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Numer otwiera obszerne wspomnienie o prof. Stanistawie topaciuku, przygotowane
przez jego wieloletniego wspotpracownika, doktora Jerzego Windyge [1].

Omoéwienie spotkania z Wojewddzkimi Koordynatorami ds. Leczenia Hemofilii zawiera
m.in. informacje o przewidywanym poziomie zaopatrzenia w czynniki krzepniecia w 2004 r.
[2].

Duzy artykut pochodzacy z “Hemalogu” [3] dotyczy problemu, ktory w opinii niektorych
po prostu nie moze istnie¢c — chodzi o kobiety chorujgce na hemofilie. Uzupetnieniem moze
by¢ kolejny materiat z tego samego zrodta, dotyczgcy nosicielek [4], a do wszystkich odnosi
sie pochodzgca tez z “Hemalogu” informacja, ze przeziebienie tatwiej zwalczyc, gdy bedzie-
my pozytywnie nastawieni do zycia [5].

Wspdtpracujgca z “Biuletynem” mgr Katarzyna Walecka-Matyja z Instytutu Psychologii UL
przygotowata tym razem materiat dotyczgcy otwartosci w zyciu cztowieka [6]. Mam nadzieje,
Ze ten artykut sktoni kazdego z nas do zastanowienia sie nad sobg, nad tym, na ile jestesmy
otwarci w kontaktach z innymi; waznq wskazéwkg moze tez byc¢ to, czy bedziemy mieli ocho-
te wynikami tych przemyslen podzielic sie z kim$ jeszcze © .

Ostatnio sporo sie moéwi o mozliwosci weryfikacji przyznanych wczes$niej $wiadczen ren-
towych, postanowili§my wiec napisac¢ o tym kilka stow [8, 9].

Mysle, ze warto odnotowac pojawienie sie powiesci, w ktorej hemofilia odgrywa role klu-
czowego elementu akcji [7].

Adam Sumera

[1] WSPOMNIENIE O PROFESORZE LOPACIUKU

W dniu 10 wrzesnia 2003 roku zmart nagle prof. dr hab. med. Stanistaw Lopaciuk, wybitny
hematolog, znakomity lekarz, niekwestionowany autorytet w dziedzinie hemostazy zaréwno
w kraju, jak i zagranica.

Profesor Stanistaw topaciuk urodzit sie 4 stycznia 1935 r. w Podbielskich Ogrodnikach.
Dziecinstwo i wczesng mtodos¢ spedzit na kielecczyznie. W 1956 r., na 2 lata przed ukon-
czeniem studiow na Wydziale Lekarskim Akademii Medycznej w Warszawie, zwigzat sie —
jak sie pdzniej okazato na cate swoje zycie — z Instytutem Hematologii i Transfuzjologii
w Warszawie. Przez 5 lat — do 1961 r. byt asystentem w Zaktfadzie Patofizjologii, a nastepnie
w latach 1961-67 — asystentem i starszym asystentem w Klinice Choréb Wewnetrznych.
Wtedy tez wybrat dziedzine swojej pracy naukowej i lekarskiej — zagadnienia hemostazy.
W 1964 r. uzyskat tytut doktora nauk medycznych na podstawie rozprawy ,,Uktad krzepniecia
krwi nosicielek hemofilii Ai B”.

Po uzyskaniu | stopnia specjalizacji w zakresie choréb wewnetrznych, w 1966 roku
dr med. Stanistaw topaciuk wyjechat na swoj pierwszy staz naukowy. Miejscem stazu byt
uznany Institute for Thrombosis Research w Oslo. Swéj kilkkumiesieczny pobyt w Norwegii
Pan Profesor wspominat wiele razy. Byt on owocny nie tylko pod wzgledem naukowym.
Z tego okresu pochodzg tez liczne serdeczne znajomosci Pana Profesora z norweskimi ba-
daczami. Znajomosci te, a takze przyjazn z profesorem Nilsem Olavem Solumem przetrwaty
probe czasu i odlegtosci. Po powrocie do kraju Stanistaw topaciuk uzyskuje kolejne stopnie
specjalizacji w zakresie chorob wewnetrznych i hematologii. W 1967 roku zostaje kierowni-
kiem Laboratorium Biochemii Klinicznej Instytutu Hematologii i Transfuzjologii.



Druga potowa lat 60. i poczatek 70. stanowig niezwykle wazny okres dziatalnosci na-
ukowej Pana Profesora. Dziatalno$¢ ta obejmowata badania nad biatkami ptytek krwi,
a zwlaszcza nad fibrynogenem i czynnikiem Xlll. Stanistaw topaciuk jest autorem pierw-
szych podstawowych prac w tym zakresie w piSmiennictwie swiatowym. Ustalit on m.in. loka-
lizacje subkomorkowg fibrynogenu w ziarnistosciach, a czynnika Xl we frakcji cytoplazma-
tycznej. Badania te zostaty uwienczone uzyskaniem stopnia doktora habilitowanego w 1972
roku, na podstawie rozprawy “Biatka krwinek ptytkowych wrazliwe na trombine: fibrynogen
i czynnik XIlI”. Nie mozna zapomina¢ o innych osiagnieciach naukowych prof. Stanistawa
topaciuka z tego okresu. W 1966 roku podjat wraz ze wspétpracownikami pierwszg w Polsce
i jedng z pierwszych na swiecie prébe leczenia trombolitycznego zawatu serca za pomoca
wlewu streptokinazy i wykazat, ze leczenie to podjete w okresie pierwszych 12 godzin doko-
nanego zawatu przynosi korzysci zmniejszajace obszar martwicy miesnia serca. Profesor
Stanistaw topaciuk jest pierwszym autorem niezwykle waznych prac wdrozeniowych, w kto-
rych opisano wydajne metody otrzymywania koncentratow czynnika VIII (frakcji C-1) i czynni-
ka IX dla celéw leczniczych. Wytwarzanie koncentratu czynnika VIII w krajowych stacjach
krwiodawstwa i powszechne jego stosowanie u chorych na hemofilie w Polsce pozwolito na
znaczne ograniczenie importu zachodnich koncentratow hemofilowych i tym samym ochroni-
to wielu chorych przed zakazeniem HIV. Osiagniecia te sg przykltadem rzadko spotykanej
umiejetnosci przektadania wynikéw badan naukowych na praktyke kliniczng. W latach 1974—
75, bedac na stazu w Thrombosis Research Center Uniwersytetu P6tnocnej Karoliny w Cha-
pel Hill, Stanistaw topaciuk prowadzit badania nad przeciwciatami hamujgcymi stabilizacje
fibryny u dwoch chorych z ciezkg skazg krwotoczna. Wyniki tych badan stanowity podstawe
dla nowej klasyfikacji autoimmunologicznych inhibitoréw stabilizaciji fibryny.

W 1984 roku doc. Stanistaw topaciuk uzyskat tytut profesora nauk medycznych.

Kolejny kierunek badan o duzej wadze poznawczej i klinicznej to zapobieganie i leczenie
zakrzepOw i zatorow. Profesor Stanistaw topaciuk byt koordynatorem pieciu wieloosrodko-
wych préb klinicznych z randomizacjg dotyczacych stosowania streptokinazy, heparyny nie-
frakcjonowanej i heparyn drobnoczasteczkowych w leczeniu zakrzepicy zyt gtebokich. Od
potowy lat 80. prof. Lopaciuk zajmowat sie zagadnieniami zwigzanymi z wrodzong trombofi-
lig, m.in. ustalajac czesto$¢ wystepowania mutacji typu Leiden w genie czynnika V w Polsce.
Ukoronowaniem tej dziatalnosci stat sie podrecznik Zakrzepy i zatory pod Jego redakcja.
Cytujac recenzentéw — podrecznik ten wypeit dotkliwg luke w pismiennictwie krajowym
i zdobyt szeroki aplauz.

Dorobek naukowy prof. S. Lopaciuka obejmuje ponad 360 publikacji w czasopismach kra-
jowych i zagranicznych. Wiele z nich jest cytowane przez zespoty naukowcow z catego swia-
ta.

Profesor Stanistaw topaciuk byt uznanym ekspertem i autorytetem w kraju i w srodowisku
miedzynarodowym. Byt przewodniczacym Komisji Zakrzepow i Hemostazy Komitetu Patofi-
zjologii Klinicznej PAN, cztonkiem prezydium European Thrombosis Research Organization,
cztonkiem Komitetu Naukowego Danubian League against Thrombosis and Haemorrhagic
Disorders, przewodniczagcym Komisji Rewizyjnej Kolegium Medycyny Laboratoryjnej. Byt
cztonkiem wielu towarzystw krajowych i zagranicznych, rad naukowych oraz jednostek orga-
nizacyjnych Ministerstwa Zdrowia. Niektore z nich to: Polskie Towarzystwo Hematologéw
i Transfuzjologéw, World Federation of Hemophilia, International Society on Thrombosis and
Haemostasis, Krajowy Zesp6t Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa, Komisja Standaryzacji i Ja-
kosci Badan Laboratoryjnych MZIOS. Byt aktywnym recenzentem i cztonkiem zespotéw po-
wotywanych przez Komitet Badan Naukowych. Od 1978 r. prof. S. topaciuk zasiadat w Ra-
dzie Redakcyjnej Acta Haematologica Polonica. Nalezat takze do zespotow redakcyjnych
Haemostasis oraz Thrombosis Research.

Stanistaw topaciuk byt wyrézniany trzykrotnie Nagroda Ministra Zdrowia i Opieki Spo-
tecznej, odznaka “Za Wzorowg Prace w Stuzbie Zdrowia”, Ztotym Krzyzem Zastugi oraz ho-
norowym dyplomem i medalem Zarzadu Gtéwnego Towarzystwa Internistow Polskich.

Pan Profesor byt nie tylko wybitnym naukowcem, ale przez cate zawodowe zycie leka-
rzem praktykiem. W 1983 roku objat stanowisko kierownika Samodzielnej Pracowni Krzep-



niecia Krwi i Hemostazy oraz Poradni Skaz Krwotocznych (obecna nazwa — Poradnia Zabu-
rzen Krzepniecia Krwi) IHiT. Pracownia jest osrodkiem referencyjnym w zakresie diagnostyki
i leczenia skaz krwotocznych oraz zakrzepdw. Poradnia stanowita prawdziwe oczko w gtowie
Pana Profesora. Jej organizacji poswiecit wiele czasu, a z efektéw byt bardzo zadowolony.
Zainstalowany w Poradni system informatyczny Hemophilia Information System (HIS) umoz-
liwit gromadzenie danych o pacjentach z r6znymi wrodzonymi skazami krwotocznymi z tere-
nu catego kraju. Taki ogdélnokrajowy system zbierania danych o pacjentach z hemofilig i po-
krewnymi skazami krwotocznymi stanowi ewenement w skali Swiatowej. Dzieki dobrym kon-
taktom Pana Profesora z kierownikami klinik hematologicznych w catym kraju oraz dyrekto-
rami Stacji Krwiodawstwa przemianowanych na Centra Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa,
dane o pacjentach sptywaty systematycznie. Bardzo dobrze uktadata sie takze wspotpraca
z referencyjnym osrodkiem leczenia dzieci chorych na hemofilie w Klinice Hematologii war-
szawskiego szpitala im. Michatowicza przy ul. Marszatkowskiej 24. Pan Profesor marzyt
o stworzeniu osrodka leczenia hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych, ktéry poziomem
swych ustug nie odbiegatby od najlepszych osrodkéw na zachodzie. | swe marzenia bardzo
szybko zrealizowat. Zapewnienie chorym mozliwosci korzystania z cotygodniowych konsul-
tacji ortopedycznych i stomatologicznych, otwarcie w 1993 roku dziatajacego przy Pracowni
gabinetu kinezyterapii, stata dobra wspétpraca z kolegami z Kliniki Chirurgicznej IHIiT sprawi-
ly, ze nasi chorzy (okoto 3000 w bazie danych HIS) czuli sie bezpieczni. Bez watpienia Pan
Profesor byt w swoim zywiole, gdy zajmowat sie pracg naukowa, ale zawsze, z olbrzymim
zaangazowaniem i radoscig pomagat nam, swoim asystentom, gdy przychodziliSmy z prosbg
o porade, gdy mieliSmy watpliwosci czy to diagnostyczne, czy terapeutyczne. Profesor byt
bowiem znakomitym klinicysta. O tym, ze los chorych byt Panu Profesorowi szczegélnie bli-
ski, swiadczy takze jego zaangazowanie w dziatalno$¢ Polskiego Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie. Profesor byt inicjatorem jego utworzenia, a od 1992 r. stat sie cztonkiem Rady
Medycznej tego Stowarzyszenia. Jak powiedziat prezes Polskiego Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie Pan Zbigniew Sendutka, bez Profesora Stanistawa topaciuka organizacja ta
nigdy by nie powstata. Ideg Stowarzyszenia byta i jest w dalszym ciggu bliska wspétpraca
lekarzy i pacjentow dla poprawy szeroko pojetego losu chorych. Wielkim osiagnieciem Pana
Profesora i Stowarzyszenia byta m.in. organizacja obozéw kinezyterapii dla dzieci. Obozy te
odbywalty sie dwa razy w roku w pieknym osrodku sportowym w Spale. Pan Profesor do kon-
ca swych dni walczyt o los swych chorych. W ostatnich miesigcach przed $miercig, kiedy
zaopatrzenie w koncentraty czynnikdéw krzepniecia w naszym kraju znacznie sie pogorszyto,
Profesor topaciuk odwaznie wystepowat, takze na tamach prasy, wzywajac urzednikdéw rzg-
dowych do podjecia takich dziatan, ktére zmienig niekorzystng sytuacje.

Od okoto 14 lat w Poradni leczeni sa nie tylko pacjenci ze skazami krwotocznymi, ale tak-
ze chorzy z zylng chorobg zakrzepowo-zatorowa, u ktérych wykryto wrodzong trombofilie,
badz stwierdzono zespdt antyfosfolipidowy. Pacjentéw tych jest znacznie wiecej niz chorych
na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne i dlatego Pan Profesor przyktadat olbrzymig wage
do stworzenia odpowiedniego systemu opieki nad tg grupg pacjentow.

Nie moge nie wspomnie¢ o trosce Pana Profesora o los swoich pracownikéw. Przyktadat
olbrzymig wage do pogtebiania wiedzy przez asystentow Swojej Pracowni. Uwazat, ze udziat
w szkoleniach i konferencjach, zarbwno krajowych, jak i zagranicznych jest niezbedny dla
prawidtowej edukacji pracownikédw naukowych i lekarzy. Dlatego na kazdym waznym sym-
pozjum naukowym Pan Profesor nigdy nie byt jedynym przedstawicielem swojej Pracowni.
Byt dla nas — swoich pracownikéw prawdziwym ojcem — surowym i wymagajacym, ale spra-
wiedliwym i zyczliwym.

Pan Profesor do ostatnich chwil swego zycia byt aktywny zawodowo. W przededniu swej
Smierci wyrazat olbrzymig rado$¢ z rozpoczynajacego sie nazajutrz XX Zjazdu Polskiego
Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologbw w Gdansku, gdzie miat wygtosi¢ wyktad
i przewodniczy¢ jednej z sesji naukowych. Przedwczesna smier¢ nie pozwolita zrealizowaé
tych i wielu innych planéw Pana Profesora.

Smier¢ profesora Stanistawa topaciuka jest niepowetowang stratg dla polskiej nauki, dla
Rodziny, przyjaciot, najblizszych wspotpracownikéw i pacjentéw. Niech mi bedzie wolno po-



wiedzie¢, ze Profesor Stanistaw topaciuk byt dla mnie prawdziwym — i nie tylko zawodowym
— autorytetem. W naszej pamieci pozostanie On odwaznym i sprawiedliwym Cztowiekiem,
ktérego zyciu przyswiecata idea rzetelnej i tworczej pracy dla dobra ogo6tu.

Jerzy Windyga

[2] SPOTKANIE KOORDYNATOROW WOJEWODZKICH

Spotkanie, zorganizowane z inicjatywy doktora Jerzego Windygi, odbyto sie 2 grudnia
2003 r. w Instytucie Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie. Oprdcz wojewddzkich koor-
dynatoréw ds. leczenia hemofilii uczestniczyli w nim prof. Michat Matysiak, doc. Anna Klu-
kowska i dr Pawet taguna z Kliniki Pediatrii, Hematologii i Onkologii AM w Warszawie oraz
dr Jerzy Windyga i doc. Magdalena tetowska z IHIT. Z ramienia Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie w spotkaniu wzieli udziat: prezes Zbigniew Sendutka, wiceprezesi
Zdzistaw Grzelak i Adam Sumera oraz cztonkowie Zarzadu Gtéwnego Witold Gajewski, Piotr
Pacyna i Wojciech Pienigzek.

Otwierajac spotkanie, dyrektor Instytutu Hematologii doc. Krzysztof Warzocha wprowa-
dzit dr. Windyge jako nowego kierownika Samodzielnej Pracowni Krzepniecia Krwi i Hemo-
stazy oraz Poradni Zaburzen Krzepniecia Krwi.

Na poczatku dr Windyga przedstawit wspomnienie o prof. Stanistawie topaciuku (zamie-
Scilismy je w sekcji 1 biezacego Biuletynu). Nastepnie zaprezentowat aktualne dane doty-
czace rejestru wrodzonych skaz krwotocznych w Polsce i stanu zaopatrzenia w koncentraty
czynnikbéw krzepniecia w biezacym roku. Obecnie zarejestrowanych jest 3129 os6b ze ska-
zami krwotocznymi, w tym 1952 z hemofilig A, 314 z hemofilig B, 709 z chorobg von Wille-
branda (w tym ponad 600 to typ 1; oznaczenie typu 2 wymaga bardziej skomplikowanych
badan, dlatego ta liczba moze by¢ szczegblnie niedoszacowana), 107 z niedoborem czynni-
ka VII (to “polska skaza krwotoczna” — szczegOlnie czesto wystepuje w naszym kraju) i 47
0s6b z innymi skazami.

Z analizy statystycznej wynika, ze jesli czestotliwos¢ wystepowania hemofilii w Polsce
nie odbiega od wskaznikoéw swiatowych, to mozna sie spodziewac, iz jest tu ok. 3200 cho-
rych; poniewaz zarejestrowano 2266, to stopien niedorejestrowania moze wynosi¢ 30%
(oczywiscie w wiekszo$ci bedg to chorzy z tagodna i umiarkowang postacig hemofilii).

Zaopatrzenie w czynnik VIII w 2003 r. (53 min j.) zapewni wskaznik 1,37 j. na statystycz-
nego Polaka (najlepiej byto w 2001 r.: 1,89 j.). Przypomnijmy, Zze przyzwoite minimum to
wskaznik 2, czyli 76 milionéw jednostek.

Skaza Liczba chorych
1980 r. 2003 r.
Hemofilia A 1265 1952
Hemofilia B 175 314
Choroba von Willebranda 141 709
Niedob6r cz. VIl 35 107
Inne 22 47
Razem 1638 3129




rok koncentrat cz. VIII j./mieszk.
2000 47.640.000 j. 1,26
2001 72.234.000 j. 1,89
2002 54.000.000 j. 1,41
2003 53.000.000 j. 1,37

Warto podac¢ zestawienie zuzycia czynnika VIII na statystycznego mieszkanca w 2002 r.
w niektdérych krajach Europy. Polska zajmuje tam mato zaszczytne miejsce:

Niemcy 6,0
Wegry 4,5
Austria 3,2
Stowacja 2,6
Czechy 2,2
Polska 1,4
Butgaria 1,0

Niedostateczne jest takze zaopatrzenie w czynnik IX: 9,5 min j. wobec potrzeb wynosza-
cych 15 min. Dr Windyga zasygnalizowat, ze obecne zapasy czynnikdw krzepniecia w Insty-
tucie Hematologii nie pozwalajg na zapewnienie substytucji czynnikéw krzepniecia przy za-
biegach planowych (np. przy wszczepianiu endoprotez) i wywotywaniu tolerancji immunolo-
gicznej (u chorych z inhibitorem — popularnie okresla sie to jako “odczulanie”); w tej sytuacji
obowigzek zapewnienia czynnikdw bedzie spoczywaé¢ na RCKIiK z terenu danego chorego.
Nalezy dodaé, ze istniejaca sytuacja drastycznie ogranicza leczenie domowe pacjentéw
z wojewodztwa mazowieckiego. Przy kolejnych zakupach najprawdopodobniej zostanie
zwiekszony procentowy udziat Instytutu Hematologii w podziale kupowanego czynnika.

Ponizsza tabela zawiera porownanie zaopatrzenia kraju w czynniki krzepniecia w latach
2002 i 20083.

koncentrat 2002 r. 2003 r.

Cz. Vil 54 min j., w tym 53 min j., w tym
21 min ze Szwaijcarii 24 min ze Szwaijcarii

Cz. VIl = z cz. von Willebranda 0,6 min j. 2,3 min .
Cz. IX niskooczyszczony 4,0 min j. 4,7 min j.
Cz. IX wysokooczyszczony 4,0 min j. 4,76 min j.
FEIBA 0,6 min j. 2,79 min j.
NovoSeven (r-Vila) 400 mg 770 mg
Prothromplex 0,3 minj. 0,47 min j.
Cz. VII 70 tys. . 95 tys |.
Cz. Xl 80 tys. . 80 tys. |.




Doc. tetowska poinformowata, ze w 2004 r., podobnie jak w roku biezgcym, bedg dwa
zrodta zaopatrzenia w czynniki krzepniecia — zakup centralny oraz przerdb polskiego osocza
za granica. 19 maja 2004 r. konczy sie kontrakt na przerdb osocza w Szwaijcarii; od drugiej
potowy 2004 r. bedzie juz nowy frakcjonator, wybrany w drodze przetargu. Doc. tetowska
uspokoita zebranych, ze wspotpraca z dotychczasowym frakcjonatorem ma byé kontynu-
owana az do wytonienia nowego, co pozwoli na unikniecie luki w zaopatrzeniu. W 2003 r. do
Szwajcarii wystano 120.000 litrbw osocza i jeszcze nie otrzymalismy zadnych preparatow
z tej puli (powinno by¢ od 20 do 24 min j. cz. VIII — zaleznie od wydajnosci osocza); do maja
2004 wyslemy jeszcze 50.000 | osocza i z tego do konca 2004 r. bedziemy otrzymywac
czynnik VIII. Laczne zaopatrzenie w czynnik VIl (zakup + przeréb) w 2004 r. ma wynies¢
50-54 min j.

Aktualne zapasy czynnikOw krzepnigcia w regionalnych centrach moga wystarczyé —
zaleznie od osrodka — na okres od 3 miesiecy do roku, a nawet wiecej. W niekt6rych osrod-
kach odbywajg sie proby kliniczne czynnikdw krzepniecia; ilosci czynnikow wydawane cho-
rym w tych badaniach nie sg do tej pory ujmowane w zadnych statystykach — by¢ moze to
powoduje pozornie wiekszg nierbwnowage przy porownywaniu osrodkéw. Dr Windyga po-
prosit koordynatoréw o zebranie danych o prébach klinicznych na swoim terenie i dostarcze-
nie ich do Instytutu Hematologii.

W dyskusji koordynatorzy poruszyli wiele probleméw, m.in. kwestie uwzglednienia
w zakupach centralnych preparatéw DDAVP (desmopresyny), absurdy zwigzane z dystrybu-
cja czynnika (samo rozprowadzanie czynnika powoduje straty ksiegowe RCKIiK — i nie chodzi
tu wcale o koszty rzeczywiste, jak np. transport, tylko sam fakt wydawania bezptatnych pre-
paratow; w Szczecinie strata ta wynosi 1 min zt), brak mozliwosci przekazywania czynnikow
krzepniecia z Centrum do Centrum (mozliwe sg tylko pozyczki). W tym roku jest wyjatkowo
wiecej preparatu FEIBA, poniewaz z pieniedzy, ktére pozostaty z przetargu (czynniki kupiono
taniej), mozna byto nabyc¢ ten preparat z wolnej reki (a na zakup czynnika VIII trzeba by or-
ganizowac przetarg). Pojawita sie takze watpliwos¢, ze poniewaz nie wszystkie Centra spet-
niajg wymogi stawiane hurtowniom farmaceutycznym (koniecznosé¢ catodobowych dyzuréw
farmaceuty), by¢ moze dystrybucja czynnikdw krzepniecia przez te osrodki jest nielegalna.
Podniesiono takze problem niedostatecznej wiedzy niektorych lekarzy na temat skaz krwo-
tocznych — przytaczano przyktady, ze chorym prébowano podawac¢ czynnik igtg filtracyjna,
do jednego z koordynatoréw zgtosit sie takze lekarz z pytaniem, czy wobec niemoznosci
wktucia sie do zyty moze poda¢ czynnik doustnie (!). Koordynatorzy sugerowali koniecznos¢
akcji informacyjnej, w tym m.in. wznowienie ksigzki Michata Jamrozika Jak zy¢ z hemofilia.

Wszyscy zebrani otrzymali najnowszy numer Biuletynu Informacyjnego naszego Stowa-
rzyszenia.

Ustalono, ze spotkania Koordynatorow Wojewddzkich beda odbywaé sie dwa razy do
roku.
Adam Sumera

[3] A JEDNAK MOZLIWE: HEMOFILIA U KOBIET

Cho¢ zdarza sie to bardzo rzadko, réwniez i kobiety mogg chorowac¢ na hemofilie. Medy-
cyna moze odnotowac pewien postep w rozpoznawaniu skaz krwotocznych u kobiet. Uczy-
niono spory krok naprzéd, jesli chodzi o diagnozowanie choroby von Willebranda wsréd pan,
trwajg takze badania nad niezwykle rzadkimi skazami krwotocznymi, takimi jak niedobor
czynnika I, II, V, X, Xl czy XllII, wystepujacymi zaréwno u mezczyzn, jak i u kobiet. Ale nadal,
rowniez wsrdd lekarzy, a takze w gronie samych chorych na hemofilie, wtasciwie niezmie-
nione pozostajg stereotypy dotyczace wystepowania hemofili. Dominuje przekonanie, ze
mezczyzni chorujg, a kobiety sg tylko nosicielkami. Faktycznie sytuacja jest nieco bardziej
skomplikowana. Cho¢ nadal brak bardziej szczeg6towych danych, jak czesto hemofilia moze
wystepowac u kobiet, wiemy juz, jak to jest mozliwe.



Hemofilia jest uznawana za chorobe zwigzang z ptcig, poniewaz z jednego pokolenia na
nastepne przenosi jg chromosom X (zenski).

Z lekcji biologii wiemy, ze kobieta ma dwa chromosomy X (XX), a mezczyzna — jeden
chromosom X i jeden Y (XY). Zazwyczaj jesli rodzi sie dziewczynka majgca hemofilie, dzieje
sie tak dlatego, ze matka ma gen hemofilii (X) na jednym ze swoich chromosomdw, a ojciec
— hemofilik — ma ten gen na swoim jedynym chromosomie X (patrz tabela 1). Cérka dziedzi-
czy uszkodzony chromosom X ojca, a moze takze odziedziczy¢é uszkodzony chromosom
matki — woéwczas bedzie mie¢ hemofilie. Jednak istnieje 50% szans, ze odziedziczy nieusz-
kodzony chromosom X matki, ten, ktéry nie jest obarczony hemofilia. W takim przypadku
bedzie miata gen hemofilii tylko na jednym chromosomie (XX) — podobnie jak w przypadku
corki matki nosicielki i zdrowego ojca (patrz tabela 2).

Matka nosicielka
Tabela 1 X X
5 XX X X
g X Cérka nosicielka Cérka nosicielka
§ < { = chora na hemofilie chora na hemofilie
2 83 lub zdrowa
O >
E Y XY Xy
o Syn chory na hemofilie Syn zdrowy
Matka nosicielka
Tabela 2 X X
o X X X X
0} . .
9, X Cérka nosicielka Cérka zdrowa
o chora na hemofilie
=y lub zdrowa
o
S v XY XY
Syn chory na hemofilie Syn zdrowy

Kobiety z genem hemofilii na jednym chromosomie moga — ale nie muszg — mie¢ wystar-
czajaco wysoki poziom czynnika krzepniecia, by uniknaé probleméw z niedostateczng krze-
pliwoscig krwi. Jednak moga pojawi¢ sie jeszcze dodatkowe przyczyny natury genetycznej
powodujgce wystgpienie hemofili. W genie odpowiadajacym za wytwarzanie czynnika
krzepniecia moze dojs¢ do samorzutnej mutacji. Jezeli taka mutacja nastgpi w zdrowym
chromosomie X, a ptdéd odziedziczyt réwniez uszkodzony chromosom X po ojcu (hemofiliku)
lub matce, dziewczynka bedzie chora na hemofilie. Niezwykle rzadki, ale przeciez mozliwy,
jest tez taki przypadek: w organizmie kobiety, u ktorej w rodzinie nie byto hemofilii, dochodzi
do samorzutnej mutacji, i taka kobieta poslubia chorego na hemofilie — ich cérka miataby
hemofilie. Jeszcze mniej prawdopodobny — ale jednak teoretycznie mozliwy — jest taki scena-
riusz: samorzutna mutacja nastepuje w obu chromosomach X kobiety, u ktérej nikt w rodzinie
nie chorowat na hemofilie. Jezeli ta kobieta urodzi corke, to bedzie ona miata hemofilie.

Wreszcie hemofilie u kobiety moze spowodowac zjawisko biologiczne znane jako selek-
tywna inaktywacja chromosomu X. Wszystkie kobiety majg po dwa chromosomy X w kazdej
komdrce swojego ciata. Zwykle aktywny jest tylko jeden chromosom X w danej komérce.
Zazwyczaj wybér jednego z nich odbywa sie w sposéb przypadkowy; w rezultacie ciato sta-
nowi wypadkowa cech zawartych w obu chromosomach X. Czasami jednak w niemal
wszystkich komoérkach aktywny jest ten sam chromosom X. Jezeli u kobiety aktywny jest
zawsze chromosom obarczony hemofilig, a chromosom odpowiedzialny za normalne wytwa-
rzanie czynnika krzepniecia jest nieaktywny, to nawet kobieta z jednym zdrowym chromoso-



mem (XX) moze wykazywac objawy hemofili. Jeszcze inna mozliwos¢ polega na wytworze-
niu sie w organizmie kobiety przeciwciat przeciw jej wtasnemu czynnikowi VIII (a nawet, co
jest jeszcze mniej prawdopodobne, czynnikowi IX); wowczas dosztoby do zaburzen procesu
krzepniecia.

Posta¢ hemofilii zalezy od poziomu czynnika VIII lub IX w krwi kobiety. Zgodnie z ustale-
niami obowigzujacymi w USA kazdy, kto ma poziom ponizej 50% normy, cierpi na tagodng
posta¢ hemofilii (gwoli Scistosci, istniejg pewne kontrowersje w tej kwestii, poniewaz proble-
my zwigzane z krzepliwoscig wystepuja raczej u oséb majacych poziom ponizej 30% normy).
Posta¢ umiarkowana to poziom od 1% do 5% poziomu zdrowego cztowieka, a postac ciezka
to mniej niz 1% normy dla danego czynnika krzepniecia.

Nosicielki z objawami hemofilii

Kobiety majace jeden gen hemofilii (XX) nazywamy nosicielkami. Jak wynika z tabeli,
kazde z ich dzieci ma 50% szans na urodzenie sie z uszkodzonym genem — syn bedzie cho-
ry na hemofilie, a corka bedzie nosicielka.

Niektore nosicielki miewajg sporo siniakow albo nadmiernie krwawig w wyniku urazu lub
zabiegu, podczas porodu lub po usunieciu zeba. Czesto mogq tez u nich wystepowac prze-
dtuzone lub nadmierne krwawienia miesieczne. Nie wszystkie nosicielki majg takie objawy;
wiele jednak z tych, u ktérych wystepuja podobne symptomy, nie znajduje zrozumienia
u lekarzy. Rada Medyczna i Naukowa przy Amerykanskim Stowarzyszeniu Chorych na He-
mofilie ocenia, ze potowa kobiet bedacych nosicielkami genu hemofilii ma poziom czynnika
krzepniecia ponizej 50%. Juz samo okre$lenie tych kobiet mianem “nosicielki wykazujace
objawy hemofili” zamiast uznania ich za osoby chore na tagodng posta¢ hemofilii budzi
pewne kontrowersje. Zdaniem czesci kobiet jest to przejaw bardziej ogélnej tendencji do ba-
gatelizowania ich probleméw. W tym gronie jest Lavern Cumby, pielegniarka majgca poziom
czynnika VIII w granicach 20% normy, ktéra pyta: “Czy krwawimy inaczej niz mezczyzni
z takim samym poziomem czynnika? Czy nasze leczenie wyglada inaczej?” Sama okresla
siebie jako kobiete cierpigcg na tagodng posta¢ hemofilii.

Niezaleznie od tego, jak sie je okresla, kobiety obarczone genem hemofilii czesto miewajg
ktopoty ze zdrowiem niedostrzegane przez lekarzy; niekiedy dochodzi nawet do btedéw
w leczeniu grozacych powaznymi konsekwencjami. Wspomniana Lavern Cumby ma powta-
rzajgce sie wylewy dostawowe, ktére zaczety sie w dziecinstwie, gdy upadta i uderzyta sie
w kolano; staw obrzmiat i bardzo bolat. Lekarze zatozyli jej szyne, podali jej lek sterydowy,
predison, i powiedzieli jej, ze ma niedokrwistos¢ sierpowatokomérkowa. W wyniku kolejnych
urazéw oba kolana zostaty trwale uszkodzone. — Nic takiego by sie nie zdarzyto, gdyby le-
czono mnie prawidtowo — méwi Cumby. — Gdyby podano mi czynnik, nie miatabym tych
znieksztatcen.

Lekarze nie majacy kontaktu z hemofilig zbyt czesto zlecajq histerektomie (operacyjne
usuniecie macicy) jako sposob na dtugie, bolesne i ciezkie krwawienia miesieczne. Innej no-
sicielce, ktérej rutynowo wycieto woreczek zotciowy w szpitalu rejonowym, trzeba byto kilka-
krotnie przetacza¢ krew, poniewaz chirurg nie chciat przyja¢ do wiadomosci, ze istnieje zwia-
zek miedzy faktem, iz jest nosicielkg, a jej nadmiernym krwawieniem. Lavern Cumby miata
czterodniowe krwawienie po usunieciu zebdw madrosci, a pézniej doszto u niej do zagraza-
jacego zyciu krwotoku podczas porodu.

Wiasciwa diagnhoza

Dopdéki lekarze nie zrozumiejg prawdziwej natury réznych skaz krwotocznych, takie przy-
padki nieodpowiedniego leczenia sg wtasciwie nie do unikniecia. Pani profesor Carol Kasper,
emerytowany hematolog z Kalifornii, podkresla znaczenie wtasciwej diagnozy. — Dopiero gdy
mamy prawidtowg diagnoze, mozna zacza¢ szukac¢ odpowiedniego leczenia.

Wielu specjalistow uwaza, ze u kazdej kobiety, u ktoérej w rodzinie wystgpita hemofilia,
powinno sie wykona¢ badania, by okresli¢, czy jest nosicielkg i jaki ma poziom czynnikéw
krzepniecia. Ale decyzja o ewentualnym poszukiwaniu genu hemofilii, ktérego wynik moze
z kolei wptyna¢ na decyzje o cigzy i posiadaniu dziecka, ma charakter osobisty; czesto tez
stanowi przyczyne ztozonych konfliktébw rodzinnych o podtozu kulturowym, religijinym lub



psychicznym. Wielu rodzicow musiato juz radzi¢ sobie ze stresem wynikajgcym z faktu, ze
ich syn ma hemofilig, i trudno bytoby im przezy¢ dodatkowy stres, ze ich cérka jest nosiciel-
ka.

Jednak rosnaca $wiadomosc¢, ze nosicielki same moga mie¢ objawy skazy krwotocznej,
dodaje wagi argumentom popierajagcym testy. Prof. Kasper przestrzega: — Jesli w rodzinie
wystepuje hemofilia, istnieje spora szansa, ze niektore z kobiet maja niski poziom jednego z
czynnikéw krzepniecia, a moga sie o tym dowiedzie¢ dopiero wtedy, gdy przydarzy im sie
powazny wypadek. Czesto daje rodzicom takg rade: mozecie nie chcie¢ jeszcze przeprowa-
dzi¢ badan u corki, ale nie pozwdlcie, zeby robiono jej jakikolwiek powazniejszy zabieg bez
uprzedniego oznaczenia poziomu czynnikbéw krzepniecia.

Wiasciwa opieka

Najwiekszym problemem dla kobiety chorej na hemofilie lub jej rodzicow jest uzyskanie
wiasciwej opieki medycznej. Arthurowi Hackmanowi taka walka zajefa przeszto dziesie¢ lat.
U jego corki Kelsey, ktéra dzis ma 11 lat, w wieku niemowlecym stwierdzono hemofilie. Cho-
ciaz lekarz rodzinny lekcewazyt jej nadmierne siniaki, lepiej poinformowany pediatra rozpo-
znat, ze chodzi tu o0 co$ powazniejszego, i zlecit przeprowadzenie badan dla wykrycia ewen-
tualnej skazy krwotocznej. Potem wezwat rodzicéw do siebie i oznajmit im: — To nie powinno
by¢ mozliwe, ale wasza corka ma powazny niedobdr czynnika VIII.

— Siedzielismy zaptakani pod wrazeniem tej diagnozy — wspomina Hackman. — A potem
obsesyjnie zaczatem zbiera¢ wszelkie mozliwe informacje na ten temat.

Jedng z pierwszych rzeczy, jakie zrozumiat Hackman, byt fakt, ze bedzie musiat uczyé
innych. — Szybko pojatem, ze bedg mnie traktowaé jak pofgtéwka, jesli zawioze coérke do
szpitala, gdzie nikt jej nie zna, i powiem lekarzom, ze ma hemofilie. Wiedziatem, ze musze
by¢ przygotowany do szczeg6towych wyjasnien, o co mi chodzi.

Wazne jest tez, zeby zapewni¢ dzieciom normalne dziecinstwo. Dotyczy to takze dzieci
majacych hemofilie. Hackman dobrze pamieta rade, jaka dostat od pielegniarki w centrum
leczenia hemofilii: “Kelsey moze zy¢ normalnie. Urazy psychiczne wynikajace z nadopiekun-
czosci rodzicow moga by¢ gorsze niz sama hemofilia”.

Leczenie chorych na hemofilie jest podobne, niezaleznie od ptci. Przy postaci ciezkiej
podaje sie czynnik krzepniecia — w bogatszych krajach mozliwe jest nawet leczenie profilak-
tyczne. Nosicielkom z objawami hemofilii oraz chorym z postacig tagodng i umiarkowang
mozna tez podawac¢ desmopresyne (DDAVP) — preparat podnoszacy poziom czynnika VI
we krwi.

W wieku dorostym kobiety bedace nosicielkami z objawami hemofilii lub chorujace na ja-
kas posta¢ hemofilii czesto potrzebujg wsparcia psychicznego. — Poczatkowo myslatam, ze
jestem sama na Swiecie — wspomina Lavern Cumby. — Ze wszystkich artykutéw, jakie czyta-
tam, wynikato, ze tylko mezczyzni moga mie¢ hemofilie. Czutam sie jak tredowata. Zastana-
wiatem sie, co jest ze mng nie w porzadku. — Ale p6zniej Cumby uspokoita sie dzieki rozmo-
wom w gronie kolezanek. — Dzieki rozmowom w naszej grupie wsparcia nie czuje sie juz jak
rardg. Jest nas wiecej i chetnie opowiadamy sobie nawzajem o naszych problemach.

(oprac. as na podst. artykutu Karyn L. Feiden Not So Impossible: Women with Hemophilia

w kwartalniku HEMALOG, 3/2003)

[4] DOBRA WIADOMOSC DLA NOSICIELEK

Okazuje sie, ze bycie nosicielkg hemofilii moze mie¢ dobre strony. Z niedawnych badan
wynika, ze u tych os6b wystepuje mniejsze ryzyko zachorowania na serce.

Przeprowadzone w Holandii studium objeto 1012 kobiet majgcych dzieci chore na hemofi-
lie. Rezultaty wykazaty, ze wystepujacy u tych kobiet nieco obnizony poziom czynnika krzep-
niecia chroni przed chorobami serca. Wyniki opublikowano w renomowanym czasopismie
medycznym “The Lancet”.



Badacze stwierdzili, ze u nosicielek hemofilii ryzyko schorzenia serca byto 0 36% nizsze,
a smiertelnosc¢ byta 0 22% nizsza w poréwnaniu z innymi kobietami.
(oprac. as na podst. artykutu Good News for Carriers w kwartalniku HEMALOG, 3/2003)

[5] METODA NA PRZEZIEBIENIE

Tajna broh przeciw przeziebieniu daje sie zawrze¢ w dwoch stowach: “Badz szczesliwy!”.
Okazuje sie, ze usmiech moze by¢ najlepszym orezem w walce z przeziebieniem — no, moze
zajmuje drugie miejsce, zaraz po witaminie C.

Badanie, ktérego wyniki chcemy tu przytoczy¢, odbyto sie naprawde i miato miejsce na
uniwersytecie w Pittsburghu. Naukowcy wstrzykneli wirusy przeziebienia do noséw ochotni-
koéw; chodzito o to, by stwierdzi¢, u ktérych osdb dojdzie do zachorowania, a u ktérych nie.
Przed wstrzyknieciem wirusa do noséw 300 zdrowych ochotnikéw badacze w ciagu dwéch
tygodni przeprowadzali rozmowy z tymi osobami, by okresli¢ ich stan emocjonalny. Rozmo-
wy kontynuowano codziennie jeszcze przez pie¢ dni po wstrzyknieciu.

| jakie byty wyniki? Osoby z najnizszej jednej trzeciej na skali szczescia mialy trzykrotnie
wiekszg szanse na zachorowanie niz te z najszczesliwszej jednej trzeciej. Moze z tego wyni-
kac, ze szczesliwi sg zdrowsi.

(oprac. as na podst. artykutu Beating the Common Cold w kwartalniku HEMALOG, 3/2003)

No coz, z drugiej strony wydaje sie potwierdzac przystowie, ze biednemu zawsze wiatr w
oczy... Jest na to tylko jedna rada: nie dajmy sie tym paskudnym wirusom i im na zto$¢
Smiejmy sie wesoto!

[6] BLASKI I CIENIE OTWARTOSCI W ZYCIU CZLOWIEKA

Pojecie otwartosci moze by¢ réznie rozumiane, najczesciej jednak odnosi sie je do cechy
osobowosci cztowieka czy do wtasciwosci stosunkdéw miedzyludzkich.

Cztowieka otwartego mozna scharakteryzowac jako szczerego, nieobtudnego, prostolinij-
nego oraz otwartego na innych ludzi, interesujacego sie nimi i gotowego do dziatania na ich
rzecz. lle mamy w swoim otoczeniu takich oséb? Podejrzewam, ze nie za wiele. Dlaczego?
Bowiem bycie otwartym ma zaréwno zalety, jak i wady. Omdwie ponizej niektére z nich.

Z pewnoscig do zalet mozna zaliczy¢ fakt, iz odstanianie sie stanowi warunek stworzenia
poczucia bliskosci w relacji z drugg osobg. Wyrdznia sie trzy poziomy odstaniania sie: infor-
macyjny, dotyczacy czasu poza terazniejszoscig oraz dotyczacy czasu terazniejszego.

Poziom informacyjny pojawia sie w pierwszych minutach rozmowy i polega na opisaniu
zdarzen mato istotnych dla jednostki, np. formy spedzania wakacji. Tematy poruszane przez
osoby konwersujgce to te, ktére sag dla nich bezpieczne, to znaczy takie, ktére nie dotyczg
ich uczu¢, pogladoéw, przekonan czy waznych dla nich sfer.

Drugi poziom otwartosci zwigzany jest ujawnianiem swych mysli i potrzeb, ale tylko w od-
niesieniu do przeszto$ci czy przysztosci. Nadal omijane sg sprawy biezace jednostki, jednak-
ze jest to juz gtebsza forma wymiany mysili.

Ostatni z wyr6znionych poziomdéw samoujawniania wigze sie z dzieleniem sie uczuciami
zwigzanymi z relacjq “tu i teraz”, a nierzadko z odczuciami na temat osoby, z ktorg rozma-
wiamy.

W zaleznosci od poziomu, na ktérym decydujemy sie funkcjonowa¢ w rozmowie z druga
osobag, ujawniamy wiecej lub mniej informacji o sobie, co wptywa na jakos$c¢ relacji interper-
sonalnej. Wazne jest pogtebienie zwigzkéw z ludzmi. Zamykanie sie przed druga osobg
sprawia, ze relacja jest powierzchowna i nie przynosi zadowolenia.

Otwartos¢ charakteryzuje sie dwukierunkowoscia, co oznacza, ze otwarcie sie w stosunku
do ludzi rodzi otwarcie na ludzi. Otwarcie sie na ludzi i ich sprawy jest trudniejsze, bowiem
kazdy z nas pragnie by¢ wystuchany i zrozumiany, a rzadko ma ku temu okazje. Przyktadem
na powyzsze stwierdzenie moze by¢ atmosfera panujaca przy swigtecznym stole, gdzie



wszyscy méwig jednoczesnie i tym samym nikt nikogo nie stucha. Wszyscy bowiem sg prze-
konani, ze jedynie godne uwagi jest to, co sami maja do powiedzenia.

Do korzysci ptyngcych z odstaniania sie mozna zaliczy¢ takze wiekszg samoswiadomosc.
Wypowiedzenie naszych mysli, potrzeb, uczuc, by inni je zrozumieli, nadaje im ksztatt i ja-
snos$¢. Konsekwencjg powyzszego jest poprawa komunikacji miedzy ludzmi.

W sytuacji, kiedy skrywamy jakis problem czy wykroczenie, ktérego sie dopuscilismy, ta-
kie otwarcie pozwala bardziej obiektywnie popatrze¢ na catg sytuacje i podja¢ stosowne de-
cyzje. W rezultacie zmniejsza sie poczucie winy, nie trzeba angazowac energii, by utrzymac
sekret.

Jednak, jak wczesniej wspomniatam, otwieranie sie ma takze drugie oblicze, mniej ko-
rzystne dla jednostki.

Otwarte méwienie o sobie nie jest spotecznie akceptowane, szczegoélnie poza kregiem
rodzinnym. Osoby z najblizszego, akceptujacego otoczenia czy profesjonalisci, np. psycho-
log, moga udzieli¢ wsparcia osobie, ktéra zdecydowata sie zwierzy¢ z nurtujacych jg proble-
mow. Otwarto$¢ w stosunku do innych moze by¢ blokowana przez lek przed odrzuceniem,
przed karg, obmowg czy wykorzystaniem informacji przeciwko osobie, ktéra opowiedziata
swq_ historie. Panuje réwniez powszechne przekonanie spoteczne, ze jesli osoba ujawni ja-
kas$ stabos¢, wade, to ludzie pomysla, ze ma ich wiecej, a jesli wyda jedng zalete, to pomy-
$lg, ze sie chwali. Opér przed odstanianiem sie, szczegdlnie przed osobami prowadzacymi
terapie, moze wynika¢ z obawy przed samowiedzg. Osoba zwierzajaca sie moze dowiedzie¢
sie czegos nieprzyjemnego o sobie i w zwigzku z tym woli trwa¢ w nieSwiadomosci.

Reasumujac, trudno jednoznacznie okresli¢, czy ujawnianie siebie ma wiecej blasku czy
cienia w sobie. Jedno jest pewne, cztowiek bedac istotg spoteczng jest caty czas “narazony”
na kontakty z innymi ludzmi i od niego zalezy, jakg jakos¢ tych kontaktéw wypracuje w toku
swojego zycia.

Podstawowe miejsce, gdzie ¢wiczone sg relacje z innymi, stanowi rodzina. Rodzice sg
pierwszymi wychowawcami dziecka, ktérzy pokazujg mu $wiat i sposoby postepowania,
wpajajg normy i wartosci. Zatem w duzej mierze poziom otwartosci zalezy od kontaktow
ksztattowanych w srodowisku rodzinnym.

Innym czynnikiem wptywajacym na poziom otwartosci cztowieka jest jego typ osobowosci.
Niektérzy w wiekszym stopniu sg otwarci (ekstrawertycy) niz inni (introwertycy).

Nie bez znaczenia jest takze wiek osoby, badania wskazuja, iz przecietny poziom otwar-
tosci wzrasta w przedziale wiekowym 17-50 lat.

Przedmiot rozmowy takze warunkuje nasz poziom samoujawniania sie. Chetniej rozma-
wiamy o preferencjach co do ubran i jedzenia niz statusu majatkowego czy zainteresowan
seksualnych.

Wiele zalezy réwniez od naszego nastroju, ktory w istotny sposéb wptywa na poziom na-
szej otwartosci.

Katarzyna Walecka-Matyja

[71 POWIESC O HEMOFILII

Ruth Rendell jest znang brytyjska autorka powiesci kryminalnych. Kilka z nich zostato
przettumaczonych na jezyk polski. Réwnoczesnie, pod pseudonimem Barbara Vine, pisarka
publikuje ksiazki, ktére nie sg typowymi kryminatami, ale jednak zawierajg pewien element
zagadki i dzieki temu stanowig lekture réwnie wciggajaca jak utwory pisane w tradycji Agaty
Christie czy Artura Conan Doyle’a.

Taka ksigzka z zagadka jest opublikowana w 2002 r. powies¢ The Blood Doctor (trudno
ten tytut odda¢ po polsku — chodzi o lekarza zajmujacego sie krwig, ale okreslenie jest bar-
dzo potoczne i laickie; polskie stowo “hematolog” bytoby tu zbyt fachowe; mozna by zaryzy-
kowac¢ “lekarz od krwi”). Bohater tej ksigzki, lord Martin Nanther, prébuje napisa¢ biografie
swojego pradziadka, jednego z nadwornych lekarzy krélowej Wiktorii, opiekujacego sie ksie-
ciem Leopoldem, tym z jej synéw, ktdry chorowat na hemofilie. | wtasnie hemofilia jest gtéw-
nym tematem tej powiesci. Wraz z narratorem czytelnik poznaje dzieje tej choroby w rodzinie



krélowej Wiktorii, a takze w rodzinie Nantheréw. Niematg role w rozwiktaniu tajemnic wigza-
cych sie z historig rodu odgrywa schemat dziedziczenia hemofilii — chorujg mezczyzni, kobie-
ty sa nosicielkami. Cho¢ akcja powiesci rozgrywa sie w Anglii, spore znaczenie ma pewna
szwajcarska wioska, potozona z dala od innych osad; czesto dochodzito tam do matzenstw
miedzy jej mieszkarncami i w konicu XIX w. prawie wszyscy mezczyzni chorowali na hemofi-
lie.
Przy okazji tej intrygujacej lektury czytelnik moze zdoby¢ sporg wiedze na temat hemofilii
— nie tylko jej przenoszenia (lub samoistnego pojawiania sie w rodzinach), lecz takze jej ob-
jawéw, jak rowniez metod leczenia — od sposobdéw z czaséw wiktorianskich, polegajacych
gtéwnie na przyktadaniu lodu, po przetaczanie osocza, pdzniej krioprecypitatu, nastepnie
preparatow czynnika krzepnigcia, a pod koniec ksigzki wspomniane sg rowniez prace nad
terapig genowa, prowadzone zreszta przez jednego z potomkdéw pradziadka lorda Nanthera.
Ujawnienie wiekszej liczby szczeg6tdw mogtoby zdradzi¢ elementy kluczowe dla intrygi
powiesci, a moze kiedy$ doczekamy sie polskiego przektadu tej powiesci. Nie chciatbym od-
biera¢ czytelnikom przyjemnosci ptynacej ze Sledzenia kolejnych stadiéw rozszyfrowywania
zagadki z przesztosci.
Adam Sumera

[8] WALCZMY O SWOJE

Przygotowywana przez ministra Hausnera akcja weryfikowania przyznanych wczesniej
rent zapewne nie ominie wielu czionkdw naszego Stowarzyszenia. Musimy by¢ swiadomi
tego, ze ktos bedzie chciat zakwestionowa¢ nasze prawo do swiadczen. Jesli tak sie stanie,
wcale nie trzeba biernie przyjmowac niekorzystnej dla nas decyzji — mozemy ztozy¢ odwota-
nie.

W koncu pazdziernika 2003 r. decyzjg lokalnego oddziatu ZUS zawieszono rente socjalng
jednemu z naszych cztonkéw. Jego rodzina zwrécita sie o pomoc do Zarzadu Gtéwnego.
Gdy doktadnie przeczytatem przestane nam dokumenty, ztapatem sie za gtowe. Ot6z lekarz
stwierdzit catkowitg niezdolno$¢ do pracy, okresowo — do konca pazdziernika 2005 r., nato-
miast urzednik ZUS, ktéry zapewne nie miat akurat swojego dnia, wystawit wniosek wstrzy-
mujacy rente, poniewaz “Pan zostat uznany zgodnie z orzeczeniem lekarskim (...) za osobe
czesciowg niezdolng do pracy”. Najwyrazniej wyszedt z zatozenia, ze catkowita niezdolno$¢
do pracy + orzeczenie na okres 2 lat = czesciowa niezdolnos¢ do pracy.

Pozwolitem sobie na zart, bo wszystko dobrze sie skonczyto. Po naszej interwencji btedng
decyzje natychmiast cofnieto, przywracajac rente.

Pora na moraty: (1) z ZUS-em mozna wygrac; (2) nie wierzmy bezkrytycznie w pisane —
urzednik tez cztowiek i moze sie po prostu pomylié.

Adam Sumera

[91 WALCZMY O SWOJE — CIAG DALSZY

Obecnie istnieje mozliwos¢ odwotania sie od decyzji organu orzekajacego, oczywiscie za
jego posrednictwem (w tym przypadku ZUS-u), do sadu, tzn. wydziatu pracy i ubezpieczen
spotecznych, ktéry znajduje sie w najblizszym sadzie rejonowym (zwanego tez sgdem pracy
i ubezpieczen spotecznych). Odwotanie do ww. sadu nalezy sktada¢ w terminie 30 dni od
daty otrzymania orzeczenia (patrz pouczenie na formularzu decyzji komisji lub lekarza orze-
kajacego — lub zapytaj w urzedzie).

W przypadku orzeczen wydawanych do celéw pozarentowych (orzekajg Powiatowe
Zespoty ds. Orzekania o Niepetnosprawnosci) mozna sktada¢ odwotanie do organu Il instan-
cji, tj. Wojewddzkiego Zespotu ds. Orzekania o Niepetnosprawnosci, wiasciwego dla miejsca
zamieszkania, za posrednictwem organu, kitéry wydat pierwotne orzeczenie. W tej sytuaciji
odwotanie nalezy sktada¢ w terminie 14 dni od daty otrzymania decyzji (orzeczenia). Od roz-
strzygniecia ww. instancji przystuguje jeszcze odwotanie do sadu pracy i ubezpieczen spo-
tecznych w terminie 30 dni (patrz akapit powyzej).



Pamietajmy, ze jako osoby fizyczne wystepujace wobec sgdu z odpowiednim wnioskiem
mozemy dochodzi¢ zwolnienia od kosztow sadowych, jezeli wykazemy, ze nie mamy dosta-
tecznych srodkéw na ich ponoszenie (zawsze lepiej zapyta¢ w sgdzie o takie zwolnienie!).
Robert Prencel

[10] SZCZEPIENIA U CHORYCH NA HEMOFILIE

Angielskie czasopismo naukowe “Haemophilia” (nr 9 z 2003 r.) opublikowato artykut po-
Swiecony szczepieniom u chorych na wrodzone skazy krwotoczne. Zwr6cono w nim uwage,
ze sytuacja tej grupy pacjentoéw jest specyficzna z dwéch wzgledéw — chodzi o ryzyko po-
wstania krwiaka w miejscu szczepienia oraz o niebezpieczenstwo ewentualnego zakazenia
za posrednictwem produktéw krwiopochodnych.

“Wiekszos$¢ szczepien mozna wykonac podskérnie i powinna to by¢ zalecana metoda” —
czytamy w tym raporcie. Wszystkie rutynowe szczepienia dzieci powinny by¢é wykonywane w
tym samym czasie, co u ich zdrowych réwiesnikéw. Wszyscy pacjenci ze skazami krwotocz-
nymi powinni zosta¢ zaszczepieni przeciwko wirusowemu zapaleniu watroby typu A i B.

Rada Naukowa Amerykanskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie zaleca, by u dzie-
ci ze skazami krwotocznymi szczepienie przeciwko zéttaczce typu B wykonywac przy uro-
dzeniu lub zaraz po zdiagnozowaniu skazy; zaleca takze, by szczepienia przeciwko zottacz-
ce typu A przeprowadzaé¢ u wszystkich dzieci majacych dwa latach lub wiecej, u ktérych nie
stwierdzono wystepowania przeciwciat przeciwko wirusowi WZW typu A.

(oprac. as na podst. informacji ze strony internetowej National
Hemophilia Foundation: www.hemophilia.org)
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JOLKA
Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.
- najwyzszy punkt na niebie - partnerka kréla zwierzat
- harmonijka ustna - zeszycik na zapiski
- jest nim Battyk - po drugim daniu
- stolica Kanady - materiat na cegtly
- btona chronigca kos¢ - stuzy do obcinania gatezi
- jedno z trzech w tysigcu - tokie¢ lub kolano

- malty statek rybacki - Janusz Gajos lub Bogustaw Linda



- mokradia - podawana w wazie

- na pétkach w sklepie - spis, lista

- podtuzne obnizenie terenu - azjatycka matpa

- widczega, obiezyswiat - wynik dzielenia

- krawedz - ruch powietrza

- dolar lub euro - flaga

- 0znajmia koniec lekciji - kierowany przez ministra

- kaucja - powtarza wszystko, co ustyszy
- ksigzka z mapami - odpowiada w gérach

Adam Sumera

Rozwiazanie jolki z poprzedniego numeru

Rzedami: szeryf, stoik, lekcja, pianie, melon, okno, przyczepa, lista, kobra, Republika, smok,
rabat, lektor, kolano, konto, pojazd. Kolumnami: korek, zbiér, zabobon, ranny, ciastko, flesz,
euro, ukrop, ekran, karp, urlop, samolub, lokaj, oklaski, klosz, kania.

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

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

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl



