizacja skrzepu fibrynowego poprzez wytwarzanie wigzan krzyzowych pomiedzy sgsied-
nimi nitkami fibryny. Wptywa on rowniez na aktywno$c fibroblastow, przez to biorgc udziat
W gojeniu sie ran.

Niedobdr czynnika XllIl moze dawaé objawy powaznych krwawien, jednak wszystkie
rutynowe badania uktadu krzepniecia wypadajg prawidtowo. Dziedziczy sie autosomalnie
recesywnie. Wystepuje z czestoscig jednego chorego na milion mieszkancéw. Krwawienia
moga sie rozpoczac¢ juz od pierwszych dni zycia, najczesciej z kikuta pepowiny. Krwawienia
te moga niekiedy doprowadzi¢ nawet do zejscia smiertelnego. Niewielkie urazy sprzyjajq
podskérnym wylewom. Czesciej niz w innych skazach wystepuja krwawienia w obrebie
osrodkowego uktady nerwowego. Ciezki przebieg moga mie¢ rowniez krwawienia $rod-
i pooperacyjne. Rzadziej wystepujg krwawienia z bfon $luzowych i wylewy do stawow. Ze
wzgledu na role czynnika XIll w stabilizacji skrzepu, u chorych bardzo trudno goja sie rany,
Co sprzyja powtarzajagcym sie krwawieniom. U kobiet dotknietych tym niedoborem krwawie-
nia miesieczne sag prawidtowe, jednakze czesciej dochodzi do samoistnych poronien.



W skazie tej, jak juz wspomniano, przesiewowe testy uktadu krzepniecia wypadajq prawi-
dtowo. Badania umozliwiajace wykrycie tej skazy sga skomplikowane. Niedobér czynnika XllI
mozna wykry¢ przeprowadzajac badania: tromboelastografie, probe rozpuszczalnosci skrze-
pu w roztworze mocznika lub kwasu monochlorooctowego. Ostateczne rozpoznanie ustala
sie po oznaczeniu aktywnosci czynnika XllI w osoczu metodami biochemicznymi lub immu-
nologicznymi.

Do leczenia stosuje sie koncentraty czynnika Xl uzyskiwane z ludzkiego osocza lub to-
zyska, a takze osocze swiezo mrozone i krioprecypitat. Prawidtowe krzepniecie mozna uzy-
ska¢ podwyzszajgc poziom czynnika powyzej 2%. Istnieje mozliwos¢ zapobiezenia krwawie-
niom. W tym celu nalezy przetaczac¢ jeden z preparatow raz w miesigcu.

Osoby dotkniete rzadkimi niedoborami czynnikéw krzepniecia moga sie czu¢ w jakim$
stopniu osamotnione. Ma to swojg przyczyne przede wszystkim w tym, ze bardzo trudno jest
spotka¢ drugg osobe z tg sama choroba, wymieni¢ doswiadczenia, doradzi¢ sobie, pomaéc.
Niejednokrotnie lekarze réwniez nie sg w stanie podac¢ praktycznych rad, gdyz nawet
w osrodkach specjalistycznych tacy chorzy sg wyjatkowo rzadkimi gosc¢mi. Przy czestosci
wystepowania tego typu zaburzen rzedu jeden na milion, w kraju takim jak Polska mozna
znalez¢ najwyzej kilku takich chorych. Jednak stowarzyszenia chorych na hemofilie w kaz-
dym kraju muszg pamietac i o takich ludziach, poniewaz jest im szczegdlnie ciezko.

Michat Jamrozik

[2] BADANIA NAD TERAPIA GENOWA PRZY HEMOFILII B

Ponizsza informacja pochodzi ze styczniowego biuletynu internetowego amerykanskiej
National Foundation of Hemophilia.

Na dorocznym zebraniu Amerykanskiego Towarzystwa Hematologicznego przedstawicie-
le firmy Avigen poinformowali o najnowszych wynikach badan nad terapig genowa u 0s6b z
niedoborem czynnika IX. Szesciu pacjentom z ciezkg postacig hemofilii B (poziom czynnika
IX ponizej 1%) podano jedng dawke srodka Coagulin-B; chorych podzielono na trzy grupy,
otrzymujace rézne wielkosci dawki tego srodka. U jednej z os6b w trzeciej grupie stwierdzo-
no poziom czynnika IX powyzej 10% w drugim, trzecim i czwartym tygodniu po zastosowaniu
terapii genowej. W czwartym tygodniu doszto do przejsciowego podniesienia poziomu dwoch
enzymow watrobowych (transaminitis). Wszystkie pozostate proby watrobowe byty i sg
w normie. Oba enzymy obecnie niemal wrécity do normy. Chory nie miat zadnych objawéw
i nadal czuje sie zdrowy. Po wspomnianym wzroscie poziomu enzyméw watrobowych po-
ziom czynnika IX zaczaf spadac i obecnie wynosi ok. 3%.

W ciggu szesciu tygodni po transferze genowym u pigtego pacjenta stwierdzono istotne
korzysci terapeutyczne — chory nie musiat podawac sobie rekombinowanego czynnika 1X,
chociaz doznat kilku drobnych urazéw, ktére wczesniej wymagatyby takiego leczenia. Nor-
malnie wskutek wylewow musiat otrzymywac czynnik do szesciu razy w miesigcu. Wzrost
poziomu enzymow watrobowych wystapit w cztery tygodnie po zabiegu, a tydzien pézniej
zaczety one wraca¢ do normy. Chory czut sie dobrze i w tygodniu, gdy te enzymy osiggnety
poziom szczytowy, wzigt udziat w czesci triatlonu. Poniewaz wzrost nastapit tak pdzno, nie
zostat spowodowany gwattowng reakcjg zapalna, jak to miato miejsce np. w przypadku tera-
pii genowej u hemofilika przy zastosowaniu adenowirusa w eksperymencie Genstar. Chodzi-
to zapewne raczej o specyficzng reakcje immunologiczng wobec AAV, wirusa catkowicie
odmiennego od adenowirusa.

Poniewaz poziom czynnika IX zaczat spada¢ w miare wzrostu enzyméw watrobowych,
mozna przypuszczac, ze oba zjawiska sg powigzane. Wigzacy je mechanizm nie jest jednak
jeszcze znany.

U innego pacjenta, ktéry otrzymat identyczng dawke, zaobserwowano wprawdzie pewien
wzrost poziomu czynnika IX, ale byt on mniejszy; nie odnotowano natomiast wzrostu wyni-
kow préb watrobowych.



Jak stwierdzit przedstawiciel firmy Avigen, jest to pierwszy przypadek wzrostu poziomu
czynnika IX powyzej 10% w wyniku terapii genowej u hemofilika. Zbadania wymaga przyczy-
na spadku aktywnosci czynnika IX, poniewaz w doswiadczeniach na zwierzetach nie noto-
wano zmian poziomu czynnika IX ani wzrostu poziomu enzymdw watrobowych. Niektdre psy
z hemofilig B zostaty wyleczone na wiele lat, bez Zadnej straty poziomu czynnika IX.

Zaprezentowane dane odnoszg sie do studium “Faza I/ll badan klinicznych nad terapig
genowa przy wykorzystaniu skierowanego do watroby wirusa AAV (adeno-associated virus)
u 0sob z ciezkg postacig hemofilii B”, gdzie stosuje sie Coagulin-B(R), opracowany przez
firme Avigen wstrzykiwany do watroby wektor terapii genowej w postaci wirusa AAV zawiera-
jacego gen czynnika IX.

(oprac. as na podst. Internetu:
http://www.hemophilia.org/news/medicalnews/mn_01_13_03.htm)

[3] ZABIEGI ORTOPEDYCZNE U CHORYCH NA HEMOFILIE

Artykut porusza problematyke operacji ortopedycznych, ktore sq na Swiecie przeprowa-
dzane u chorych na hemofilie, i przedstawia doswiadczenia hiszparskiego Osrodka Chirurgii
Ortopedycznej i Traumatologii w Madrycie, wspotpracujgcego z Centrum Leczenia Hemofilii.

Wiekszos¢ chorych na hemofilie odczuwa dolegliwosci ze strony stawéw, bedace obja-
wami najogdélniej méwiac przewlektych zmian stawowych, powstajacych i pogtebiajacych sie
na skutek kolejnych wylewow — czyli artropatii hemofilowej. Kwestig przysztosci jest zapo-
bieganie temu problemowi, czy tez zupetne wyeliminowanie go, poprzez profilaktyke pier-
wotng (podawanie czynnika od ok. 2 roku zycia, zanim pojawig sie pierwsze wylewy) lub
wtérng (podjecie decyzji o profilaktyce po pojawieniu sie pierwszych wylewéw). Ze wzgledu
na koszty preferowany jest oczywiscie drugi wariant. Dzieci leczone wedtug tych zasad majg
praktycznie takg szanse na to, iz bedg w przysztosci potrzebowa¢ pomocy ortopedy, jak ich
zdrowi réwiesnicy.

Wystarczy jednak pamietac, iz obecnie 70-80% hemofilikéw na $wiecie nie ma do-
stepu do profilaktyki, aby zrozumieé, ze chirurgia ortopedyczna odgrywa coraz powazniejszg
role w leczeniu powikfan hemofilii. Wraz z rozwojem tej dziedziny pojawiajg sie nowe mozli-
wosci i nadzieje dla chorych, ktérzy majg utrwalone zmiany w stawach i bez leczenia skazani
byliby na unieruchomienie w wozkach inwalidzkich. Bedace jednym z najwiekszych osia-
gnie¢ ortopedii endoprotezy, wcigz ulepszane i rozwijane, odgrywajg tu chyba najwiekszg
role.

Kluczowym problemem przy wszelkich operacjach i zabiegach, nie tylko ortopedycz-
nych, ale tez chirurgicznych i dentystycznych (usuwanie zebdw) jest nadz6r hematologa.
Ustala on czas, dawke i spos6b podania brakujacego czynnika tak, aby nie dopusci¢ do po-
wiktan w postaci nadmiernego krwawienia.

Najprostszym zabiegiem wykonywanym u chorych na hemofilie jest naktucie stawu. Wy-
konuje sie je w miejscowym znieczuleniu w celu oproznienia jamy stawu z krwi lub podania
substancji niszczacych przerosnietg btone maziowa. Naktucia stawéw takich jak kolanowy,
tokciowy czy skokowy nie stanowig technicznie wiekszego problemu, moga tez by¢ przepro-
wadzane wielokrotnie i przy t6zku chorego. Jedynie punkcje biodra i barku wymagajg wiek-
szego doswiadczenia ze wzgledu na ryzyko uszkodzenia nerwdw i naczyn lub trafienia poza
jame stawu, dlatego wskazania do tych zabiegéw powinny by¢ gteboko rozwazone.

Przewlekte zapalenie btony maziowej powstaje na skutek powtarzajgcych sie wylewdw.
Powodujg one to, ze maziéwka przerasta, miejscami widknieje, jest krucha i tatwo krwawi,
stajac sie tym samym przyczyng kolejnych wylewéw, do ktérych z biegiem czasu coraz ta-
twiej dochodzi. Wskazane jest wtedy usuniecie zmienionej maziéwki (synowektomia), co
zmniejsza czestosc i intensywnosé wylewdw. Mozna to zrobic chirurgicznie na dwa sposoby:
poprzez otwarty zabieg (otwarta synowektomia) lub artroskopowo (wykonujac tylko mate
naciecia i wprowadzajac przez nie do stawu kamere i narzedzia; chirurg operuje patrzac na



monitor, na ktérym wyswietlany jest obraz z kamery; po zabiegu pozostajg tylko minimalne
blizny). Artroskopia jest metoda nowoczesng i mato inwazyjng, ale nie ma jeszcze wynikéw
badan poréwnujacych jej skutecznos¢ u hemofilikbw w stosunku do otwartej operacji. Trud-
niej jednak jest usuna¢ catg maziéwke na drodze synowektomii artoskopowej niz klasycznej
operaciji.

Alternatywnym postepowaniem niechirurgicznym jest synowiorteza, czyli podanie dosta-
wowe substancji chemicznych lub radioizotopéw niszczacych maziéwke. Jest to metoda tfa-
twiejsza i tansza niz operacja, a majaca podobng do niej skutecznosé. Nie wymaga tez, w
przeciwienstwie do synowektomii, prowadzenia rehabilitacji, poza tym chory po 24-go-
dzinnym odpoczynku moze powréci¢ do poprzedniej aktywnosci fizycznej. Nie ma tez ryzyka
ograniczenia ani utraty ruchomosci w stawie, ktore istnieje, cho¢ w minimalnym stopniu (pod
warunkiem prawidtowego zabezpieczenia krzepniecia), po operacji.

Wykonujac synowektomie w stawie tokciowym u pacjenta dorostego czesto usuwa sie
jednoczesnie przerosnietg gtowe kosci promieniowej. Zabieg ten utatwia ruchy odwracania
i nawracania przedramienia oraz polepsza dostep operacyjny. U dzieci nie usuwa sie tego
fragmentu kosci, gdyz spowodowatoby to pézniejszg koslawosé tokcia.

Proponowanym postepowaniem przy nawracajacych wylewach do stawu jest obecnie
synowiorteza radioaktywna z uzyciem itru (*°Y), najlepiej przeprowadzona w dziecinstwie
(wtedy jest najwieksza szansa na spowolnienie zmian i unikniecie artropatii hemofilowej).
Jesli po trzykrotnej synowiortezie, dokonanej w odstepach trzymiesiecznych, wylewy nie
ustepuja, wskazana jest synowektomia chirurgiczna (otwarta lub artroskopowa).

Kolejnym problemem, z ktérym spotykaja sie chorzy, sg przykurcze zgieciowe w r6znych
stawach (czyli ograniczenie zakresu ruchu w koncowej fazie prostowania). Postepowanie
zachowawcze polega na zatozeniu na konczyne wyciggu, ktéry ma na celu powolne wypro-
stowanie w stawie, nastepnie zaktada sie unieruchomienie w celu utrwalenia tego stanu
i prowadzi rehabilitacje. Btedem jest oczywiscie nagte, zbyt gwattowne prostowanie, ktére
doprowadzi¢ moze do porazen nerwdw i uszkodzen tkanek miekkich. Jezeli zabiegi te nie
skutkuja, pozostaje leczenie operacyjne.

Jezeli staw jest zdrowy (bez artropatii), mozna przeprowadzi¢ wydtuzanie odpowiednich
sciegien. Najczesciej przeprowadza sie taki zabieg w przykurczu kolana i przy tzw. “stopie
konskiej” (wydtuzenie Sciegna Achillesa).

Wyprostowanie kolana uzyskuje sie réwniez na drodze osteotomii, czyli operacyjnego
ztamania kosci (w tym wypadku kosci udowej) i ustawienia jej w prawidtowym utozeniu tak,
aby zlikwidowac przykurcz.

Mozna tez zatozy¢ tzw. fiksator zewnetrzny llizarova, ktéry umocowany jest do obu ko-
8ci i otacza staw, stabilizujgc go, a jednoczesnie mozna go regulowac tak, aby stopniowo
zmniejszat sie przykurcz. W ten sposob da sie uzyskac¢ prostowanie konczyny o 1° na dobe,
do maksymalnie 60°. Po usunieciu fiksatora kohczyne unieruchamia sie na jaki$ czas, aby
utrwali¢ efekt.

Istnieje wiele zabiegow ortopedycznych, przeprowadzanych u chorych z zaawanso-
wang artropatia hemofilowa, ktére przynosza ulge w ich dolegliwosciach i poprawiajg funkcje
stawu.

e Wielu hemofilikbw cierpi z powodu koslawosci tokci, a w wyniku tej deformacji moze dojs¢
do naciggniecia nerwu tokciowego i przykrych dolegliwosci (dretwien, mrowien, zaburzen
czucia w czwartym i pigtym palcu reki); stopien i odwracalno$¢ uszkodzenia nerwu okre-
$la sie badajac jego przewodnictwo w EMG (elektromiografia). W sytuacji, gdy mozna
jeszcze przywrécic funkcje nerwu (wczesnie zauwazone zmiany), przeprowadza sie pro-
sty zabieg neurolizy (uwolnienia nerwu)

e U niektérych chorych na dalszej czesci kosci piszczelowej (w stawie skokowym gérnym)
tworzy sie duzy osteofit (wyrosl kostna), powodujacy bél przy chodzeniu i znieksztatcenie
stopy (jej zgiecie grzbietowe). Jest mozliwe usuniecie takiej wyrosli na drodze otwartej
operacji lub artroskopowo. Dolegliwosci stwarzajg czasem tez wieksze cysty, tworzace sie



pod warstwg chrzastki stawowej — zalecane jest ich oprdznienie i wypetnienie (klejem fi-
brynowym lub przeszczepem kosci ggbczastej).

¢ U mtodych hemofilikbw z bardzo zaawansowang artropatia, u ktérych z powodu wieku nie
jest jeszcze korzystne wstawienie endoprotezy, przeprowadza sie tzw. debridement
(otwarcie stawu i usuniecie wszystkich draznigcych elementéw — wyrosli kostnych i od-
dzielajacych sie fragmentéw chorej chrzastki). Czesto usuwa sie jednoczesnie mazidéwke.
Debridement (ktéry mozna przeprowadzi¢ rowniez artroskopowo) zmniejsza bdle stawowe
i czestos¢ wylewdw na wiele lat, opdzniajgc tym samym koniecznos¢ wymiany stawu na
sztuczny. Jezeli jednak nie ma poprawy, pozostaje zatozenie endoprotezy.

e U dzieci i nastolatkbédw zdarza sie, iz stawy ulegajace stopniowemu znieksztatceniu powo-
dujg wykrzywienie osi konczyny, zwigzane tez z bélami. Wykonuje sie wtedy osteotomie
korygujace, polegajace na ztamaniu kosci i zespoleniu jej w taki sposéb, aby 0$ konczyny
wrdcita do normy.

e Artrodeza (usztywnienie stawu) jest dzis wykonywana tylko w stawach skokowych (kost-
kach). Jest ona ostatecznym rozwigzaniem przy ciezkich, bolesnych zwyrodnieniach,
znacznie uposledzajacych funkcje stawu. W trakcie operacji powierzchnie stawowe przy-
mocowuje sie do siebie, po uprzednim usunieciu chrzastki i innych struktur. Po uptywie
ok. 10—12 tygodni kosci zrastajg sie ze soba. Bole w stawie skokowym znikajg, cho¢ mo-
ga pojawic¢ sie dolegliwosci bolowe w stopie, zwigzane ze zmiang sit i obciazen dziataja-
cych na nig; zwykle sa one jednak stabsze niz pierwotne béle kostki.
Endoprotezoplastyka, czyli wymiana stawu na sztuczny, daje bardzo dobre efekty w
przypadku biodra i kolana; jest ona wskazana u dorostych chorych ze znaczng artropatia,
silnymi boélami i uposledzonym dziataniem stawu. Protezy barku, tokcia i kostek sg stoso-
wane bardzo rzadko, poniewaz nie osigga sie dobrych rezultatow po ich zatozeniu. Cze-
sto przeprowadza sie wszczepienie dwoch lub trzech endoprotez podczas jednego zabie-
gu, co pozwala potem na przywrécenie funkcji obu konczyn naraz i skraca rehabilitacje.
Czasem jest jednak lepiej rozpocza¢ od najbardziej bolesnego stawu, a pdzniej w ciggu
3—6 miesiecy wymieni¢ pozostate.

Ztamania kosci sq u hemofilikow stosunkowo rzadkie w poréwnaniu do populacji ludzi
zdrowych, ze wzgledu na raczej oszczedzajgcy tryb zycia. Niemniej jednak zauwaza sie
wzrost czestosci urazow i ztaman u chorych objetych profilaktyka, ktéra pozwala im na wiek-
szg aktywno$c¢ (np. uprawianie sportow). Najczesciej spotyka sie u hemofilikow nadktykciowe
ztamanie kosci udowej, prawdopodobnie spowodowane to jest miejscowq osteoporozg wyni-
kajgcq z siedzgcego trybu zycia.

Jest istotne, aby nie zaktada¢ chorym na hemofilie zamknietego gipsu, poniewaz moze to
prowadzi¢ do narastania wewnatrz niego cisnienia (zespdt ciasnoty przedziatow powigzio-
wych) i groznych powiktan. Niektére ztamania wymagajq leczenia chirurgicznego, czyli ope-
racyjnego nastawienia odtamow i wewnetrznej ich stabilizacji za pomocg specjalnych $rub,
ptytek lub gwozdzi srédszpikowych.

(oprac. Joanna Zdziarska na podst. artykutu Ortopaedic surgery of haemophilia in the 21st
century: an overview, E.C. Rodriguez-Merchan, “Haemophilia” (2002), 8, 360—368)

[4] BADANIA NAD MOZLIWOSCIA ZARAZENIA SIE vCJD

Grupy ekspertow prowadzg intensywne badania nad zapobieganiem wariantowi choroby
Creutzfelda—Jakoba (vCJD), schorzeniu wywotywanemu przez czynnik zwany prionem (jest
to biatko, nieprawidtowe w swej strukturze). Szczegdlnie uwaznie bada sie mozliwos¢ prze-
niesienia tej choroby za posrednictwem preparatéw krwiopochodnych.

Problem ten w najwiekszej skali zaistniat w Anglii, jednakze réwniez w innych krajach Eu-
ropy i Swiata pojawity sie doniesienia o przypadkach gabczastej encefalopatii bydta (BSE,
popularnie zwanej “chorobg szalonych krow”), choroby zwierzecej analogicznej do vCJD.

Zidentyfikowano 122 przypadki pewnych lub prawdopodobnych zachorowan na vCJD
w Anglii oraz 9 poza tym krajem. U wszystkich pacjentow wykryto obecnos¢ jednego wspdl-



nego czynnika genetycznego, ktéry wykrywany jest u 38% wszystkich ludzi. Sugeruje to, ze
czynnik ten powoduje by¢ moze wiekszg podatnos¢ na zachorowanie lub tez szybszy rozwoj
choroby.

Wykazano réwniez, iz najwieksze stezenie priony osiggaja w mbzgu zarazonych osobni-
kow, nizsze ich poziomy sg obecne w s$ledzionie i migdatkach. Ustalono, ze przydatng meto-
da stwierdzenia zakazenia jest biopsja migdatka (naktucie i pobranie fragmentu tkanki) oraz
poszukiwanie w uzyskanym materiale prionéw.

Zasadniczg drogg zapobiegania zarazeniu odzwierzecemu jest scista kontrola produktow
spozywczych. Podjeto rowniez kroki majace na celu ograniczenie mozliwosci przeniesienia
choroby poprzez preparaty medyczne, chociaz badania w tej dziedzinie nie wykazaty jedno-
znacznie, jak wysokie jest takie ryzyko (czy priony przenosza sie z krwig chorych osob).
Osoby, ktére spedzity sze$¢ miesiecy lub wiecej na terenie Anglii albo rok na terenie Francji
lub tez 5 lat w Irlandii, nie mogg zosta¢ dawcami krwi w Austrii, Finlandii, Grecji, Wtoszech,
Portugalii i Niemczech.” Rozwazano rowniez wprowadzenie zakazu oddawania krwi przez
osoby, ktére kiedykolwiek same korzystaty z krwi dawcéw (zakaz taki obowigzuje tylko we
Francji) — oznaczatoby to jednak znaczne zmniejszenie ilosci oddawanej krwi, poniewaz
osoby takie z reguty chetnie zostajg krwiodawcami.

Dobrg wiadomoscig dla chorych na hemofilie jest to, iz przekazanie prionéw drogq pro-
duktoéw uzyskiwanych z osocza wydaje sie bardzo mato prawdopodobne. W procesie obrobki
biatko to jest eliminowane z bardzo wysokg skutecznoscia.

Trwajg badania nad mozliwosciami zarazenia sie za posrednictwem petnej krwi. Dla
zwiekszenia bezpieczenstwa wprowadzono w Anglii juz w 1998 roku dodatkowe metody przy
przerébce preparatdéw (ultrawirowanie i filtracje).

Do tej pory nikt nie udowodnit obecnosci priondw we krwi, nie jest jednak pewne, czy nie
wynika to po prostu z ograniczen stosowanych metod diagnostycznych.

* W Polsce obowigzuje warunek, iz nie mogg oddac¢ krwi osoby przebywajace tacznie przez 6 miesie-
cy w okresie od 1. 01. 1980 r. do 31. 12. 1996 r. na terenie Anglii, Franciji lub Irlandii.

(oprac. Joanna Zdziarska na podst. artykutu Minimising possibility of variant CJD transmis-
sion, ‘Haemophilia World” vol. 9, no. 4)

[5] JAK ROZMAWIAC Z DZIECMI O HEMOFILII
To dokoriczenie artykutu, ktérego pierwszg cze$¢ zamiescilismy w poprzednim Biuletynie.

Od trzech do szesciu lat

Dzieci w tym wieku nie sg jeszcze w stanie rozumowac logicznie. Dlatego tez nawet wie-
lokrotne powtarzanie “Ale ten zastrzyk ci pomoze” nie przekona ptaczacego malucha, ze
powinien zgodzi¢ sie na uktucie. Dzieci w tym okresie zyjg chwilg biezaca i majg tylko mgliste
pojecie o0 przesztosci i przysztosci. Wiedza tylko, ze zastrzyk bedzie bole¢ TERAZ.

W tym wieku dzieci uprawiajq tez to, co psychologowie okreslajg mianem “myslenie ma-
giczne”. Chodzi nie tylko o mieszanie fantazji i rzeczywistosci — taczy sie z tym wiara, ze wy-
razenie mysli na gtos moze spowodowac jej urzeczywistnienie. Taka postawa moze sie prze-
jawi¢ przy okazji podawania czynnika. Rodzice stwierdzajg: “Teraz jest pora na podanie
czynnika”, a dziecko odpowiada: “Nie, wcale nie jest”. Takiego zachowania nie nalezy myli¢
ze zwyktym niepostuszenstwem — dziecko moze naprawde wierzy¢, ze wypowiadajac te sto-
wa jest w stanie zmieni¢ rzeczywisto$¢ wokot siebie.

Dzieci w tej grupie wiekowej zachowujg sie egoistycznie. Uwazaja, ze sg w centrum
wszystkich zdarzen, i myslg tez, ze wszystko, co sie dzieje, tacznie z ich skazg krwotoczna,
to ich wina. Wskutek takiego egocentryzmu zaktadajg tez, ze wszyscy inni réwniez majgq
skaze krwotoczna.

Jak wyjasni¢ skaze krwotoczng. W tym wieku dzieci zadajg mase pytan — gdy majq trzy
lata, ich pytania zaczynajg sie od “dlaczego”, potem stopniowo dochodzg pytania “kto”, “co”,
“gdzie” i “kiedy”. Jednak fakt, ze zadajg te pytania, nie oznacza, ze sg juz gotowe do zrozu-



mienia petnych wyjasnien. Kiedy dziecko zada nieuniknione pytanie “Dlaczego mam skaze
krwotoczng?”, najlepszg odpowiedzig w tym okresie jest proste “Urodzites sie z nig”. Nie
méwcie “Dostates jg od mamusi” albo “Jestem nosicielkg i ja ci jg przekazatam”. To jest zbyt
skomplikowane dla przedszkolakéw. Takie dzieci zyjag tylko chwilg obecna.

Jesli chodzi o wyjasnianie innych kwestii zwigzanych ze skazg krwotoczna, najlepiej jest
korzysta¢ z pytan dziecka. Jezeli na przyktad zapyta, czy wszyscy inni chtopcy, z ktérymi sie
bawi, juz wzieli zastrzyki, pojawia sie okazja, zeby wyjasni¢, ze nie wszyscy majg skaze
krwotoczng. W ten sposob pytania dotyczace np. siniakow, zastrzykdéw czy wizyty u lekarza
mogaq sta¢ sie punktem wyjscia do rozmowy. Réwniez w tym wypadku wyjasnienia powinny
by¢ proste i zwigzane w miare moznosci z konkretnymi, widocznymi objawami. Dzieci w tej
grupie wiekowej okreslajg skaze krwotoczng za pomocaq jej zewnetrznych objawdéw. Na pyta-
nie “Co to jest hemofilia?” dzieci odpowiadajg: “To moj siniak” albo “Kiedy musze dostac¢ za-
strzyk”. Bardzo rzadko rozumiejg hemofilie jako co$ zwigzanego z ich krwig. Dlatego tez np.
na pytanie dziecka o to, jak dziata czynnik krzepniecia, mozna powiedzie¢: “Czynnik ptynie
w twoim ciele az do tego miejsca, gdzie cie boli, i sprawia, ze czujesz sie lepiej”. Warto
skoncentrowac sie na tym, co dziecko czuje, zamiast opisywac wptyw czynnika na krew.

Jesli chodzi o sposéb, w jaki dziecko okresla swojg hemofilie, na przyktad stawiajac znak
rownosci miedzy hemofilig a siniakami, psychologowie radzg, by nigdy nie negowaé wyja-
$nien dziecka. Lepiej je po prostu uzupetni¢ — mozna wiec powiedzie¢ “Tak, hemofilia powo-
duje, ze masz siniaki. To jest problem zwigzany z twojg krwig”. Lepiej takze uzywaé stowa
“problem” zamiast “choroba”. Dzieci w tym wieku myslg kategoriami biate albo czarne. Albo
ktos jest zdrowy, albo nie. Jezeli bedziemy uzywac wyrazu “choroba”, dziecko zacznie my-
Sle¢ o sobie jako o kims, kto jest chory i nie moze robi¢ tego samego, co zdrowe dzieci.

Jezeli nawet dziecko samo nie sygnalizuje, ze uwaza, iz jego skaza krwotoczna to jego
wina, nalezy mu powiedzie¢, ze wcale tak nie jest. Trzeba mu wyjasni¢, ze hemofilia nie jest
skutkiem niczyjej winy. To po prostu co$, co sie zdarza.

Kiedy dziecko ptacze i protestuje przeciwko przetoczeniu czynnika czy péjsciu do szpitala,
oszczedzcie mu wyktadu o wszystkich powodach, z ktérych zastrzyk jest dla niego dobry.
Pamietajcie, ze dopdki troche nie podrosnie, nie bedzie jeszcze w stanie rozumowac logicz-
nie. Zamiast dyskutowacé, lepiej powiedzie¢ po prostu: “Wiem, ze nie masz ochoty na za-
strzyk. Wiem, ze to boli”. Nie oznacza to, ze sie z nim zgadzacie — w ten sposéb dajecie
dziecku do zrozumienia, ze rozumiecie jego uczucia, ze go stuchacie i ze rozumiecie, przez
co musi przejs¢. Ta swiadomos¢ uspokoi malca bardziej niz cokolwiek innego.

Dzieci w tym wieku nie potrafig w petni pojac, ze hemofilia bedzie im towarzyszy¢ przez
cate zycie. Mozecie sie spodziewaé, ze maluch o$wiadczy kiedys, iz jego skaza krwotoczna
ustanie, gdy zdejmie swojg bransoletke-identyfikator, albo iz podanie czynnika catkowicie go
wyleczy. Najlepsza odpowiedz to wyjasnienie, ze skaza krwotoczna nigdy sama nie przej-
dzie, ale moze kiedys lekarze znajdg na to sposéb. Warto podkresli¢, ze ma kochajacych
rodzicéw i dobrych lekarzy, ktorzy beda sie nim opiekowac, i ze przy odpowiednich zabez-
pieczeniach moze robi¢ to samo, co inni mali chtopcy.

Dzieci w wieku 4-5 lat bardzo chetnie bawig sie w udawanie zachowan os6b dorostych;
dzieki temu tatwiej im zrozumieC otaczajacy je Swiat. Mozecie sie spodziewac, ze wasze
dziecko bedzie sie bawi¢ w lekarza czy pielegniarke podajgcych czynnik dziecku z hemofilia.
Psychologowie zalecaja, by bawi¢ sie razem z nim, udajac pacjenta i reagujac na “leczenie”
okrzykami “ojej” albo “to boli!”. Dzieki odegranej przez was roli pacjenta dziecko uswiadomi
sobie, ze jego odczucia sg normalne.

Dobrze jest stopniowo zwieksza¢ udziat dziecka w podawaniu czynnika. Moze na przyktad
pomagac zaciggac opaske zaciskajaca (staze) przed zastrzykiem.

Od 7 do 11 lat

Dzieci z poczatkowych klas szkoty podstawowej zaczynajg rozwija¢ zdolno$¢ myslenia
logicznego i dostrzegania zwigzkéw miedzy przyczyng a skutkiem. Potrafig juz skojarzy¢, ze
jesli zdarzy sie A — upadng i sie pottukg — to nastgpi B: poniewaz maja skaze krwotoczna, nie
dojdzie u nich do powstania prawidtowego skrzepu, a potem C: trzeba bedzie podac czynnik,
zeby zatrzymac wylew.



Dzieci w tym wieku juz wiedzg, ze hemofilia to skaza krwotoczna, a nie tylko seria sinia-
kow; rozumieja tez, ze jest to cos, co trwa przez cate zycie. Im wiecej rozumiejg, tym mniej
protestujg przeciw zastrzykom.

Jak wyjasni¢ skaze krwotoczng. Poniewaz na tym etapie rozwoju dzieci pojmuja juz, czym
jest przesztosc i przysztos€é, mozna im teraz wyjasni¢, ze skaza jest dziedziczna i ze bedq jg
miaty przez cate zycie. W tym wieku dziecko jest w stanie zaakceptowac pewien relatywizm
i zrozumie¢, ze mozna réwnoczesnie by¢ zdrowym i mie¢ skaze. Przy okazji warto takze
wspomnie¢ o postaci skazy — czy jest ona tagodna, umiarkowana czy ciezka. Jednak ztozo-
ne procesy zachodzace w organizmie nadal sg zbyt trudne dla dzieci, wiec wyjasnienia po-
winny by¢é mozliwie proste. Nalezy unika¢ zbyt skomplikowanych opiséw czy trudnych stow.
Lepiej powiedzie¢: “W twojej krwi brakuje czynnika i dlatego krew nie krzepnie. Czynnik to
takze lekarstwo, ktére zatrzyma wylew”. Proste powinno tez by¢ pojecie czynnika — czynnik
“zatyka” dziure w zyle i zatrzymuje krwawienie.

Wasze dziecko nie bedzie jeszcze w petni rozumiato przyczyn i wszystkich aspektéw swo-
jej skazy krwotocznej. Starajac sie wszystko pojac, zbyt szybko przeskakuje od przestanek
do wnioskéw. Pewien osmiolatek zapytany, skad ma hemofilie, odpart: “Z iksa mojej mamy”.
Chodzito mu o chromosom X. Poproszony o doktadniejsze wyjasnienie, wziagt flamaster, na-
rysowat duze X i o$wiadczyt, ze “ten iks” byt w ciele jego matki, a potem wptynat w niego i
teraz on ma “iksa”.

Jezeli wasze dziecko upiera sie, ze jego niepoprawna interpretacja abstrakcyjnych pojeé
jest stuszna, nie oponujcie. Przede wszystkim chodzi o to, zeby nawigzac¢ dialog z dzieckiem.
W tym wieku lepiej nie méwic¢ “mylisz sie”, gdy maly upiera sie, ze ma racje. Zamiast tego
wystuchajcie go i okazcie mu sympatie i uznanie dla jego dociekliwosci. W ten sposob po-
mozecie mu podwyzszy¢ jego samoocene. Btedy w rozumieniu poje¢ abstrakcyjnych spro-
stujecie, kiedy bedzie starszy.

Nadal okazujcie zrozumienie dla jego przezy¢ i nie negujcie jego odczuc, gdy bedzie sie
skarzy¢ na bol lub na ktopoty zwigzane z leczeniem.

11 lat i wiecej

W tym wieku dzieci doréwnujg dorostym, jesli chodzi o zdolnos¢ rozumienia poje¢ abs-
trakcyjnych.

Jak wyjasni¢ skaze krwotoczng. Teraz wasze dziecko jest gotowe na przyjecie petnego,
szczegbtowego wyjasnienia dotyczacego jego skazy krwotocznej i jej przyczyn. Nadeszia
takze pora na sprostowanie ewentualnych wczesniejszych btednych wyobrazen. Zeby sie
przekonac, czy jest taka potrzeba, najlepiej zadawa¢ mu pytania. Pewien szesnastolatek,
majacy swietne stopnie w szkole, zapytany, w jaki sposéb mozna stac sie hemofilikiem, od-
powiedziat, ze hemofilia wywodzi sie od matp w Afryce. Jego zdaniem jaka$ matpa ugryzta
cztowieka i tak doszto do przeniesienia hemofilii. Najwyrazniej pomylit hemofilie z AIDS. To
wazne, zeby korygowac takie btedne teorie, poniewaz dziecko moze zy¢ w przekonaniu, ze
hemofilia jest zarazliwa.

Chtopcy w tym wieku czesto chcg zachowac swojg skaze krwotoczng w tajemnicy.
Uszanujcie ich wole i pozwdlcie im samym decydowaé, kiedy i komu zechcqg powiedziec¢
0 swojej skazie. W tym wieku powinni juz sami podawac sobie czynnik. Podkreslajcie, ze to
ich ciato i ze sg odpowiedzialni za dbanie o swdj organizm pod kazdym wzgledem. W ten
sposOb przekazujecie im tez, ze sg odpowiedzialni, niezalezni i zdolni do samodzielnego
zycia jak wszyscy inni.

(oprac. as na podst. artykutu Irene Daria-Wiener As They Learn —Teaching About Hemophi-
lia w kwartalniku HEMALOG 4/2002)

[6] WIESCI Z KOL TERENOWYCH
Krakow

W lipcu 2002 r. zostat zorganizowany w Radziszowie kolejny turnus rehabilitacyjny
dla 10 chtopcoéw chorych na hemofilie w wieku od 7 do 16 lat z poziomem czynnika ponizej



1%. Chtopcy mieli zapewniong catodobowa wykwalifikowang opieke wychowawczag i me-
dyczna. Uczestniczyli w zajeciach rehabilitacyjnych indywidualnych i grupowych. Codziennie
mieli zajecia na basenie ptywackim. Najmtodsi pod kierunkiem wysoko wykwalifikowanej pie-
legniarki uczyli sie samodzielnosci w przetaczaniu czynnika krzepniecia.

19 czerwca 2002 r. odbyto sie zebranie cztonkow Kota. W szczeg6lnosci byto poswiecone
problematyce nosicielstwa wirusa zapalenia watroby typu C. W zebraniu wzieli udziat profe-
sor Aleksander Skotnicki oraz specjalnie zaproszony przez Klinike Hematologii lekarz z Od-
dziatu Zakaznego Szpitala Klinicznego CM UJ. Przedstawili problemy zwigzane ze skutkami
zakazenia wirusem C. Wyjasniono chorym trudny problem leczenia wirusa. Wszyscy chetni
mieli mozliwos¢ zrobienia bezptatnych badan na nosicielstwo wirusa zapalenia watroby typu
C. Z badan skorzystata wiekszo$¢ chorych na hemofilie. Wyniki badan przekazano chorym.

Na zebraniu réwniez poinformowano chorych o mozliwosci korzystania z zabiegdéw
poprawiajgcych ruchomosé stawdw typu krioterapia czy magnes. Zabiegi te wykonywane sg
w Poliklinice — Zaktadzie Reumatologii i Balneologii CM UJ. Wielu chorych skorzystato i ko-
rzysta z tych zabiegéw. Sg bardzo zadowoleni i odczuwajg wyrazng poprawe.

Andrzej Zdziarski

Katowice

Plany ostatniego poétrocza pokrzyzowat nam Zarzad Gtéwny, przesuwajac zjazd na ma-
rzec. Po Walnym Zjezdzie mieliSmy sie spotka¢ w Kole, by oméwi¢ przyszte dziatania. Nie-
stety, ze Zjazdem zwlekano, zwlekano — odwleka sie rowniez nasze zebranie.

Prébujemy rozwigzac problem z zaopatrzeniem w czynniki krzepniecia chorych z chorobg
von Willebranda. Preparat, ktory jest polecany i jest w naszym Regionalnym Centrum Krwio-
dawstwa i Krwiolecznictwa, nie jest skuteczny u niektérych oséb. Jest to ogromny problem,
w ktory prébowalismy zaangazowaé¢ Zarzad Gtowny, ale niestety bez powodzenia.

Andrzej Kuc

Poznan

22 lutego br. odbyto sie zebranie plenarne Terenowego Kota PSChH w Poznaniu, w kt6-
rym uczestniczyto ponad 70 os6b. Jednym z punktéw spotkania byt wyktad na temat wiruso-
wego zapalenia watroby typu C, przedstawiony przez p. dr. |. Bereszynska, zajmujaca sie
w Poznaniu i wojewodztwie wielkopolskim leczeniem tych wiasnie schorzeh. Uczestnicy
ocenili wyktad i dyskusje, ktéra po nim nastgpita, jako bardzo ciekawe i udane.

Z inicjatywy Kota koordynator regionalny zwréci sie do szpitali w regionie z sugestia, by
mniejsze osrodki ograniczaty sie do zapewniania chorym na hemofilie czynnika do leczenia
domowego; wszystkie powazniejsze przypadki majg by¢ leczone wytgcznie w osrodkach
referencyjnych (po jednym dla dzieci i dla dorostych).

W najblizszym czasie w Poznaniu zostanie przeprowadzona pierwsza poza Warszawg
operacja wszczepienia endoprotezy u osoby z hemofilia.

na podst. informacji od Zbigniewa Babiaka

Wroctaw

Po informacji Joanny Zdziarskiej na tamach internetowej grupy dyskusyjnej Forum
PSCH o prowadzeniu rejestracji interferonu produkowanego przez firme Roche, nawigzali-
$my kontakt z Klinikg Chordb Zakaznych we Wroctawiu oraz z firmg Roche Polska. W wyniku
naszych staran w grudniu 2002 r. podpisana zostata umowa pomiedzy Klinikg a firmg Roche
o stworzeniu programu badawczego, majacego na celu rejestracje interferonu pegylowanego
0 nazwie Pegasys, skierowanego dla chorych na hemofilie z regionu Dolnego Slaska.
O prowadzeniu akcji powiadomilismy wszystkich dorostych cztonkéw wroctawskiego Kota
PSChH. Aktualnie grupa hemofilikow przeszta wstepny proces kwalifikacji i oczekuje na osta-
teczny wynik informujacy o ilosSciowym poziomie we krwi materiatu genetycznego wirusa. W
terminie 7—20 stycznia 2003 r. hospitalizowani zostali pierwsi pacjenci w celu wykonania do-
datkowych badan i rozpoczecia leczenia. Obecnie terapia trwa. Na jej wyniki musimy jednak



poczekacé jeszcze kilka miesiecy. W sumie leczeniem objetych zostato 12 chorych na hemofi-
lie, w tym 10 z wojewddztwa dolnoslgskiego i 2 z wojewddztwa slaskiego. Terapig tg mogto
by¢ objetych dwa razy tylu chorych. Niestety mimo naszych kilkukrotnych monitéw do
wszystkich naszych cztonkéw (ok. 150), zgtosito sie jedynie 30 chetnych. Z tej liczby tylko 12
chorych zostato zakwalifikowanych przez Klinike Chordb Zakaznych do przeprowadzenia
terapii przeciwwirusowej. Nalezy miec¢ tylko nadzieje, ze u innych chorych na hemofilie beda-
cych nosicielami WZW typu C choroba ta nie rozwinie sie i nie bedzie przyczyng marskosci
watroby lub raka watroby.

Zdzistaw Grzelak
Lodz

12 grudnia 2002 r. odbyto sie posiedzenie naukowo-szkoleniowe tdédzkiego oddziatu Pol-
skiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologdw w catosci poswiecone problemom le-
czenia hemofilii. W zebraniu — po raz pierwszy w historii tego oddziatu — wzieli udziat réwniez
przedstawiciele t6dzkiego kota terenowego PSChH. W trakcie dwugodzinnego spotkania
wygtoszono pie¢ prezentacji. Dr Krzysztof Chojnowski méwit o profilaktyce i leczeniu krwa-
wien w hemofilii, dr Jacek Trelinski przedstawit postepowanie w przypadku hemofilii powikta-
nej krazacym antykoagulantem, hepatolog dr Zbigniew Deron zajat sie etiologig (czyli przy-
czynami), diagnostyka i leczeniem przewlektego zapalenia watroby u chorych na hemofilie,
a chirurg dr Piotr Strzelczyk z Warszawy, w wyktadzie zatytutowanym “Leczenie artropatii
hemofilowej”, przyblizyt zebranym m.in. metody wszczepiania réznych typéw endoprotez
stawow kolanowych. W piatym wystapieniu nizej podpisany zajat sie hemofilig widziang od
strony pacjenta, ktadac nacisk na te aspekty leczenia w naszym regionie, ktére wymagajq
jeszcze poprawy — przede wszystkim chodzi o to, ze mozliwos¢ ambulatoryjnego otrzymy-
wania czynnika w szpitalu pediatrycznym przy ul. Spornej istnieje tylko w godzinach pracy
przychodni (przy zgtoszeniach po potudniu wymagana jest hospitalizacja), a ew. dawki czyn-
nika wydawane tam do domu sg bardzo ograniczone (w przeciwienstwie do osrodka w szpi-
talu im. Kopernika leczacego dorostych, gdzie wyraznie wida¢ dazenie do wprowadzenia
leczenia domowego), oraz ze w szpitalu im. Kopernika nadal brak mozliwosci oznaczania
poziomu czynnikow krzepnigcia.

Zaproszenie na to zebranie i umozliwienie nam przedstawienia naszych probleméw w
gronie hematologéw z okregu tdédzkiego traktujemy jako przejaw partnerskiego traktowania
nas ze strony przewodniczacego tédzkiego oddziatu PTHIT, a zarazem koordynatora regio-
nalnego, dr. Krzysztofa Chojnowskiego.

Adam Sumera

[7] MIELEC NA LICYTACJE

Od 1995 r. kolejne ekipy rzgdowe, wbrew opiniom niektérych ekspertéw-hematologow,
forsowaty poglad, ze przyszios¢ zaopatrzenia Polski w preparaty krwiopochodne ma zapew-
ni¢ Laboratorium Frakcjonowania Osocza w Mielcu, wznoszone przez firme Nedepol dzieki
wysokim kredytom bankowym i poreczeniu Skarbu Panstwa. Tymczasem stato sie inaczej.
Jak doniosta “Rzeczpospolita”, 11 lutego br. nieczynna fabryka trafita na licytacje. Wartos¢
budynkdw i urzadzen komornik wycenit na ok. 12 min zt, podczas gdy kwota zadtuzenia ban-
kowego grubo przekracza 120 min zt.

Z oficjalnego serwisu Urzedu Miejskiego w Mielcu w Internecie wynika jednak, ze do licy-
tacji nie doszto, poniewaz nikt nie wptacit milionowego wadium.

(as)

[8] MARIO LEMIEUX GRA DLA HEMOFILII

Kazdy kibic cho¢ troche interesujacy sie hokejem na lodzie bez trudu skojarzy, kim jest
Mario Lemieux. Jeden z najlepszych zawodnikéw w historii tej dyscypliny, kapitan druzyny



kanadyjskiej, ktdra zdobyta ztoty medal na zimowych igrzyskach olimpijskich w Salt Lake
City, wielokrotny zdobywca Pucharu Stanleya, a od pewnego czasu réwniez wtasciciel klubu
Pittsburgh Penguins (wykupit klub, gdy ten znalazt sie na skraju bankructwa), zgodzit sie
wigczy¢ do akcji medialnej Kanadyjskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

W sezonie 1992-93 cata Ameryka Pétnocna przezyta szok, gdy okazato sie, ze ten bar-
dzo popularny sportowiec zapadt na chorobe Hodgkina. Jego odwaga i konsekwentna walka
z nowotworem staty sie przyktadem dla wielu oséb. Sympatyczny, skromny i stale usmiech-
niety “Le Magnifique”, czyli “Wspaniaty” szczegdlnie interesuje sie dzie¢mi (sam ma ich
czworo). Jak méwi: “Mam szczescie, ze moge uprawiac sport, ktéry kocham. Ale nie wszyscy
maja takie szczescie. Wielu mtodych hemofilikéw tez chciatoby gra¢ w hokeja czy uprawiaé
inne dyscypliny, ale ich choroba im to uniemozliwia. Bardzo chciatbym im jako$ poméc”.

Jesienny numer kanadyjskiego kwartalnika “Hemophilia Today” przynosi m.in. artykut,
w ktérym 9-letni hemofilik M. J. O’Grady opisuje swoje wrazenia ze spotkania ze stawnym
hokeistg. Lemieux zgodzit sie wzig¢ udziat w sesji zdjeciowej z tym chtopcem; zrobione pod-
czas sesji fotografie zostang wykorzystane przez kanadyjskie stowarzyszenie chorych na
hemofilie w kampanii medialne;.

Poza niezapomnianymi wrazeniami oraz zdjeciami z wielkim (réwniez dostownie —
Lemieux liczy sobie sze$c¢ stép i cztery cale wzrostu, czyli metr dziewiecdziesiat trzy) hoke-
istag matemu M. J. O’Grady’emu mozna pozazdrosci¢ jeszcze jednego — koszulki z numerem
66, opatrzonej autografem i dedykacjg Mario Lemieux.

(as)

[91 CZAS PRACY OSOBY NIEPELNOSPRAWNEJ

Praca stanowi dla oséb niepetnosprawnych istotny element w szeroko pojetej rehabilitacji
spotecznej i zawodowe;.

Jest to wazny czynnik integrujacy, wzmacniajacy niezaleznos¢ i samodzielnos¢ cztowieka
niepetnosprawnego, nie méwigc o jej wartosci materialnej. Pewna czes¢ oséb chorych na
hemofilie (posiadajacych grupy inwalidzkie czy tez stopnie niepetnosprawnosci) pracuje lub
bedzie pracowa¢ w najblizszym czasie. Dlatego tez postanowitem w kohcu zajgc sie i tym
zagadnieniem na tamach naszego biuletynu. Ze wzgledu na szczupto$¢ miejsca, a zainspi-
rowany swiezymi zmianami m.in. w ustawie “o rehabilitacji zawodowej i spotecznej oraz za-
trudnianiu os6b niepetnosprawnych” (Dziennik Ustaw nr 123 poz. 776 z 1997 r. z p6zn, zm.)
podam tylko pare istotnych informacji o czasie pracy os6b niepetnosprawnych w jego aspek-
cie prawnym.

W oparciu m.in. o ustawe z dnia 20 grudnia 2002 r. “0 zmianie ustawy o rehabilitacji
zawodowej i spotecznej oraz zatrudnianiu osob niepetnosprawnych oraz o zmianie
niektorych innych ustaw” (Dz.U. Nr 7 poz. 79 z 2003 r. — weszta w zycie 1 lutego br.) czas
pracy oséb niepetnosprawnych ze znacznym i umiarkowanym stopniem niepetnosprawnosci
nie moze przekracza¢ 7 godzin dziennie i 35 godzin tygodniowo, a w tygodniu, gdy przypada
dzien ustawowo wolny — 28 godzin. Dla niepetnosprawnych z lekkim stopniem niepetno-
sprawnosci ww. czas pracy nie moze zas przekracza¢ 8 godzin dziennie i 40 godzin tygo-
dniowo . Osoby niepetnosprawne nie moga by¢ zatrudniane w porze nocnej i w godzinach
nadliczbowych. Przepis6w tych nie stosuje sie do oséb zatrudnionych przy pilnowaniu i gdy
lekarz zaktadowy, na wniosek zainteresowanego, wyrazi na to zgode.

Do czasu pracy wlicza sie dodatkowg przerwe na gimnastyke usprawniajacag lub wypo-
czynek — 15 minut dziennie (wczesniej przystugiwato 30 min.); nie narusza to przepisu art.
129'° § 1 Kodeksu Pracy 2. Pracownikowi przystuguje dodatkowy urlop w wysokoéci 10 dni
roboczych (nie dotyczy 0séb posiadajgcych prawo do wiecej niz 26 dni urlopu) — po przepra-
cowaniu jednego roku od daty uzyskania orzeczenia o znacznym lub umiarkowanym stopniu
niepetnosprawnosci.

Pracodawca ma obowigzek zwolni¢ pracownika, na wniosek lekarza (pod ktérego opiekq
znajduje sie ta osoba), na turnus rehabilitacyjny — nie wiecej niz 1 raz w roku (czas trwania
do 21 dni) ¥. Pracodawca ma réwniez obowigzek zwolni¢ pracownika na badania specjali-



styczne, zabiegi lecznicze lub usprawniajgce oraz w celu uzyskania zaopatrzenia ortope-
dycznego lub jego naprawy, jezeli czynnosci te nie mogg by¢é wykonane poza godzinami
pracy. Za ww. zwolnienia od pracy zachowuje sie prawo do wynagrodzenia, obliczonego jak
za urlop wypoczynkowy.

Mam nadzieje, ze te informacje przyczynig sie do polepszenia wiedzy wszystkich os6b
zainteresowanych oméwionym tematem i zwigekszg ich bezpieczenstwo socjalno-prawne
w codziennym zyciu zawodowym.

oprac. Robert Prencel
dodatkowe wyjasnienia:
Y Wymiar czasu pracy ustalony zgodnie z przepisami obowigzuje od dnia nastepujacego po
przedstawieniu pracodawcy orzeczenia o niepetnosprawnosci.
(art. 15 ust. 4. — Dz. U. nr 123 poz. 776 z 1997 r. z pézn. zm.)
2 Art. 129'°. Jezeli dobowy wymiar czasu pracy wynosi co najmniej 6 godzin, pracodawca
jest obowigzany wprowadzi¢ przerwe w pracy trwajgca 15 minut, ktérq wlicza sie do czasu
pracy (np. czas wykorzystany na spozycie sniadania).
(Dz. U. nr 21 poz. 94 z 1998 r. — ustawa z 26 czerwca 1974 r. “Kodeks Pracy” — tekst jed-
nolity)
% tgczny wymiar dodatkowego urlopu wypoczynkowego w wymiarze 10 dni roboczych i
zwolnienia od pracy, na tzw. turnus rehabilitacyjny, nie moze przekroczy¢ 21 dni roboczych
w roku kalendarzowym.
(art. 20 ust. 3. — Dz. U. nr 123 poz. 776 z 1997 r. z pézn, zm.)

[10] UWAGA RODZICE!

Ustawa “o zmianie ustawy o rehabilitacji zawodowej i spotecznej oraz zatrudnianiu
0sOb niepetnosprawnych oraz o zmianie niektérych innych ustaw” (art. 7i 8 — Dz. U. nr
7 poz. 79 z 2003 r.; poza tym Dz. U. nr 154, poz. 1791; Dz. U. nr 154, poz. 1792 z 2001 r.)
wprowadza réwniez zmiany w przepisach dotyczacych m.in. otrzymywania zasitkéw piele-
gnacyjnych. Jest to wazna informacja szczegdlnie dla oséb (rodzicéw), ktére pobierajg nadal
ww. $wiadczenia na swoje dzieci (w wieku do 16 lat) na podstawie zaswiadczenia wydanego
przez lekarza specjaliste, moéwigcego, ze jest to dziecko specjalnej troski.

Przepisy mowig wyraznie:
art. 7. “Osobom uprawnionym do zasitku pielegnacyjnego przed dniem wejscia w zycie ni-
niejszej ustawy (tj. przed 1 stycznia 2002 r. — mdj przypis, R. P.) zasitek ten przystuguje na
zasadach dotychczasowych do czasu utraty waznosci dokumentu, na podstawie ktérego
zasitek pielegnacyjny byt przyznany i wyptacany, nie diuzej jednak niz do dnia 31 maja
2003 r.”
art. 8. “Do zasitku statego przyznanego do dnia wejscia w zycie ustawy (tj. do 1 stycznia
2002 r. — moj przypis, R. P.) stosuje sie dotychczasowe kryterium dochodowe, a aktualne
zaswiadczenia lekarskie o stanie zdrowia dziecka dla ustalenia prawa do zasitku pielegna-
cyjnego obowiazujg przez okres, na jaki zostaty wydane, nie dtuzej jednak niz do dnia 31
maja 2003 r.”

Ot6z reasumujac, od czerwca 2003 roku jedynym dokumentem potwierdzajacym niepet-
nosprawnos¢ dziecka, jak réwniez mozliwos¢ otrzymania np. zasitku pielegnacyjnego, bedzie
orzeczenie 0 niepetnosprawnosci wydane przez powiatowy lub miejski zespot orzekajacy
0 niepetnosprawnosci.

Dlatego tez tak istotnym staje sie jak najszybsze postaranie sie przez Panstwa o odpo-
wiednie orzeczenie (jesli takowego dziecko jeszcze nie posiada) w swoim rejonowym zespo-
le ds. orzekania o niepetnosprawnosci, aby nie znalez¢ sie po 31 maja. br. bez ww. sSwiad-
czenia (nie wiem, jaka jest sytuacja w innych powiatach, ale w todzi osoby uprawnione cze-
kajg na decyzje — od momentu ztozenia wniosku — ok. 3—4 miesiecy).

Robert Prencel



[11] NIESLUSZNIE POSADZENI RODZICE

Ponizsza notatka moze byc¢ przestroggq dla rodzicow dzieci z hemofiliq lub inng skazg
krwotoczng, ktorzy majg do czynienia z lekarzami w mnigjszych o$rodkach, gdzie wiedza
o0 tego typu schorzeniach niekiedy bywa — delikatnie mowigc — niepetna.

29 grudnia 2002 r. TVP podata informacje o matzenstwie z Kalwarii Zebrzydowskiej, ktore
dopiero po czterech miesigcach zabiegédw odzyskato prawo opieki nad wtasnym synem. Sad
w Wadowicach odrzucit oskarzenie lekarzy z Dzieciecego Szpitala Uniwersyteckiego w Pro-
kocimiu o maltretowanie chtopca.

Dziesieciomiesieczny Adrian niemal potowe zycia spedzit oddzielony od rodzicow.
Wszystko zaczeto sie od siniakdbw na ciele malca. Matka szukata pomocy w krakowskich
szpitalach. Wstepne diagnozy wskazywaty, ze to skaza krwotoczna, ktéra nawet przy matym
ucisku wywotuje wybroczyny.

Lekarze z Prokocimia orzekli jednak, ze dziecko jest bite, i zawiadomili prokurature.
Chtopca odebrano rodzicom. Na szczescie sad w Wadowicach odrzucit oskarzenie. Choroba
Adriana jest bardzo grozna. Przy kazdym urazie, nawet lekkim sttuczeniu, grozi mu wylew.

Rodzice prawdopodobnie bedg ubiegac sie o odszkodowanie od szpitala. Jesli je uzyska-
ja, to przeznacza je na leczenie dziecka.

(na podst. wiadomosci w telewizji oraz strony internetowej www.tvp.pl)
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JOLKA

Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.
- kopalny ston - zapasowe — w bagazniku auta
- Jerzy, trener przed Bonkiem - osoba uwielbiana przez fanéw
- miedzy udem a tydkg - zajmuje sie obrébka drewna
- psi osesek - mozna nimi zgarnia¢ zeschte liscie
- Krystyna, aktorka (“Przestuchanie”) - oblicze
- na nim garnitur u krawca - poprawne myslenie
- dzieto artysty malarza - sport uprawiany na korcie
- sprzedaz za granice - kartka z ceng np. przy ptaszczu
- ma czerwony migzsz i czarne pestki - okrywajq palce krowy
- to, co jest wokot nas - skfadnik satatki
- rachunek w banku - orzech z “mlekiem” w $srodku

- obszar ziemi uprawnej - obok jezdni



- moze wywotac pozar - mezczyzna chodzacy w spodniczce

- umozliwia wietrzenie mieszkania - polecenie
- tagodzi cierpienia i przynosi ulge - Pacyfik lub Atlantyk
- pszenny, zytni lub razowy - J-28

Adam Sumera

Rozwigzanie jolki z poprzedniego numeru

Rzedami: czynsz, Kamel, biatko, $miglo, silos, obdz, statuetka, mydto, deser, odkurzacz, Alpy, korki,
iloraz, nawias, trawa, ktopot. Kolumnami: dukat, zamet, Austria, Nogat, Ukraina, zboze, trop, barok,
dynia, bank, ucisk, koszmar, ztoto, melodia, ciato, lasso.

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

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: £dédzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, ul. Zarzewska 10/18, 93-184 £6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl



