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To, ze drugi numer Biuletynu Informacyjnego ma objeto$¢ o potowe wiekszg od pierwsze-
9o, wynika przede wszystkim z poszerzenia grona 0sob piszgcych teksty.

Dr Jerzy Windyga, ktérego wielu z nas zna z Poradni przy Instytucie Hematologii i Trans-
fuzjologii w Warszawie, specjalnie dla Biuletynu przygotowat opracowanie dotyczgce antyko-
agulantu u chorych na hemofilie [1]. Rys historyczny hemofilii i jej leczenia [2] oraz artykut
dotyczacy choroby von Willebranda [3] to wkiad kol. Michata Jamrozika, cztonka naszego
Stowarzyszenia, a jednoczesnie studenta ostatniego roku medycyny — a wiec osoby, ktora
zagadnienia skaz krwotocznych zna z obu stron. Kol. Jamrozik napisat takze tekst stanowig-
cy zaproszenie do dyskusji na temat problemdw zwigzanych z leczeniem hemofilii [13]; bar-
dzo sie ciesze, ze poruszono tam kwestie wcigz jeszcze zaniedbywane — wspomne tylko
0 opiece psychologa.

W imieniu catego Stowarzyszenia pragne podziekowac redakcji i wydawcom amerykan-
skiego kwartalnika HEMALOG za wyrazenie zgody na wykorzystywanie przez nas w Biulety-
nie materiatow zamieszczanych w tym czasopismie. To wtasnie z tego magazynu zaczerpne-
lismy artykutu dotyczacy ewentualnego zagrozenia zawaftem serca przy hemofilii [4] oraz
informacje o aktualnych badaniach nad terapig genowg [5].

Dzieki wspotpracy kolegow z kilku Kot Terenowych moglismy przedstawic obfity serwis
aktualnos$ci z réznych stron kraju [11]. Mamy nadzieje, ze i pozostate Kota przekazg nam
informacje o swojej dziatalnosci.

Adam Sumera

[11 KRAZACY ANTYKOAGULANT W HEMOFILII

Wstep

U okoto 12-52% chorych na ciezkg hemofilie A, w odpowiedzi na wstrzykiwany dozylnie
czynnik VI, pojawiajg sie w krazeniu przeciwciata przeciwko czynnikowi VIII. Przeciwciata
te, okreslane mianem krazacego antykoagulantu lub inhibitora czynnika VIII, utrudniajg lub
uniemozliwiajg skuteczne leczenie krwawien w tej grupie chorych.

Wystepowanie i charakterystyka przeciwciat

Przeciwciata przeciwko czynnikowi VIl pojawiajg sie u chorych na hemofilie A najczesciej
we wczesnym dziecinstwie, juz po pierwszych Kilku, kilkunastu wstrzyknieciach czynnika VIII.
O ile, zgodnie z najnowszymi wynikami badan epidemiologicznych, sg one dos¢ czestym
powiktaniem ciezkiej hemofilii A, to bardzo rzadko obserwuije sie je w tagodnej i umiarkowa-
nej postaci tej skazy krwotocznej. W Polsce krazacy koagulant czynnika VIII wystepuje
u okoto 15% chorych na ciezkg hemofilie A.

Przeciwciata przeciwko czynnikowi VIII, wystepujace u chorych na hemofilie, nalezg do
immunoglobulin I1gB. Blokujg one pewne fragmenty (domeny) czasteczki czynnika VI
i uniemozliwiajg jego udziat w procesie krzepniecia krwi.

Stezenie przeciwciat, czyli ich miano, jest wyrazane w jednostkach Bethesda w mililitrze
osocza chorego (j.B./ml). Wzrost miana przeciwciat wystepuje zwykle w okresie 4—10 dni po
wstrzyknieciu czynnika VIII i powraca do wartosci wyjsciowych w ciggu 4-8 tygodni. Jezeli
miano przeciwciat u danego chorego w odpowiedzi na wstrzykniety czynnik VIII nigdy nie
przekroczyto 10 j.B., to chorego takiego okresla sie mianem stabo reagujacego na bodziec
antygenowy (ang. low responder — LR). Z kolei chory silnie reagujacy na bodziec antygeno-



wy (ang. high responder — HR) to taki chory, u ktérego wstrzykniecie czynnika VIII powoduje
wzrost miana inhibitora powyzej 10 j.B. Zaliczenie chorego do jednej z dwoch oméwionych
powyzej grup ma podstawowe znaczenie w wyborze metody leczenia.

Kiedy podejrzewac, ze chory wytworzyt przeciwciata?

Jezeli krwawienie u chorego na hemofilie A nie ustepuje pomimo wstrzyknie¢ czynnika
VIII w standardowych dawkach, nalezy podejrzewaé obecnos¢ krazacego antykoagulantu
tego czynnika. Krew chorego winna by¢ w takim przypadku poddana badaniom laboratoryj-
nym, umozliwiajgcym wykrycie inhibitora.

Czy mozna przewidzie¢, ktéry chory wytworzy przeciwciata?

Wsréd powszechnie uznanych czynnikbéw ryzyka wytworzenia przeciwciat przeciwko
czynnikowi VIII wymienia sie: ciezka posta¢ hemofilii A, mtody wiek chorego, niektére muta-
cje genu czynnika VIII (inwersja, duze delecje) oraz rodzaj stosowanego koncentratu czynni-
ka VIIl. Poniewaz na podstawie obecnej wiedzy nie sposéb przewidzie¢, ktéry chory wytwo-
rzy przeciwciata, przynajmniej raz w roku krew kazdego pacjenta z ciezka hemofilig A winna
by¢ poddana testom na obecnos¢ inhibitora.

Postepowanie w przypadku hemofilii powiktanej antykoagulantem

W leczeniu chorych na hemofilie powiktang krazacym antykoagulantem mozna wyréznié
dwa cele: dorazny, na ktory sktada sie leczenie krwawien i przygotowanie do zabiegéw chi-
rurgicznych, oraz dtugofalowy, czyli eliminacje inhibitora z krgzenia w procesie indukcji stanu
tolerancji immunologicznej. O wyborze metody leczenia decyduje nasilenie i umiejscowienie
krwawienia oraz miano przeciwciat przeciwko czynnikowi VIII, ktére warunkuje przynalez-
nos¢ chorego do grupy LR lub HR (rys. 1). Zabiegi operacyjne w omawianej grupie chorych
wykonuje sie jedynie ze wskazan zyciowych, wytacznie w specjalistycznych osrodkach le-
czenia chorych na hemofilie.

Eliminacja przeciwciat z krgzenia, czyli indukcja stanu tolerancji immunologicznej wobec
czynnika VIII, jest nadrzednym celem w leczeniu chorych na hemofilie powiktang krazacym
antykoagulantem. W tabeli 1 przedstawiono cztery schematy lecznicze, zaliczane do najsku-
teczniejszych w eliminacji inhibitora. Niestety, wszystkie sg bardzo kosztowne, przez co ich
dostepnos$c¢ jest w znacznym stopniu ograniczona.



Chory na hemofilie A powiktang krazacym antykoagulantem

Czy aktualnie krwawi?

/ \

TAK NIE
Indukcja toleranciji
/ \ immunologicznej
HR LR
- PCC lub aPCC - duze dawki ludzkiego
- wieprzowy czynnik VIII  czynnika VI
- plazmaferezy + - PCC lub aPCC
+ ludzki czynnik VIII - wieprzowy czynnik VIII

- rVlla

miano inhibitora przekroczyto 10 j.B.;

niz 10 j.B.;

PCC — koncentrat zespotu protrombiny;

aPCC — aktywowany koncentrat zespotu protrombiny;
r Vlla — rekombinowany aktywny czynnik VII.

HR (high responder) — chory, u ktérego przynajmniej w jednym badaniu laboratoryjnym

LR (low responder) — chory, u ktérego nigdy nie zanotowano wyzszego miana inhibitora

Rys. 1. Strategia postepowania u chorego na hemofilie A powiktang krazacym antykoagulan-

tem.
Metoda (autorzy) Postepowanie Sredni czas
trwania
Duze dawki czynnika VIl Czynnik VIII 200-300 j.m./kg mc. codzien- 1-3 lata
(Brackmann) nie + FEIBA
Mate lub $rednie dawki cz. Czynnik VIII 25 j.m./ kg mc. co drugi dzien 1-24 mie-
VIl (van Leeuwen; Rizza i lub 50 j.m./kg mc. codziennie sigce
Matthews; inni)
Metoda Malmé (Nilsson Czynnik VIII, cyklofosfamid i duze dawki ok. 1 mie-
i wspotpracownicy) dozylnych immunoglobulin (przed lecze- sigca
niem pozaustrojowa adsorpcja przeciwciat)

Stosowanie wieprzowego Czynnik VIII w dawce 20-60 j.m./ kg mc. co 1—4 lata

czynnika VIII (Hay i wspét- 2 dni lub na zadanie
pracownicy)

kg mc. — kilogram masy ciata

Tab. 1. Sposoby wywotywania stanu tolerancji immunologicznej u chorych na hemofilie A

powiktang krazacym antykoagulantem.




Krazacy antykoagulant czynnika IX u chorych na hemofilie B

Przeciwciata przeciwko czynnikowi IX sg bardzo rzadko wystepujacym powiktaniem le-
czenia substytucyjnego w hemofilii B. Stwierdza sie je u 1,5-3% chorych na ciezkg postac tej
skazy.

W leczeniu krwawien u chorych na hemofilie B powiktang inhibitorem, w zaleznosci od
miana przeciwciat, stosuje sie zwiekszone dawki koncentratu ludzkiego czynnika IX, czynniki
zespotu protrombiny, zaréwno nieaktywowane (PCC), jak i aktywowane (aPCC), oraz,
w wyjgtkowych sytuacjach, rekombinowany aktywny czynnik VII. Indukcja stanu toleranciji
immunologicznej wobec czynnika IX, zgodnie z programem Malmd, obejmuje wstepng re-
dukcje miana przeciwciat poprzez zastosowanie plazmaferezy lub zewnatrzustrojowej ad-
sorpcji na biatku A gronkowca, dozylne wstrzykniecia immunoglobin i czynnika IX oraz sto-
sowany dozylnie, a nastepnie doustnie cyklofosfamid.

(grudzien 1998)
Jerzy Windyga

[2] HEMOFILIA W PISMIENNICTWIE HISTORYCZNYM

Najstarsze wzmianki o hemofilii znajdujemy w Starym Testamencie i w papirusach pocho-
dzacych ze starozytnego Egiptu. W Talmudzie Babilonskim opisano przypadki $miertelnego
wykrwawienia sie chtopcéw po obrzezaniu. Zydom znane byty skazy krwotoczne wystepuja-
ce u mezczyzn w danej rodzinie. Patriarcha Rabin Juda zezwolit, by odstgpiono od rytualne-
go obrzezania trzeciego syna kobiety, ktérej dwaj synowie zmarli wczesniej w wyniku wy-
krwawienia po takim zabiegu. P6zniej wydano takze zalecenie, ktore zwalniato z obowigzku
obrzezania synéw wszystkich siostr matki chtopca z “chorobg krwotoczng”.

Autor napisanego w X w. podrecznika chirurgii Khalaf ibn Abbas, znany takze jako Albu-
cacis z Kordoby, wspomina o wiosce, w ktérej kilkkunastu mezczyzn wykrwawito sie Smiertel-
nie po odniesieniu niewielkich ran.

Hemofilie jako jednostke chorobowg wyodrebnit w 1803 r. filadelfijski lekarz Otto. Podkre-
$lat, ze chorobe te przenoszg kobiety, a wystepuje ona wytgcznie u mezczyzn. To on row-
niez uzyt okreslenia bleeder (“krwawca”). Dziedzicznos¢ hemofilii zbadat Nasse w 1820 r.

Historia hemofilii u angielskiej krélowej Wiktorii (1810-1901) wigze sie prawdopodobnie
z mutacjg w spermatogenezie jej ojca, ksiecia Kentu. Wiemy, ze jeden z synéw krélowej,
Leopold, chorowat na hemofilie, a dwie z jej corek, Alicja i Beatrycze, byly nosicielkami.
Trzech sposrdod jej wnukdw i szesciu z prawnukdédw chorowato na hemofilie. Corka Alicji,
Aleksandra, takze bedaca nosicielkg, wyszta za Mikotaja Il, ostatniego cara Rosji. Ich syn,
carewicz Aleksy cierpiat na hemofilie i miat czesto powtarzajace sie duze wylewy srodmie-
$niowe. Leczeniem chtopca zajmowat sie znachor Grigorij Rasputin. Zalecit ograniczenie
ciagtych badan chorego i w ten sposéb, chronigc go przed urazami, uzyskat wyrazng popra-
we stanu jego zdrowia. Za sprawg miodszej siostry Alicji, Beatrycze, hemofilia weszta do
hiszpanskiej rodziny krolewskiej. Dwoéch lub trzech synéw kréla Alfonsa XIll zmarto na te
chorobe.

Terminu “hemofilia” pierwszy raz w druku uzyt Friedrich Hopff w pracy ogtoszonej w W-
rzburgu w 1828 r. Hopff byt uczniem niemieckiego profesora medycyny Schénleina, ktoéry na
wyktadach postugiwat sie terminem haemorrhaphilia (po grecku: mitos¢ do krwawien), skro-
conym pézniej do haemophilia (mito$¢ do krwi).

Pierwszg udokumentowang prébe leczenia hemofilii podjat londynski lekarz Lane w 1840
r. Zdotat zatamowac krwawienie po operacji zeza u chorego na hemofilie przez przetoczenie
petnej krwi.

W 1923 r. Feislly zastosowat swieze osocze. W 1942 r. wprowadzono liofilizacje osocza,
a w 1946 r. Cohn opracowat metode frakcjonowania osocza, stwierdzajac wysokg aktywnosc¢
czynnika VIII w | frakcji.

Lata pie¢dziesiate przyniosty preparaty ludzkiego i zwierzecego czynnika VIII i IX, a na-
stepnie — w latach 1959-65 — krioprecypitat. W Polsce te metode wprowadzit S. topaciuk
w 1966 r.



Koncentrat czynnika IX po raz pierwszy zastosowano w 1953 r., w Polsce dostepny jest
od 1970 r. Koncentraty czynnika VIII — dobrze oczyszczone, wysokoaktywne, liofilizowane —
wprowadzono do leczenia w USA i Europie Zachodniej w potowie lat sze$édziesiatych. Row-
noczesnie z tym faktem stato sie mozliwe rozpoczecie leczenia domowego. Od tej pory coraz
czesciej podejmowano préby profilaktycznego podawania preparatow czynnikow VIII i IX, by
zapobiec uszkodzeniom narzaddw ruchu u chorych na ciezkg posta¢ hemofilii.

W 1982 r. wykazano mozliwos¢ zakazenia wirusem HIV przez krew i preparaty krwiopo-
chodne, a od 1985 r. w USA, w krajach Europy Zachodniej, jak i w naszym kraju obowigzko-
we sg badania wirusologiczne dawcéw krwi, odpowiednia selekcja dawcéw oraz procedury
eliminacji wiruséw w koncentratach krzepniecia krwi.

W 1984 r. uzyskano czynnik VIII technikg rekombinacji DNA — czyli czynnik, ktéry nie jest
wytwarzany z ludzkiej krwi. Od 1992 r. jest on produkowany na skale przemystowa.

W 1942 r. powstato Towarzystwo Hemofili w Wielkiej Brytanii, w 1963 r. — Swiatowa Fe-
deracja Hemofilii, a w 1988 r. Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie.

na podst. ksigzki Hemofilia u dzieci pod red.
R. Rokickiej-Milewskiej opracowat Michat Jamrozik

[3] CHOROBA VON WILLEBRANDA

Musimy pamietac, ze Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie zrzesza takze osoby
chorujgce na chorobe von Willebranda. Dlatego chciatbym przytoczyc¢ kilka informaciji na ten
temat. Ta skaza osoczowa zostata opisana po raz pierwszy w roku 1926 przez von Wille-
branda i Jurgensa. Poczatkowo myslano, ze jest spowodowana zaburzeniem czynnosci pty-
tek krwi, dopiero pézniej okazato sie, ze jest inacze;.

Uwazana jest za najczestszg skaze krwotoczng u ludzi. Niektorzy autorzy podaja, ze mo-
ze na nig chorowa¢ nawet 3% ludzkiej populacji. Wiekszos¢ jednak tych przypadkow prze-
biega bezobjawowo lub skgpoobjawowo. Dziedziczenie tej choroby nie jest zwigzane z pfcia,
jak w hemofilii. Chorujg na nig w rbwnym stopniu mezczyzni i kobiety.

Przyczyng jest niedob6r badz tez nieprawidtowa budowa czynnika von Willebranda (vWf).
Jaka jest jego rola w organizmie ? Spetnia dwie zasadnicze funkcje: wigze sie ze specyficz-
nymi receptorami na powierzchni krwinek ptytkowych i w podsrodbtonkowej tkance tacznej,
tworzac tacznik miedzy ptytkami a powierzchnig uszkodzonego naczynia, oraz wigze
i stabilizuje czynnik VIII. Ta interakcja miedzy czynnikiem von Willebranda a czynnikiem VIlI
jest niezbedna dla zapewnienia prawidtowego poziomu czynnika VIII we krwi. Niedobo6r vWf
wywotuje zaburzenia adhezji, czyli przylegania krwinek ptytkowych, i wtérny niedobdr czynni-
ka VIIl. W konsekwencji niedobory vVWf mogg powodowac skaze krwotoczna, ktéra przypo-
mina zaréwno dysfunkcje krwinek ptytkowych, jak i hemofilie. To, co najbardziej odrdznia
chorobe von Willebranda od hemofilii, to przewaga krwawien z bton sluzowych i wybroczyny.

Obecnie wyrdznia sie trzy typy gtéwne oraz szes¢ podtypdw tej choroby. Najczestszy jest
typ I, ktéry stanowi az 70% przypadkéw. Charakteryzuje sie krwawieniami z bton sluzowych
przewodu pokarmowego, drog oddechowych i nosa, moga rowniez wystepowac wybroczyny
nie spotykane w innych skazach osoczowych. U kobiet wystepujg czesto przedtuzajgce sie
krwawienia miesigczkowe. Rzadko wystepujg krwawienia dostawowe, ktére na ogot nie po-
wodujg zmian o typie artropatii.

W typie Il wyrGznia sie cztery podtypy A, B, C i D. W pierwszych dwéch stwierdza sie
nieznaczne zmniejszenie zawartosci czynnika VIII:C i znaczne czynnika von Willebranda.
W podtypie A wystepuje niedobdr polimeréw czynnika von Willebranda o duzych rozmia-
rach, natomiast podtyp B charakteryzuje sie nieprawidtowymi wielkimi polimerami vWf, ktére
majg nadmierng zdolnos¢ oddziatywania z ptytkami i sg szybko usuwane z krwiobiegu.

Typ Ill charakteryzuje sie obnizeniem aktywnosci czynnika VIII:C i catkowitym lub prawie
catkowitym niedoborem vWf{. Jest to najciezsza klinicznie posta¢ tej choroby, moze przypo-
minac ciezka posta¢ hemofilii z wylewami dostawowymi.

W odmianie choroby oznaczonej jako N (Normady), vWf nie ma zdolnosci wigzania czyn-
nika VIII, ktéry ulega szybkiej destrukcji. Istnieje réwniez posta¢ ptytkowa lub rzekoma,



w ktdrej niedobdér vWF w osoczu jest nastepstwem jego nadmiernego wigzania przez niepra-
widtowe krwinki ptytkowe. Nalezy sobie rowniez zdawaé sprawe z obecnosci nabytych po-
staci choroby von Willebranda mogacych sie ujawnia¢ w przebiegu ré6znych choréb.

Leczenie w Polsce nadal polega czesciej na podawaniu krioprecypitatu niz koncentratu
czynnika von Willebranda. Krioprecypitat zawiera takze VWF, jednakze przetoczenia mogq
by¢ powtarzane znacznie rzadziej, gdyz poziom czynnika VIII u chorych z chorobg von Wil-
lebranda obniza sie znacznie wolniej niz u chorych na hemofilie A. Niestety koncentrat vWf
jest zdecydowanie drozszy nawet od koncentratow czynnikéw VIII i IX i dlatego wystepujg
jego niedobory.

Michat Jamrozik

[4] CZY HEMOFILIA WYKLUCZA ZAWAL SERCA?

Wiele osob, nawet wsrod lekarzy i pielegniarek, sadzi, ze skaza krwotoczna wyklucza
choroby serca. Tak jednak nie jest.

Typowe btedne rozumowanie wyglada nastepujaco: najpowszechniejszg przyczyng scho-
rzen serca jest miazdzyca - stan, w ktérym dochodzi do odktadania sie cholesterolu na
$ciankach tetnic. Poniewaz ztogi cholesterolu zmniejszajg Srednice naczynia krwionosnego,
moze utworzy¢ sie skrzep, ktory zablokuje doptyw krwi do miesnia sercowego, powodujac
atak serca. Skoro chorzy na hemofilie majg krew, ktéra nie tworzy skrzepdw, wielu z nich
uwaza, ze to niebezpieczenstwo ich nie dotyczy. | rzeczywiscie, istniejg pewne, choc nielicz-
ne, badania naukowe, ktére wskazujg, ze hemofilia stanowi swego rodzaju ochrone.

Btedem jest jednak popadanie w samouspokojenie. Cho¢ u hemofilikéw nie beda sie ra-
czej tworzy¢ skrzepy, to jednak - tak samo jak u innych oséb - dochodzi u nich do powsta-
wania blaszek miazdzycowych na scianach tetnic wiencowych. A kiedy te blaszki stang sie
dostatecznie duze, moze dojs¢ do zablokowania przeptywu krwi nawet bez udziatu skrzepu.

Na szczescie mozemy wiele zrobi¢, zeby zmniejszy¢ ryzyko podwyzszonego cisnienia
i bedacego jego konsekwencjg zawatu serca.

Chociaz niebezpieczenstwa wigzace sie z paleniem tytoniu sg powszechnie znane, to
jednak czesto zagrozenie rakiem ptuc przestania wptyw papieroséw na stan serca. W opinii
lekarza kraju USA palenie papierosow jest “najwazniejszym ze znanych czynnikéw ryzyka,
na ktére mamy wptyw, jesli chodzi o schorzenia wiencowe w Stanach Zjednoczonych”. Ten
zgubny natég moze spowodowac wzrost cisnienia krwi, zwezenie naczyh krwionosnych
i spotegowanie odktadania sie cholesterolu w tetnicach. Dobra wiadomos¢ w tym wszystkim
jest taka, ze, wedtug wynikéw badan, w okresie od 2 do 10 lat od rzucenia palenia ryzyko
zawatu serca spada do takiego poziomu, jakby taka osoba nigdy nie palita.

Podstawg profilaktyki choréb serca jest zdrowa dieta. Chociaz niektére zalecenia w tej
dziedzinie bywajg sprzeczne, to jednak mozemy znacznie poprawi¢ stan naszego serca
przestrzegajac dwoch podstawowych zasad: zmniejszy¢ spozycie nasyconych ttuszczéw
(zawartych w miesie i nabiale oraz w niektorych ttuszczach spozywczych) i jes¢ mniej pro-
duktow zawierajacych duzo cholesterolu. Jesli jemy mieso, to powinno ono by¢ chude, np.
kurczak bez skéry lub indyk, cielecina, chuda wotowina, schab. Nalezy ograniczy¢ ilos¢ jajek
w naszej diecie, a poniewaz wiekszos¢ wyrobow cukierniczych zawiera jajka — takze ciast
i ciastek. Mleko i sery powinny by¢ chude. Spozycie ttustych seréw, ktére — trzeba to przy-
zna¢ — sg smaczniejsze i bardziej urozmaicone, nalezy ograniczy¢ do niewielkich ilosci.

Dobrze jest przestrzega¢ nastepujacych wskazéwek:

- Przynajmniej dwa razy w tygodniu jedz ryby; zawarte w nich substancje majg korzystny
wpltyw na stan naszego serca. Wsérdd Japonczykéw i Eskimosow, u ktérych ryby stanowig
podstawe diety, wskaznik osob z atakiem serca nalezy do najnizszych na swiecie.

- Zapamietaj, ze nie wszystkie ttuszcze spozywcze sg takie same. Ttuszcze nienasycone,
zwiaszcza oliwa z oliwek, mogq wrecz zmniejszy¢ poziom tak zwanego “ztego” cholesterolu.
Inne oleje roslinne, np. stonecznikowy, réwniez majg takie dziatanie, ale réwnoczesnie obni-
zajg takze poziom “dobrego” cholesterolu w naszym organizmie. Nie nalezy je$¢ za duzo



masta. Trzeba tez unika¢ olejow tropikalnych, w tym kokosowego i palmowego, poniewaz
zawierajg duzo tluszczéw nasyconych. Sposrod margaryn najlepiej wybrac te, ktére sg naj-
bardziej migkkie albo w ogdle ptynne, poniewaz jest w nich mniej ttuszczédw nasyconych niz
w ich twardych odpowiednikach.

Duzg role moga odegra¢ regularne ¢éwiczenia fizyczne. Codzienny aerobik powinien
zajmowac state miejsce w twoim programie dnia; jesli nie mozesz tego robi¢ codziennie, to
przynajmniej ¢wicz trzy razy w tygodniu, za kazdym razem nie krécej niz przez 20 minut.
Oczywiscie znieksztatcenia stawdw moga ograniczy¢ twoje mozliwosci, ale wiekszos¢ cho-
rych na hemofilie moze uprawiac jaki$ rodzaj ¢wiczen powodujgcych przyspieszenie akcji
serca — na przyktad jazde na rowerze lub ptywanie. Wiele os6b po prostu regularnie chodzi
na spacery.

Niezaleznie od rodzaju ¢wiczen, jaki wybierzesz, cel jest taki sam — chodzi o to, zeby
zwiekszy¢ wydolno$¢ twojego organizmu. Dzieki temu bedziesz w stanie wytrzymywac
umiarkowany wysitek fizyczny przez dtuzszy okres czasu. Generalna zasada dla przecietnej,
nie zbudowanej atletycznie osoby brzmi tak:

Odejmij swoj wiek od 220. 80 procent otrzymanego wyniku to maksymalna dozwolona
liczba uderzen twojego serca w ciggu minuty, czyli twoje maksymalne tetno; natomiast ty
cwiczgc powiniene$ uzyskac tetno w granicach od 60% do 75% wyniku tego odejmowania.

Przyktadowo: dla czterdziestolatka maksimum wynosi 144 (80% od wyniku 220 minus 40),
a docelowe tetno podczas ¢wiczen miesci sie w przedziale miedzy 108 (60% od 180) a 135
(75% od 180).

Prostsza w uzyciu, zwtaszcza jesli jestes dos¢ sprawny fizycznie, jest zasada “odczuwa-
nia wysitku”. Kiedy mocno ¢wiczysz, sprawdz, czy jestes w stanie rbwnoczesnie rozmawiac.
Jesli nie, zwolnij.

Znajdz skuteczny sposéb na uwalnianie sie¢ od stresu. Zaleznos¢ miedzy stresem
a schorzeniami serca nie jest jeszcze doktadnie zbadana, ale istniejg dowody, Ze taki zwig-
zek istnieje. Oto kilka sugestii, ktére mogag by¢ pomocne:

- doprowadz do usuniecia konfliktéw z osobami, ktére kochasz

- rob to, co sprawia ci przyjemnosc¢

- naucz sie prostych éwiczen oddechowych i uprawiaj je

- zachowuj poczucie humoru

- codziennie zarezerwuj sobie w swoim programie zaje¢ przynajmniej kilka minut dla siebie,
kiedy nic nie musisz robi¢

- kazdego dnia spedzaj czas na swiezym powietrzu

To tylko kilka sposobow na poprawienie twojego samopoczucia i jednoczesne obnizenie
cisnienia krwi.

A leki? To niewykluczone, ale na pewno nie aspiryna. Prasa i telewizja sg petne infor-
macji o zapobiegawczym tykaniu aspiryny kazdego dnia. Moze to by¢ dobre dla oséb o
normalnej krzepliwosci, poniewaz aspiryna zapobiega tworzeniu sie skrzepow, ktére moga
okazac¢ sie nawet Smiercionosne. Jednakze aspiryna — i kazdy lek zawierajacy aspiryne —
moze wywota¢ grozne krwawienia u oséb ze skazami krwotocznymi; dlatego nalezy jej uni-
kac. Natomiast lekarz moze ci przepisac leki obnizajgce cisnienie krwi lub poziom choleste-
rolu. Z reguty sa one bezpieczne dla oséb o obnizonej krzepliwosci. Pamietaj jednak, ze
zawsze powiniene$ uprzedzi¢ lekarza, ze masz hemofilie, i poinformowac go, jakie inne leki
wiasnie bierzesz.

Chorobie uwarunkowanej genetycznie, takiej jak hemofilia, nie mozna zapobiec. Inaczej
jest z chorobami serca. Chociaz cechy genetyczne odgrywajq tu pewng role, przynajmniej
rownie wazne sg te czynniki, na ktére masz wptyw.

| jeszcze dwa stowa o mezczyznach i kobietach z chorobg von Willebranda. Wyniki ba-
dan dotyczacych tej grupy sa jeszcze bardziej skape niz w przypadku hemofilii. Istniejg jed-
nak pewne dowody sugerujace, ze catkowity brak czynnika von Willebranda (powazna cho-
roba von Willebranda) moze rzeczywiscie minimalizowa¢ niebezpieczehstwo ataku serca.
Z drugiej strony, tak samo jak w przypadku oséb z hemofiliq, skaza krwotoczna nie zabez-
piecza przed miazdzyca. | ta grupa chorych nie powinna zapomina¢ o mozliwosci schorzen



serca, szczegOlnie ze — jak uczy dotychczasowa historia — lekarze czasami stawiajg btedng
diagnoze w przypadku choréb serca u kobiet.
(opr. as na podst. artykutu K. L. Feiden w pismie HEMALOG 2/99)

[5] AKTUALNOSCI MEDYCZNE

[5a] Testy kliniczne metod terapii genowej

W Bostonie rozpoczeto pierwszy etap badan nad terapig genowa u 12 pacjentéw z hemo-
filig A. W metodzie wykorzystuje sie wtasne komérki danej osoby po odpowiedniej modyfika-
cji genetycznej. Komorki, pobrane ze skéry pacjenta, sa wykorzystywane do wytwarzania
przez dtuzszy czas protein (biatek) o znaczeniu leczniczym. Préby potrwajg przynajmniej trzy
lata.

Czasopismo Nature Medicine informuje o trwajacych w Filadelfii i Kalifornii badaniach nad
wstrzykiwaniem brakujacego genu odpowiedzialnego za wytwarzanie czynnika IX u myszy
i psow z hemofilia. Osiagnieto powodzenie w leczeniu myszy — ale takie sukcesy sa czesto
podejrzane, poniewaz analogiczne metody zastosowane w odniesieniu do ludzi czy innych
wiekszych zwierzat najczesciej zawodza. Jednakze organizmy psow, ktére poéttora roku
wczesniej leczono materiatem genetycznym, nadal produkowaty wtasny czynnik IX. Fakt, ze
psy, 800 razy ciezsze od myszy, tak dobrze reagowaly na terapie, jest bardzo zachecajacy.
Obecnie rozwaza sie mozliwos¢ rozpoczecia prob na ludziach. Warto podkresli¢, ze leczone
psy nie wykazywaty zadnych skutkéw ubocznych, a zwiekszanie dawek powodowato wytwa-
rzanie wiekszej ilosci czynnika.

(opr. as na podst. pisma HEMALOG 2/99)

[5b] Czynnik z mleka?

Nim naukowcy osiggng sukcesy w badaniach nad terapig genowa, musimy polega¢ na
koncentratach czynnika, otrzymywanych z ludzkiego osocza lub produkowanych przez re-
kombinacje. Niedtugo by¢ moze dodamy do tego czynnik uzyskiwany z mleka, poniewaz
hoduje sie i bada coraz wiecej zwierzat transgenicznych. Takiemu zwierzeciu wszczepiono
ludzki gen; odbywa sie to na etapie niezaptodnionej jeszcze komérki jajowej lub wczesnego
embriona. W ten sposéb zwierze staje sie zywym bioreaktorem produkujacym rekombinowa-
ny czynnik VIII lub IX. Z kilku powoddéw do do$wiadczen najczesciej wykorzystuje sie Swinie.
Maciory majg wiele prosigt w jednym miocie i dzieki temu szybko mozna wyhodowac¢ duze
stado. Ludzie i Swinie nie zarazajq sie tymi samymi wirusami (wieprzowy czynnik VIII podaje
sie bez inaktywacji wiruséw i cho¢ dzieje sie to juz od wielu lat, nie wykryto ani jednego przy-
padku infekcji wirusowej u biorcy). Czynnik IX mozna wyodrebni¢ z mleka swini znanymi juz
metodami, ale odseparowanie czynnika VIII wymaga opracowania nowych sposobdw.
W kregach wyznawcow islamu pojawia sie pytanie, czy mozna by uzy¢ innych zwierzat. Od-
powiedz na to pytanie jest twierdzaca.

Wykorzystanie mleka hodowanych masowo zwierzat transgenicznych do uzyskiwania
czynnikdw krzepniecia moze doprowadzi¢ do potanienia tych preparatow — ale nadzieja ob-
nizenia kosztow przypomina marzenie o redukcji podatkéw, ktore przeciez rzadko sie spet-
nia.

(opr. as na podst. THE HEMOPHILIA BULLETIN marzec 1999)

[6] ROZPORZADZENIE MINISTRA ZDROWIA

2 listopada 1998 r. Minister Zdrowia i Opieki Spotecznej wydat rozporzadzenie w sprawie
wykazu wysokospecjalistycznych procedur medycznych, finansowanych z budzetu panstwa
oraz zasad i trybu udzielania tych swiadczen (Dziennik Ustaw 140 poz. 910). W zataczniku C
do rozporzadzenia, zawierajagcym wykaz wysokospecjalistycznych procedur medycznych
finansowanych z budzetu panstwa w zakresie dotyczacym kosztéw leku, w pozycji 3 znajdu-
je sie Leczenie ciezkiej postaci hemofilii — czynniki krzepniecia. Oznacza to, ze czynniki



krzepniecia dla chorych z ciezka postacig hemofilii sg finansowane z budzetu panstwa, a nie
przez poszczegdlne Kasy Chorych. Rozporzadzenie weszto w zycie 1 stycznia 1999 r.

[71 KSIAZKA O HEMOFILII

Do kazdego chorego na hemofilie powinna dotrze¢ ksigzka Michata Jamrozika Jak zyc¢
z hemofilig, rozprowadzana bezptatnie przez Kota Terenowe. Jesli ktos jej jeszcze nie otrzy-
mat, prosimy zwréci¢ sie do odpowiedniego Kota.

[8] KONTAKTY MIEDZYNARODOWE

27 marca br. przedstawiciel Zarzadu Gtéwnego PSCH kol. Ryszard Krzewski wzigt udziat
w spotkaniu przedstawicieli Zarzadéw z sasiadujacych z nami krajow - Czech, Stowacji i Ro-
sji. Z kolei 12 kwietnia w zebraniu polskiego Zarzadu uczestniczyt dr prawa Karel Sochor
z Ostrawy. Mamy nadzieje, ze w nastepnym numerze Biuletynu bedziemy mogli przedstawic
opracowang przez niego informacje o sytuacji chorych na hemofilie w Republice Czeskiej.

[91 O HEMOFILII W PRASIE

“Rzeczpospolita” z 8 kwietnia zamiescita obszerne fragmenty listu, jaki Zarzad Kota Tere-
nowego PSCH we Wroctawiu wystosowat do dwczesnego ministra zdrowia Wojciecha Mak-
symowicza. Przytaczamy tutaj ten tekst.

Zaopatrzenie chorych w koncentraty czynnikw krzepniecia krwi byto zawsze w wysokim
stopniu niedostateczne. Podczas gdy w krajach Europy Zachodniej wskaznik zuzycia czynni-
ka VIl juz od wielu lat wynosi 2—-4 j./mieszkanca/rok, to w Polsce wskaznik ten osigga
z ledwoscig 1 j./mieszk./rok. W niektorych za$ regionach kraju wynosi on 0,5-0,8. Skutkuje
to ogromnym cierpieniem chorych (wylewy dostawowe i domiesniowe), bardzo czesta i dtu-
gotrwatg absencjg w szkotach i w pracy, postepujacym procesem degeneracji narzadéw ru-
chu (powylewowe zmiany zwyrodnieniowe stawdw), a co za tym idzie — postepujacym kalec-
twem na cate zycie i przechodzeniem w mtodym wieku na renty inwalidzkie.

Chorzy na hemofilie jednak to bardzo cierpliwa spotecznos¢. Czekalismy wytrwale na lep-
sze czasy, rozumiejgc biede panujaca w kraju i trudnosci zwigzane ze zdobywaniem bardzo
drogich preparatow krzepniecia. CzekaliSmy na reforme stuzby zdrowia z nadziejg, ze ona
cho¢ troche poprawi naszg dole. W listopadzie 1998 roku delegacja naszego Stowarzyszenia
spotkata sie w Ministerstwie Zdrowia i Opieki Spotecznej z panig Anng Knysok, petnomocni-
kiem rzadu ds. wprowadzania reformy stuzby zdrowia. W ponadgodzinnej rozmowie pani
petnomocnik zapewnita nas o dobrej woli rzadu i ministerstwa i szczerej checi pomocy cho-
rym na hemofilie. Zapewniata nas, ze na zakup wszystkich koncentratow krzepnigcia przewi-
dziano w budzecie 20 min zt na rok (w roku ubiegtym 2 min). Na frakcjonowanie polskiego
osocza w Szwajcarii miato by¢ przeznaczone 58 min zt na rok. PytaliSmy kilkakrotnie, czy
aby pani petnomocnik nie pomylita ilosci zer. Gdy zaprzeczyta, odeszliSmy usatysfakcjono-
wani i petni nadziei.

Minety miesigce — dtugie, bo bez preparatéw krzepniecia. | oto dowiadujemy sie, ze dopie-
ro niedawno obudzono sie w ministerstwie i ogtoszono przetarg na preparaty krzepniecia.

Minie jeszcze pare dtugich miesiecy, zanim beda dostepne dla chorych.

A ci choruja, krwawiag, dostajg wylewow dostawowych, krwotokéw wewnetrznych
... umieraja!

Zarzad Kofa Terenowego we Wroctawiu
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie:

Zenon Andrusyn, lek. med. Zdzistaw Grzelak, Leon Kaczmarek, Joanna Kalinowska, Tade-

usz Krason, Jézef Puchata, Piotr Sottys



16 kwietnia w tej samej gazecie ukazat sie list posta Jerzego Wierchowicza.

Po przeczytaniu listu Zarzadu Kota Terenowego we Wroctawiu Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, opublikowanego w “Rzeczpospolitej” z 8 kwietnia, wystosowatem in-
terpelacje poselska do Jerzego Buzka, prezesa Rady Ministréw. Oto jej tres¢:

“«Rzeczpospolita» z 8 kwietnia opublikowata list Zarzadu Kota Terenowego we Wroctawiu
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przedstawiajacy tragiczng sytuacje osob
chorych na hemofilie. Autorzy listu napisali, ze zaopatrzenie chorych w koncentraty czynni-
kow krzepniecia krwi w porownaniu z krajami Europy Zachodniej byto zawsze niedostatecz-
ne. Konsekwencjg tego stanu rzeczy sg cierpienia chorych, dtugotrwata absencja w szkotach
i miejscach pracy, postepujacy proces degeneracji narzadéw ruchu oraz postepujace nieod-
wracalne kalectwo i wczesniejsze przechodzenie na renty inwalidzkie. Nadzieje na poprawe
sytuacji autorzy listu wigzali z reformg stuzby zdrowia. W listopadzie 1998 roku w trakcie
spotkania z przedstawicielami Stowarzyszenia minister Anna Knysok zapewnita, ze rzad
przeznaczyt srodki na zakup tych preparatéw. Do dzi$ nie zakupiono jednak stosownych
preparatéw. Ogtoszenie niedawno przez resort zdrowia przetargu na preparaty krzepniecia
krwi wydtuza procedure zakupu o kilka kolejnych miesiecy. Uwazam, ze takie postepowanie
jest niedopuszczalne. Chodzi przeciez o ludzkie zycie! List zarzadu odbieram jako wyraz
rozpaczy srodowiska. List ten podwaza autorytet rzadu i ujawnia, ze zapewnienia minister
Knysok o dobrej woli rzadu i ministerstwa oraz szczerej checi pomocy chorym na hemofilie
okazaty sie obietnicami bez pokrycia, co jest szczegdlnie bulwersujace, kiedy chodzi o ludzi
ciezko chorych.

W tej sytuacji oczekuje od Pana Premiera podjecia zdecydowanych i natychmiastowych
dziatan w sprawie zakupu tych preparatéw, jak réwniez wyciagniecia stosownych konse-
kwencji wobec winnych zaniechania.

Zadaje tez konieczne w tym wypadku pytanie, kiedy ta sytuacja zostanie unormowana
przez zapewnienie chorym na hemofilie niezaleznych $wiadczen i w jaki sposob?”

Jerzy Wierchowicz
Przewodniczacy Klubu Parlamentarnego Unii Wolnosci

Wkrdtce po opublikowaniu tego listu wiceprezes PSCH, kol. Zbigniew Babiak, przestat
postowi Wierchowiczowi faks z prosbg o spotkanie, na ktorym delegacja Stowarzyszenia
mogtaby doktadniej naswietlic istniejgcq sytuacje. Pismo z prosbg o wyznaczenie terminu
spotkania wystosowano rowniez do aktualnego ministra zdrowia, Franciszki Cegielskiej.

[10] O HEMOFILII W TV

14 marca br. w nadawanym w pierwszym programie TVP cyklicznym programie “Przyja-
ciele” wystagpit kol. Zdzistaw Grzelak. Rzeczowo i bezposrednio méwit o problemach zycio-
wych oséb z hemofilig, a takze - zgodnie z naczelng ideg programu — o tym, w jaki sposéb
przezwyciezac te trudnosci.

W krotkiej rozmowie z redaktorem Biuletynu kol. Grzelak powiedziat: program nagrano
7 lutego. Podczas nagrania poznatem kilka znanych osoéb z TV — byli to m.in. Barbara Gor-
ska, prowadzgca ze mng wywiad, oraz Janusz Weiss i Maciej Ortos. Mimo duzej tremy, jakg
odczuwatem, program wspominam bardzo mito. Aby pozby¢ sie tremy, wystarczy po prostu
nie mysle¢ o tym, czy sie dobrze wyglada lub czy sie dobrze mowi. Trzeba tylko mysle¢ o
tym, o czym pragnie sie mowic, i wtedy wszystko samo jako$ pdjdzie.

Poszto znakomicie, o czym wiedzg wszyscy, ktorzy ogladali ten program.



[11] AKTUALNOSCI Z KOL

Katowice

Staraniem czionkéw Zarzadu Kota Terenowego w Katowicach mgr rehabilitacji Barbara
Zamara i fizykoterapeuta Teresa Wos$ opracowaty zestawy ¢wiczen wraz z fizykoterapig
przeznaczone dla chorych na hemofilie. Pani Wos ma juz dorostego syna z hemofilia, przez
wiele lat starata sie go rehabilitowac i razem osiggneli bardzo dobre wyniki. Kinezyterapia
i fizykoterapia zostaty nagrane na tasme wideo razem z pokazem iniekcji i przetoczenia kon-
centratu czynnika, ktory opracowat Michat Jamrozik. Cwiczenia i pokaz sg prezentowane
przez dwéch chtopcow chorych na hemofilie. Caty film Samoiniekcje i rehabilitacja w hemofilii
bedzie dostepny dla kazdego chorego. W tym celu nalezy sie skontaktowac z prezesem kota
Andrzejem Kucem, tel. (0-32) 2695574.

10 kwietnia odbyto sie spotkanie chorych na hemofilie w Katowicach. Byto ono poswieco-
ne szkoleniu zwigzanemu z uruchomieniem leczenia domowego. Jego gtébwnym punktem byt
wyktad studenta VI roku Wydziatu Lekarskiego Slaskiej Akademii Medycznej w Katowicach
Michata Jamrozika. Dotyczyt on zasad postepowania oraz dawkowania czynnika w przypad-
ku krwawien. W trakcie zebrania wyswietlono film Samoiniekcje i rehabilitacjia w hemofilii.
Wszyscy chetni mogli otrzymaé ksigzke Michata Jamrozika Jak zy¢ z hemofilig, jak rowniez
zakupione ze srodkéw Stowarzyszenia automatyczne stazy.

Slaska Kasa Chorych podpisata umowe z zaktadem rehabilitacji w Chorzowie, dzieki kté-
rej chorzy na hemofilie bedg mogli by¢ intensywnie rehabilitowani przez tamtejszych specja-
listow. Slaska Kasa zapewnia réwniez koncentraty czynnikéw krzepniecia na czas turnusu.

Slaska Kasa Chorych podpisata takze kontrakt z sanatorium w Kudowie-Zdroju. 1 kwietnia
grupa dzieci ze Slaska wyjechata tam na pierwszy miesieczny turnus. Na miejscu jest szkota.
Pobyt bedzie urozmaicany wyjazdami zagranicznymi.

Koto Terenowe Katowice w biezacym roku, jak i w poprzednich latach, otrzymato dotacje
z Urzedu Miasta Katowice. Pienigdze te, uzupetnione srodkami od sponsoréw, zostang prze-
znaczone na zakup motylkéw, wenflonéw, szczepionek Engerix B przeciwko wirusowemu
zapaleniu watroby typu B oraz na pokrycie kosztéw wyjazdu chorych na chorobe von Wille-
branda na specjalistyczne badania do Instytutu Hematologii w Warszawie.

(opr. MJ)

Lodz

6 marca odbyto sie szkolenie dla chorych na hemofilie dzieci do lat 16 oraz ich rodzicéw.
Lekarz hematolog oméwit problemy zwigzane ze skazami krwotocznymi i metody leczenia.
Lekarz-rehabilitant zademonstrowat przydatne éwiczenia usprawniajgce. Pielegniarka prze-
prowadzita instruktaz wkiuwania i dokonywania iniekcji koncentratu czynnika krzepniecia.
Uczestnicy szkolenia otrzymali ksiazke Jak zy¢ z hemofilia oraz sprzet medyczny (stazy,
strzykawki, motylki).

Kol. Robert Chmielewski przygotowuje strone internetowg tédzkiego Kota PSCH. Oprocz
biezacych informacji beda tam réwniez dostepne wybrane artykuty z Biuletynéw. Adres stro-
ny: www.idn.org.pl/lodz/psch. Blizsze informacje mozna uzyskac¢ pod adresem e-mailowym:
chmielus@friko6.onet.pl.

Wroctaw

W styczniu i lutym cztonek Stowarzyszenia, a jednoczesnie hematolog, dr Zdzistaw Grze-
lak wraz z pediatra, transfuzjologiem i lekarzem rehabilitacji przeprowadzit cykl szkoleh w
ramach programu edukacji dzieci chorych na hemofilie i ich rodzicéw. Szkolenia te obejmo-
waly podstawowe wiadomosci z zakresu objawdw, powikian i leczenia hemofili, a takze
dawkowania preparatow, nauki autoiniekcji oraz nauki elementéw rehabilitacji. Uczestnicy
szkolenia otrzymali bezptatnie stazy automatyczne, strzykawki jednorazowe i igty motylki
oraz ksigzke Jak zy¢ z hemofilig. Szkolenie spotkato sie z duzym zainteresowaniem rodzin
z hemofilig, co wyrazito sie w duzej frekwencji.



Caly marzec trwat turnus rehabilitacyjny dla dzieci chorych na hemofilie i inne schorzenia
hematologiczne i onkologiczne w Kudowie-Bukowinie w sanatorium Orlik malowniczo poto-
zonym na wysokosci 750 m n.p.m.

Inne Kota z pewnoscig rowniez prowadzg ozywiong dziatalno$¢. Czekamy na informacje,
chetnie zamiescimy je w nastepnym Biuletynie.

[12] ODSZEDL OD NAS
Z gtebokim smutkiem informujemy, ze 14 lutego br. zmart we Wroctawiu kol. Tadeusz
Domagata, przewodniczacy Komisji Rewizyjnej Kota Terenowego we Wroctawiu. Miat 46 lat.

[13] ZAPROSZENIE DO DYSKUSJI

Ponizszy materiat kol. M. Jamrozik przekazat redakcji jeszcze w lutym br. — stad np. uwaga
0 przetargach, ktore sie wtedy odbywaty. Zasadnicza czes¢ artykutu ma jednak charakter
uniwersalny i dotyczy bardzo istotnych kwestii.

Czy tylko leczenie domowe?

Artykut ten pisze w nawigzaniu do informacji w poprzednim numerze Biuletynu o spotka-
niu delegacji Zarzadu z podsekretarzem stanu Anng Knysok.

Najistotniejszg wiadomoscig tam zawartg byta deklaracja przeznaczenia przez budzet
Ministerstwa Zdrowia 20 milionéw ztotych na centralne zakupy koncentrtatéw i 50 milionéw
na przerdb polskiego osocza w 1999 r.

Wielu chorych z rezerwa przyjeto to zapewnienie, gdyz juz wielokrotnie w przesztosci
sktadano przer6zne obietnice, ktére pdzniej nie byty realizowane. Wszystko jednak wskazu-
je, ze powyzsze srodki finansowe sg zarezerwowane w budzecie. W chwili obecnej odbywajg
sie przetargi na zakup koncentratow, a Instytut Hematologii ma ustali¢ kryteria dystrybuciji.
Z uzyskanych informacji wynika, ze zakupione preparaty beda w pierwszej kolejnosci prze-
kazywane do regiondw najgorzej zaopatrzonych. A sg to przede wszystkim wojewddztwa
potudniowe, gdzie nadal produkowany jest krioprecypitat (do takich regionéw nalezy takze
todz - przyp. red.). Pozwolitoby to na wyréwnanie i dogonienie najbardziej preznych pod tym
wzgledem wojewddztw potnocnych. Jest szansa, ze Polska mogtaby sie zblizy¢ do standar-
déw wyznaczonych przez Swiatowag Organizacje Zdrowia.

Oczywiscie pocieszajgce jest, ze poprawi sie zaopatrzenie w koncentraty. Wigze sie to
z powszechniejszg dostepnoscig leczenia domowego. Uwazam jednak, ze sama poprawa
zaopatrzenia w bezpieczne i wysokiej jakosci preparaty nie rozwigze problemu hemofilii w
Polsce.

Kwestie te podjat specjalnie w tym celu powotany przez Zarzad Gtéwny zespdt. Opraco-
wat on projekt programu leczenia hemofilii. Przypomne, ze zaktada on powotanie w kazdym
nowym wojewodztwie jednego lekarza hematologa-konsultanta, oddzielnie dla dzieci i dla
dorostych chorych. Zajmowatby sie on kompleksowg opiekg nad chorymi na hemofilie na
danym terenie. Przy upowszechnieniu leczenia domowego tacy konsultanci sg wrecz nie-
zbedni. Do ich zadan nalezatoby prowadzenie rejestru chorych, opieka medyczna i organiza-
cja leczenia, wprowadzenie leczenia domowego i nadzér nad nim, kontrola i wydawanie pre-
paratéw, nadzor hematologiczny w kazdym nagtym wypadku na terenie danego wojewddz-
twa, wspétpraca z lekarzami wszystkich specjalnosci, a przede wszystkim z rehabilitantami
i ortopedami, organizacja rehabilitacji i opieki psychologicznej, monitorowanie procesu le-
czenia, wspotpraca z Regionalnymi Centrami Krwiodawstwa i Kotami PSCH.

Zapewni to kontrole dystrybucji koncentratédw, ograniczenie ich marnotrawstwa, zahamo-
wanie destrukcji uktadu ruchu u chorych, eliminacje tych uszkodzen, intensywng rehabilitacje
oraz profilaktyke i zapobieganie artropatii.

Jak uczy doswiadczenie krajow Europy Zachodniej, taka kompleksowa opieka nad cho-
rymi na hemofilie umozliwia im normalne zycie i zapobiega inwalidztwu. Z roku na rok



zmniejsza sie tam ilos¢ zabiegéw operacyjnych u starszych chorych, gdyz nie dopuszcza sie
u mfodszych do rozwoju zwyrodnienia stawéw. Tymczasem u nas do leczenia chirurgicznego
nadal kwalifikowane sg dzieci. Jest to skandal, gdyz nie wolno dopusci¢ nawet w warunkach
stabego zaopatrzenia w preparaty do tak duzych uszkodzen.

Uwazam, ze dopiero kompleksowa opieka w postaci ciezkiej pracy konsultantéw i odpo-
wiedniej ilosci preparatéw moze odwréci¢ obecng niekorzystng tendencje. Mam nadzieje, ze
rok obecny bedzie przetomowy i zaopatrzenie w koncentraty zblizy sie do odpowiednich
standardéw.

Michat Jamrozik

[14] Z CZYNNIKIEM POD NAMIOT

Jesli zdecydujemy sie zabra¢ ze sobg czynnik na wakacje lub urlop, musimy pamietaé
0 zasadach jego przechowywania. Zasadniczo czynnik nalezy przechowywac¢ w tempera-
turze od +2 do +8°C. W przypadku niektorych preparatow producenci podajg, ze mozna je
przez pewien czas przechowywac¢ w temperaturze pokojowej bez utraty wtasciwosci leczni-
czych (Koate-HP firmy Bayer przez p6t roku, a Nordiate firmy HemaSure nawet przez caty
okres waznosci). Zawsze jednak najwyzsza dopuszczalna temperatura to +25°C. Warto wiec
zaopatrzy¢ sie w lodéwke turystyczna, w ktérej bedziemy przechowywaé czynnik.

[15] CZYM PODAWAC SOBIE CZYNNIK?

Zasadniczym elementem leczenia domowego jest koncentrat czynnika krzepniecia. Istnie-
je nadzieja, ze wreszcie, po dtugich bélach zwigzanych z biurokratyczng procedurg przetargu
na szczeblu ministerstwa, preparaty dotrg do chorych. Jesli bedziemy mie¢ czynnik, pora
pomysle¢ o pozostatym wyposazeniu koniecznym do podawania sobie czynnika.

Podkreslamy, ze o zasadach podawania czynnika musi poinformowa¢ doswiadczona pie-
legniarka lub lekarz; my zajmiemy sie tu jedynie kwestiami praktycznymi, zaktadajac, ze czy-
telnik zna juz te zasady.

Przede wszystkim bedzie nam potrzebna staza, ktéra scisniemy reke, zeby utatwi¢ wktu-
cie do zyty. Jesli mozemy liczy¢ na pomoc innej osoby, wystarczy zwykta rurka gumowa,
ktorg kupimy za kilka ztotych. Jezeli musimy wkiu¢ sie sami, trzeba zaopatrzy¢ sie w staze
automatyczna, majaca postac elastycznej bransoletki; ma ona te zalete, ze daje sie rozpigé
jedng reka. Niestety, jest drozsza - zaleznie od jej jakosci zaptacimy od 15 do 30 ztotych.
Staze najtatwiej kupimy w sklepie Cezalu.

Do niektérych koncentratoéw dotgczane jest pozostate wyposazenie; jesli jednak trafimy na
przyktad na preparat z przerobu polskiego osocza w Szwajcarii, musimy zadba¢ takze
o strzykawki, igty, wode do iniekcji i waciki.

Strzykawki kupimy w kazdej aptece. Najlepsze sg strzykawki o pojemnosci 10 lub 20 mili-
litréw (centymetrow szesciennych). Cena to tylko ok. 20 groszy. W aptece kupimy réwniez
wode do iniekcji (jest sprzedawana w plastikowych pojemnikach po 5 i 10 mililitréw, ok. 20
groszy za flakonik) oraz zwykte iglty, ktére beda nam potrzebne do pobrania tej wody
i wstrzykniecia jej do buteleczki z czynnikiem (czynnik w pudeteczkach zawiera specjalne igty
dwustronne, nie sg one jednak niezbedne).

Przy wktuwaniu najmniejsze slady pozostawiajg tzw. motylki — igty z charakterystycznymi
plastikowymi skrzydetkami; sg one o wiele ciensze od zwyktych igiet. Odradzamy korzystanie
z polskich motylkbw — sa wprawdzie tansze, ale za to tepe. Motylki dostaniemy w lokalnej
hurtowni sprowadzajacej sprzet medyczny. Minimalny zakup to jedno pudetko, to znaczy 50
sztuk; mozna umowi¢ sie z kolegami i kupic takie opakowanie na spétke. Cena jednego mo-
tylka — ok. 75 groszy.

Do nabrania rozpuszczonego czynnika do strzykawki bedziemy potrzebowac igty filtracyj-
nej. Kiedys stacje krwiodawstwa zatgczaty takie igty nawet do czynnika z przerobu w Szwaj-
carii; teraz, w dobie oszczednosci, juz tak nie jest — czesto bedziemy zdani na siebie. Jedyne



znane nam zrédto zakupu to warszawska firma Unimax, tel. (0-22) 843-18-16 lub 847-06-82.
Koszt jednej igty jest do$¢ wysoki: ok. 3 zt; minimalna ilos¢ to jedno pudetko, zawierajace sto
sztuk. Warto wiec skontaktowac¢ sie z kolegami z danego Kota i kupic¢ igty w kilka oséb.

Do dezynfekcji mozemy uzy¢ waty nasaczonej czystym spirytusem. Wygodniej jest jednak
skorzysta¢ ze specjalnych gazikéw jatowych ze spirytusem, rozprowadzanych pod nazwa
“Leko saszetki”. Cena: ok. 21 zt za 100 sztuk.

Przy zakupach warto pamieta¢ o dwoch prostych zasadach handlowych: w hurtowni jest
zawsze taniej, ale w punktach sprzedazy detalicznej nie musimy kupowac po piecdziesiat lub
sto sztuk.

Adam Sumera
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