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Numer otwiera relacja dr. Zdzistawa Grzelaka, wiceprezesa naszego Stowarzyszenia,
z kongresu Swiatowej Federacji Hemofilii, jaki miat miejsce w pazdzierniku 2004 r. w Bang-
koku. Warto zapoznac¢ sie z najnowszymi informacjami dotyczgcymi metod leczenia skaz
krwotocznych, a takze porownac naszq rzeczywisto$¢ z osiggnieciami innych krajow [1].

O tym, jak sytuacja wyglada w Polsce, przypomina omodwienie spotkania w Instytucie He-
matologii, w ktérym uczestniczyli przewodniczacy Kot Terenowych naszego Stowarzyszenia
[3].

Zwykle piszemy o tym, ze hemofilia dotyczy chtopcow i mezczyzn. Warto jednak posze-
rzyc¢ te perspektywe. Artykut dr Joanny Zdziarskiej przynosi wiele ciekawych spostrzezen
zwigzanych z wpfywem genu hemofilii na jego nosicielki [2].

Osoby rozwazajgce mozliwosc leczenia interferonem na pewno z zainteresowaniem prze-
czytajg refleksje kol. Bogdana Gajewskiego na ten temat [4].

Aby nie zamykac sie tylko w kregu problemdéw medycznych, proponuje lekture przygoto-
wanego przez psychologa, mgr Katarzyne Walecka-Matyje, artykutu o konsekwencjach, jakie
dla cztonkow rodziny niesie ze sobg rozwod [5].

Zbliza sie okres rozliczen z Urzedem Skarbowym. Warto zapoznac sie z nowymi regula-
cjami, umozliwiajgcymi racjonalne wykorzystanie przynajmniej cze$ci naszego podatku,
a wiec pieniedzy, ktore zwykle uwazamy za bezpowrotnie znikajgce w paszczy fiskusa [6].

Na zakoriczenie mozna znalez¢ chwile relaksu nad krzyzowka.

Adam Sumera

[11 KONGRES SWIATOWEJ FEDERACJI HEMOFILII

W dniach 17-22 pazdziernika 2004 r. w stolicy Tajlandii — Bangkoku — miat miejsce XXVI
Miedzynarodowy Kongres Swiatowej Federacji Hemofilii (World Federation of Hemophilia —
WFH). Uczestniczyto w nim ponad 4000 os6b z catego $wiata. Byli to przede wszystkim cho-
rzy na hemofilie - liderzy narodowych organizacji hemofilowych, jak réwniez w wielkiej liczbie
ludzie zajmujacy sie od strony medycznej roznymi aspektami hemofilii i pokrewnych skaz
krwotocznych: naukowcy, lekarze, pielegniarki, rehabilitanci, stomatolodzy, laboranci, psy-
cholodzy itp.

Polske reprezentowali lekarze z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie,
z Kliniki Pediatrii, Hematologii i Onkologii AM w Warszawie, a takze z Kliniki Transplantacji
Szpiku, Onkologii i Hematologii Dzieciecej AM we Wroctawiu.

Miatem zaszczyt i przyjemnos¢ uczestniczy¢ w tym kongresie jako oficjalny delegat Pol-
skiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie (PSCH).

Sprawozdanie wypada rozpocza¢ od krétkiego opisu miejsca, w ktérym Kongres sie od-
bywat. Stolica Tajlandii — Bangkok— to ogromne miasto liczace ok. 10 min mieszkancow, po-
tozone malowniczo nad rzeka o nazwie Chao Phraya River. Bangkok jest siedzibg Rodziny
Krolewskiej Tajlandii oraz ekonomicznym centrum rzadu, parlamentu, handlu i bankowosci.

Panuje tam klimat tropikalny o duzym stopniu wilgotnosci. W ciggu catego tygodnia trwa-
nia kongresu temperatura nie spadata ponizej 35°C. Na szczescie wszystkie pomieszczenia:
hotele, miejsca obrad, autokary dowozace nas z hoteli na obrady, jak rowniez taksowki byty
klimatyzowane. Mozna wiec byto obradowac i stucha¢ wyktadéw w przyjemnym chtodzie.



Bangkok jest miastem kontrastéw. Codziennie jadac z hotelu autokarem na obrady ob-
serwowatem sgsiadujace ze sobg wielkie wiezowce ze szkta i aluminium, wspaniate kilku-
dziesieciopietrowe hotele i banki, trzy- i czteropoziomowe skrzyzowania z wielkg liczbg sa-
mochoddw — a réwnoczesnie pod tymi estakadami, w ich cieniu kryta sie wielka ilo$¢ pozbi-
janych z desek matych chatek pokrytych blachg falistg, gdzie toczy sie proste i biedne zycie
zwyktych Tajow.

Wszystkie kongresowe obrady, wyktady i sesje odbywaty sie w ogromnym Miedzynaro-
dowym Centrum Handlu i Wystaw — Bangkok International Trade & Exhibition Centre,
w skrocie — BITEC. Uroczysta ceremonia otwarcia kongresu nastgpita w niedziele 17 paz-
dziernika w wielkiej sali obrad plenarnych. Ceremonii tej przewodniczyta Jej Krélewska Wy-
sokos¢ Ksiezniczka Sirindhorn. Potem nastgpita cze$¢ artystyczna z pokazem narodowych
tancow tajskich, a nastepnie przyjecie z poczestunkiem sktadajacym sie z potraw kuchni taj-
skiej i azjatyckiej.

We wszystkie nastepne dni od poniedziatku do czwartku toczyty sie réwnoczesnie w Kil-
kunastu wielkich salach wyktadowych r6zne sesje, wyktady i warsztaty poswiecone najréz-
niejszym tematom i aspektom choroby. Poczawszy od tematéw $cisle medycznych (chirur-
gia, ortopedia, stomatologia, pediatria, genetyka, leczenie profilaktyczne, inhibitory, infekcje
wirusowe HCV i HIV, terapia genowa) poprzez aspekty paramedyczne (opieka pielegniarska,
rehabilitacja, diagnostyka laboratoryjna, leczenie domowe), az po tematy pozamedyczne
(bezpieczenstwo i dostepnos¢ preparatéw, pordédwnanie koncentratdw osoczopochodnych
z rekombinantami, jakos¢ zycia chorych na hemofilie, sport w hemofilii, aspekty psychoso-
cjalne, codzienna opieka nad chorym w rodzinie, obozy rehabilitacyjne, a nawet zagadnienia
kulturalno-religijne w kontekscie hemofilii).

Nie bytem w stanie uczestniczy¢ we wszystkich tych wyktadach, warsztatach naukowych
i sesjach, chociaz bardzo bym chciat. Odbywaty sie one czesto w jednym czasie i byly dla
siebie niejako konkurencyjne. Kazdy wybierat sobie takie tematy, ktére najbardziej go intere-
sowaty. Nie jestem wiec w stanie napisa¢ sprawozdania z wszystkich tych ciekawych konfe-
rencji.

W ramach kongresowego programu kulturalnego Komitet Organizacyjny Kongresu zorga-
nizowat wycieczke i zwiedzanie Swiagtyni Szmaragdowego Buddy (najbardziej $wietego miej-
sca w Tajlandii) oraz Wielkiego Patacu Krélewskiego, ktéry zostat otwarty i udostepniony
przez pare krélewska specjalnie i wytacznie dla delegatow Kongresu WFH 2004.

Zakonczenie Kongresu uwienczyt w czwartek wieczorem bankiet pozegnalny, ktéry odbyt
sie w siedzibie Krolewskiej Marynarki Wojennej, gdzie czestowani byliSmy koktajlami oraz
najlepszymi potrawami tradycyjnej kuchni tajskiej. Wszystko to byto okraszone wystepami
zespotdw z pokazami tradycyjnych, narodowych tancow i muzyki tajskiej. Kulminacyjnym
momentem wieczoru byt fascynujacy pokaz fajerwerkéw nad brzegiem Chao Phraya River.

Dla delegatéw narodowych organizacji cztonkowskich, jakg jest m.in. nasze PSCH, Kon-
gres na tym sie jednak nie zakonczyt. W piatek bowiem zawieziono nas do siedziby ONZ
w Bangkoku, gdzie odbyto sie catodniowe posiedzenie Zgromadzenia Ogdélnego WFH.

Na tym posiedzeniu, oprdcz innych waznych spraw, odbyty sie wybory nowego przewod-
niczacego WFH. Dotychczasowy bowiem przewodniczacy Brian O’Mahony (Irlandia) po
dwadch piecioletnich, petnych sukceséw i osiggnie¢ kadencjach ustgpit zgodnie ze statutem
WFH.

Na nowego przewodniczacego World Federation of Hemophilia zostat wybrany Mark
Skinner (USA).

Poza tym dokonalismy wyboru miasta, ktére bedzie gospodarzem XXVIII Kongresu WFH
w roku 2008. Kongres odbywa sie co 2 lata. Miejsce najblizszego, w roku 2006, zostato juz
ustalone na ostatnim Kongresie w Sewilli. A wiec XXVII Kongres w roku 2006 bedzie sie od-
bywat w Vancouver (Kanada). O zaszczyt za$ gospodarza XXVIII Kongresu w roku 2008
walczyty dwa miasta: Mediolan (Wtochy) oraz Stambut (Turcja). Zwyciezyta jednym gtosem
(by¢ moze moim) Turcja. A wiec za cztery lata Kongres WFH bedzie miat miejsce w Stambu-
le.

Najwazniejsze przestania ptynace z Kongresu to:



1. Rosnie wciaz liczba krajow i ich narodowych organizacji hemofilowych przystepujacych do
World Federation of Hemophilia.

2. Coraz bardziej rozszerza sie liczba krajow prowadzacych leczenie hemofilii przy zastoso-
waniu wysoko oczyszczonych koncentratdw osoczopochodnych lub rekombinowanych.

3. Wzrasta ciagle bezpieczenstwo i dostepnosé tych koncentratow.

4. Prowadzone sg bardzo zaawansowane badania nad terapig genowa. Obecnie wchodzg
one juz w faze badan klinicznych. Terapia ta powinna by¢ dostepna w ciagu najblizszych
10 lat.

5. WFH prowadzi w wielu krajach rozwijajacych sie dwa rodzaje programoéw: Twins Program
(Program Blizniaczy) oraz Global Alliance for Progress (GAP) czyli Globalny Sojusz dla
Postepu. Oba te programy wydatnie wspomagajg edukacje w zakresie problematyki skaz
krwotocznych w danym kraju dla samych chorych, ale réwniez dla lekarzy, laborantow,
pielegniarek, rehabilitantéw, jak i dla urzednikow panstwowych szczebla ministerialnego.
W ramach programu GAP, oprécz prowadzenia i wspierania licznych szkolen i programéw
edukacyjnych, WFH podpisuje z poszczegdlnymi rzadami lub ministerstwami zdrowia kra-
jow rozwijajacych sie porozumienia zobowigzujace te rzady do zwiekszenia budzetéw na
zaopatrzenie chorych w czynniki krzepniecia oraz na poprawe diagnostyki, organizaciji le-
czenia i opieki nad tymi chorymi. W ciggu pottora roku trwania tego programu wzieto w
nim udziat 9 krajow: Armenia, Azerbejdzan, Egipt, Gruzja, Jordania, Meksyk, Filipiny, Ro-
sja i Tajlandia.

6. W kilkunastu krajach udato sie przeprowadzi¢ postepowanie (na drodze sadowej lub par-
lamentarnej) zmierzajgce do kompensacji finansowej dla chorych zakazonych w przeszio-
$ci wirusami HBV, HCV i HIV za posrednictwem koncentratéw osoczopochodnych.

7. Coraz bardziej rosnie w $wiecie Swiadomos¢ wyzszosci leczenia profilaktycznego hemofi-
lii nad leczeniem doraznym “na zadanie”. Wyzszos$¢ ta przejawia sie zarowno w aspekcie
ekonomicznym, jak i w zakresie efektywnosci takiego leczenia. Profilaktyka, szczegdlnie
pierwotna, w poréwnaniu z substytucjg dorazna, jest po prostu tansza i pozwala uniknaé
inwalidztwa.

Tego niestety nie moga zrozumie¢ kolejne nasze rzady i urzednicy panstwowi odpowie-

dzialni za zaopatrzenie kraju w koncentraty czynnikow krzepniecia.

Na tle innych krajow stosujacych w leczeniu hemofilii czynniki krzepniecia Polska wypada
nader mizernie, plasujac sie na jednym z ostatnich miejsc ze swoim wskaznikiem zaopatrze-
nia w cz. VIl rownym 1,4 jedn. na mieszkanca na rok.

Dla poréwnania wskaznik ten wynosi: ~ Niemcy -6,0
Wegry -5,0
Austria -3,2
Stowacja -3,0
Czechy -22

Wielokrotnie podczas Kongresu musiatem wstydzi¢ sie za taki stan zaopatrzenia w Pol-
sce. To boli tym dotkliwiej, ze mamy w kraju wspaniatg kadre lekarzy specjalistow hematolo-
gow i chirurgéw, catym sercem zaangazowanych w leczenie hemofilii, choroby von Wille-
branda i pokrewnych skaz krwotocznych. Wszelkimi dostepnymi srodkami walczg oni o po-
prawe losu tych chorych. Niewiele jednak moga zrobi¢ przy permanentnym od wielu lat nie-
doborze koncentratéw krzepnigcia.

Pozostaje nam jedynie marzy¢ o poprawie sytuacji, albo zawstydzi¢ naszych decydentéw
i poprosi¢ World Federation of Hemophilia o pomoc i wsparcie.

Zdzistaw Grzelak

[2] NOSICIELSTWO HEMOFILII - CZY TO CHOROBA?

(artykut ten dedykuje Kasi z Krakowa, ktorej historia zainspirowata mnie do podjecia tego, tak
waznego, tematu)

Wadliwy gen powodujacy hemofilie ujawnia sie tylko u mezczyzn, lecz przenoszony jest
przez kobiety. Teza ta, Swietnie nam wszystkim znana, oparta jest na znajomosci zasad



dziedziczenia tej choroby, wymaga jednak pewnych wyjasnien oraz doprecyzowania. Opra-
cowanie to poswiecone jest problemowi nosicielstwa hemofilii A i B, ktére przez dotkniete
nim kobiety zwykle jest bagatelizowane i pomijane, a stanowi bardzo wazng informacje doty-
czacgq ich zdrowia.

Zacznijmy od przypomnienia, iz kobieta moze by¢ réwniez (wbrew utartym opiniom) oso-
ba chorg na hemofilie, w petnym tego stowa znaczeniu. Przede wszystkim moze sie to zda-
rzy¢ w wyniku odziedziczenia wadliwego genu od obojga rodzicéw (czyli od matki-nosicielki
i chorego ojca), w przypadkach jednoczesnego wystepowania choroby von Willebranda, po-
nadto w pewnych rzadkich zespotach genetycznych (zespét Turnera). Oprécz tego niektére
nosicielki moga manifestowaé objawy choroby, do czego wrécimy w dalszej czesci tych roz-
wazan.

Rozpoznanie

Jak mozna zidentyfikowa¢ nosicielke hemofilii (zaréwno A, jak i B)? Otéz musi nig byé
kobieta, ktéra urodzita przynajmniej dwoch chorych synéw (poza przypadkiem blizniat jedno-
jajowych). Podobnie bedzie nig matka jednego chorego chtopca oraz dziewczynki-nosicielki.
Jesli kobieta, w ktérej rodzinie nie wystepowata do tej pory hemofilia, urodzita chtopca z tg
chorobg (jest to tzw. zachorowanie sporadyczne), nie oznacza to jeszcze, iz jest ona nosi-
cielka! (chociaz ma na to duzg szanse, szacowang na ok. 90%). Mogto sie bowiem zdarzy¢,
iz choroba nie zostata przekazana dziecku od matki, lecz “powstata” u tego konkretnego
chtopca i bedzie dopiero przez niego przekazywana dalszym pokoleniom. Znacznie czesciej
jednak choroba powstaje w takiej sytuacji (zachorowania sporadycznego) na wczesniejszym
etapie — u matki; wéwczas oczywiscie jest ona nosicielkg i moze przekazac¢ chorobe kolej-
nym synom. Matka jednego syna-hemofilika jest tylko wtedy na 100% nosicielka, jesli w tej
rodzinie pojawit sie juz inny przypadek choroby (np. u jej brata, wujka, wnuka). Pewng nosi-
cielka jest ponadto kazda cérka mezczyzny chorego na hemofilie.

Od opisanych powyzej sytuaciji istniejg niezwykle rzadkie wyjatki (tzn. sytuacje, gdy kobie-
ta spetniajgca powyzsze warunki w rzeczywistosci nie jest nosicielka), bedace efektem bar-
dzo mato prawdopodobnych zbiegéw okolicznosci (uwarunkowan genetycznych), jednak w
codziennej praktyce nie bierze sie ich pod uwage.

Jak wynika z powyzszych rozwazan, dos¢ czesto nie mamy pewnosci, czy konkretna ko-
bieta jest nosicielka, czy tez nie. Czesto tez, mimo doktadnej analizy rodowodu danej rodzi-
ny, nie da sie jednoznacznie uzyskac¢ odpowiedzi na to pytanie (np. nie mamy wystarczaja-
cych danych o chorobach przodkéw). Wéwczas nalezy wykona¢ badania laboratoryjne. Naj-
prostszym z nich jest oznaczenie poziomu czynnika VIII lub IX (FVIII lub FIX), rozumianego
jako ilos¢ aktywnego czynnika w osoczu krwi. Jesli jest on znacznie nizszy niz u 0os6b zdro-
wych, mozemy na tej podstawie stwierdzi¢ nosicielstwo. Jednak prawidtowy poziom czynnika
nie wystarcza do wykluczenia nosicielstwa, gdyz bardzo czesto zdarza sie, iz pozostaje on
w granicach normy u kobiet, ktére w rzeczywistosci sg nosicielkami. W przypadku hemofilii A
istnieje jeszcze jedna mozliwos¢ — mozna poréwnac poziom czynnika VIII z poziomem czyn-
nika von Willebranda (VWF). Jesli nawet wynik oznaczenia FVIII jest prawidtowy, to poziom
VWF znacznie wyzszy od poziomu FVIII rowniez $wiadczy o nosicielstwie. U niektérych oséb
mozliwe jest ponadto wykazanie nosicielstwa na podstawie réznicy miedzy poziomem ak-
tywnego czynnika VIl lub IX a wynikiem oznaczenia jego antygenu (VIII:Ag lub 1X:Ag). Ist-
nienie takiej dysproporcji $wiadczy o tym, iz organizm produkuje nieprawidtowy czynnik, nie
w petni sprawny (zjawisko to wystepuje u czesci rodzin obcigzonych tagodng i umiarkowang
hemofilia).

Wazna jest ponadto informacja, ze poziom czynnika VIl rosnie w cigzy (od drugiego try-
mestru), podczas stosowania doustnych srodkéw antykoncepcyjnych oraz podczas infekciji
i przewlektych choréb, a nizszy jest u zdrowych oséb z grupg krwi 0. Sprawia to, iz wynik nie
zawsze jest miarodajny, gdyz nawet u nosicielki z niskim poziomem moze on chwilowo
(z powodu jednej z wymienionych powyzej przyczyn) miescic¢ sie w normie. Mylacy moze by¢
rowniez niski wynik (graniczny), gdyz moze on by¢ efektem grupy krwi 0 u osoby zdrowe;j.
Wszystko to nie dotyczy czynnika IX.



Gdy oznaczenie poziomu czynnikObw nie rozstrzyga sprawy, siegna¢ trzeba po bardziej
zaawansowane testy z zakresu diagnostyki genetycznej. Na podstawie analizy materiatu
genetycznego hemofilika identyfikuje sie mutacje, ktora jest odpowiedzialna za wystgpienie
choroby, po czym sprawdza sie jej obecnos¢ u badanej kobiety (testy przeprowadza sie
z uzyciem komérek z krwi chorego i potencjalnej nosicielki). Drugim sposobem jest “pordw-
nywanie” pewnych okreslonych miejsc w materiale genetycznym cztonkdéw rodziny hemofilika
(bez identyfikowania samej mutacji) i na tej podstawie wnioskowanie o obecnosci chorego
genu u badanej kobiety. Badania genetyczne sg bardzo specjalistyczng metoda i pozwalajg
na ostateczne rozstrzygniecie kwestii nosicielstwa, jednak nie w kazdym przypadku. Wcigz
pozostaje pewien odsetek kobiet, u ktérych (ze wzgledu na specyfike i rzadko$¢ mutacji po-
wodujgcej chorobe) nie da sie ustali¢ diagnozy tatwo dostepnymi metodami (w tym niestety
ogromna wigkszos¢ przypadkéw hemofilii B). Niemniej jednak w przypadku najczestszej mu-
tacji (inwersiji, ktéra odpowiada za 40% przypadkdéw hemofilii A) jest to stosunkowo proste i
mozliwe do przeprowadzenia w Polsce.

Zagrozenia

Wracajac do problemu poziomu czynnika krzepniecia u nosicielki: teoretycznie mogtoby
sie wydawac, iz powinien on wynosi¢ 50% (poniewaz kobiety te majg jedng kopie zdrowg
genu oraz jedng chora). Jednak tak nie jest, a wynika to z faktu, iz u kobiet w kazdej komér-
ce ciata jedna kopia chromosomu X (na ktérym znajduje sie gen hemofilii) jest nieczynna,
a proces ten zachodzi losowo na wczesnym etapie rozwoju zarodkowego. Tak wiec w czesci
komoérek aktywny pozostaje chromosom z genem zdrowym, a w pozostatych z chorym.
W zaleznosci od ich proporcji poziom czynnika u nosicielki moze by¢ rézny — od bardzo ni-
skiego do nawet przekraczajacego 100%. Dlatego tez nosicielki moga by¢ de facto osobami
zupetnie zdrowymi pod wzgledem krzepniecia, ale mogg rowniez posiada¢ poziom czynnika
rownowazny tagodnej hemofilii (ponizej 30%), a w skrajnych przypadkach nawet ciezkiej
hemofilii (rzadko, ale sytuacje takie zdarzajg sie). Niebezpiecznie niski poziom czynnika
(<80%) wystepuje u ok. 10% nosicielek, niezaleznie od stopnia ciezko$ci hemofilii w rodzinie
(tzn. niezaleznie od tego, czy jest to hemofilia ciezka, tagodna, czy umiarkowana). Udziatem
ich beda wszystkie dolegliwosci i powiktania, ktére obecne sg u pacjentéw z tagodng hemofi-
lig, a nalezg do nich nadmierne krwotoki po powaznych urazach, zabiegach operacyjnych,
po wyrwaniu zebdéw, a w rzadkich przypadkach krwawienia spontaniczne (przy bardzo niskim
poziomie czynnika). Dodatkowo kobiety te czesto cierpig z powodu nadmiernych krwawien
ginekologicznych. Pamietaé nalezy réwniez o tych rzadkich przypadkach, w ktérych nosiciel-
ka jest w rzeczywistosci osobg chorg na umiarkowang lub ciezka posta¢ hemofilii. Woéwczas
moze ona doswiadcza¢ krwawien spontanicznych, czesto dostawowych, moze sie u niej
rozwing¢ artropatia; jest ona tez narazona na ryzyko bardzo ciezkich krwawien pourazowych
i okotooperacyjnych.

Whiosek ptynacy z powyzszych faktow jest nastepujacy: informacjg bardzo istotng dla
zdrowia (a niekiedy i zycia) kobiety, ktdra jest nosicielka hemofilii, jest posiadany przez nig
poziom czynnika krzepniecia. Nalezy dazy¢ do tego, by kazda z tych kobiet o tym wiedziata
i potrafita podac takq informacje lekarzowi, np. w sytuacji czekajacego jg zabiegu operacyj-
nego, porodu czy tez w obliczu zagrozenia powaznym krwawieniem (po urazie, wypadku,
przy chorobie wrzodowej). Jest to informacja niezwykle wazna, poniewaz niektére sposrod
nosicielek beda musiaty by¢ poddawane w takich sytuacjach leczeniu (preparatami hormo-
nalnymi, desmopresyng w przypadku hemofilii A, koncentratami czynnikéw krzepniecia, le-
kami antyfibrynolitycznymi), co moze okazac¢ sie kluczowe dla ich zdrowia lub zycia.

Wprawdzie wiekszos¢ nosicielek nie jest narazonych na ryzyko zadnych powiktan, gdyz
posiadajg one wystarczajaco wysoki poziom czynnika, zabezpieczajacy je przed jakimikol-
wiek komplikacjami (powyzej 50%), niemniej jednak wazne jest zidentyfikowanie tych spo-
$réd nich, ktore sg szczegOlnie narazone na krwawienia (majg poziom nizszy niz 30%). Az
co dziesigta nosicielka jest w takiej sytuacji. Kobiety te muszg mie¢ swiadomos¢, iz cierpig w
rzeczywistosci na tagodng hemofilie. Pamieta¢ o tym musza zwtaszcza w sytuacjach, gdy
grozi im nadmierne krwawienie (operacje, zabiegi, urazy), i koniecznie poinformowac¢ o tym



lekarza. Badania kliniczne wykazuja, iz nawet wyzsze wartos$ci pozioméw czynnika (<50%)
moga powodowacé ryzyko niebezpiecznych krwawieh po operacjach lub urazach.

Nosicielki z niskim poziomem czynnika czesto uskarzajg sie na przedtuzajace sie lub
nadmiernie obfite krwawienia miesieczne; moga rowniez pojawiac sie u nich nieprawidtowe
krwawienia miedzy miesigczkami (zwtaszcza silne i bolesne krwawienia zwigzane z owula-
cja). Zaburzenia ginekologiczne, leczone w standardowy sposéb przez ginekologéw i potoz-
nikéw (bez swiadomosci istnienia zaburzenia krzepniecia), moga sie pogtebia¢, a leczenie
zabiegowe doprowadzi¢ moze do jeszcze masywniejszego krwotoku. Ponadto dtugotrwata
nadmierna utrata krwi czesto powoduje rozwiniecie sie anemii z niedoboru zelaza.

Szczegoblnej wagi nabiera problem nosicielstwa w sytuacji cigzy. Pierwszoplanowym pro-
blemem i zrédtem obaw dla matki staje sie wéwczas ryzyko przekazania choroby dziecku
(wrocimy do tego w dalszej czesci), a zwykle zapomina sie niestety o ewentualnych zagro-
zeniach, ktére dotyczg samej matki. Nosicielki z niskim poziomem czynnika narazone sg na
znaczne ryzyko krwawien poporodowych (zwtaszcza pdznych, czyli pojawiajgcych sie nie-
spodziewanie w kilka dni po porodzie). Dotyczy to zwtaszcza nosicielek hemofilii B, gdyz
cigza nie ma wptywu na poziom czynnika IX (poziom czynnika VIII ro$nie, co w duzym stop-
niu zabezpiecza przed krwawieniami w okresie cigzy i porodu, lecz spada on w kilka dni
pdzniej, stad ryzyko opdznionego krwotoku istnieje rowniez w przypadku hemofilii A). Wazne
jest rbwniez postepowanie podczas ciecia cesarskiego, ktére jako zabieg operacyjny naraza
kobiete na znaczne ryzyko nadmiernego i trudnego do opanowania krwotoku. Konieczne jest
wowczas zabezpieczenie preparatem odpowiedniego czynnika krzepniecia. Niezwykle istot-
ne jest ponadto poinformowanie o nosicielstwie anestezjologa, wykonujacego znieczulenie
podpajeczynéwkowe lub zewnatrzoponowe (stosowane przy cesarskich cieciach oraz coraz
czesciej jako znieczulenie przy fizjologicznych porodach). Wykonanie takiego zabiegu przy
zbyt niskim poziomie czynnika grozi bardzo powaznymi powiktaniami w postaci krwiakow w
okolicy rdzenia kregowego. Poziom czynnika dla bezpiecznego przeprowadzenia takiego
znieczulenia wynosi¢ powinien wiecej niz 50%.

Leczenie

Przypomnijmy, ze wiekszos$¢ nosicielek nie wymaga zadnego specjalistycznego podejscia
ani leczenia, gdyz ich krzepnigcie jest prawidtowe. Te natomiast, u ktérych obecne sg objawy
(poziom czynnika <30%), muszg byc¢ traktowane tak, jak chorzy z tagodng hemofilig (odpo-
wiednio A lub B). Leczenie powaznych krwawien oraz profilaktyka przed zabiegami chirur-
gicznymi lub ekstrakcjami zebow polega wiec w przypadku niedoboru czynnika VIII na po-
dawaniu desmopresyny, lekéw antyfibrynolitycznych, a w ciezszych przypadkach koncentra-
tow czynnika VIII. Desmopresyna jest najlepszym rozwigzaniem u nosicielek hemofilii A, jed-
nak nalezy mie¢ pewnosc, ze u konkretnej pacjentki jest ona wystarczajgco skuteczna (nale-
zy wczesniej sprawdzi¢ poziom czynnika po podaniu tego leku). W przypadkach, gdy nie ma
takiej informacji, a nalezy dziata¢ szybko, bezpieczniej jest poda¢ koncentrat czynnika VIII.
Podobnie w przypadkach nosicielek z ciezkg hemofilig nalezy podawacé leczniczo oraz profi-
laktycznie koncentraty odpowiedniego czynnika.

W przypadku niedoboru czynnika IX stosuje sie leki antyfibrynolityczne lub koncentraty
tego czynnika.

Specyficznego podejscia wymagajg krwawienia z narzadéw rodnych. W przypadku nosi-
cielek hemofilii A, ktére cierpig z powodu nadmiernych krwawien miesiecznych lub miedzy-
miesiecznych oraz boléw zwigzanych z cyklem miesiecznym, zwykle wystarczajacym lecze-
niem jest podawanie doustnych srodkéw antykoncepcyjnych (hormony w nich zawarte po-
wodujg wzrost poziomu czynnika VIII i ustapienie dolegliwosci). Leczenie takie zabezpiecza
oczywiscie rdwniez przed innymi objawami skazy (nadmierne siniaczenie, krwawienia z no-
sa) przez czas przyjmowania tabletek — czyli 21 dni w kazdym cyklu. U niektérych oséb tera-
pia taka okazuje sie niewystarczajgca. Rozwaza sie wowczas podawanie innych srodkéw
hormonalnych (pochodnych progesteronu) lub doraznie desmopresyny albo lekéw antyfibry-
nolitycznych (EACA, Exacyl; nie nalezy ich stosowa¢ w przypadkach krwawien z uktadu mo-
czowego). Innym wyjsciem jest podawanie koncentratéw czynnika VIII. U nosicielek hemofilii
B dostepne opcje terapeutyczne to: leki antyfibrynolityczne lub koncentraty czynnika IX.



Ostatecznoscia, w przypadkach bardzo ciezkich i nie odpowiadajacych na leczenie krwa-
wien z drég rodnych, sg zabiegi chirurgiczne, polegajace na zniszczeniu sluzéwki macicy lub
usunieciu catej macicy albo jajnikéw (wykonywane oczywiscie w zabezpieczeniu koncentra-
tami czynnika krzepniecia). Pozbawiajg one jednak mozliwosci pézniejszego zajscia w cigze.
Nalezy pamietac, iz zabieg czesto stosowany w ginekologii z r6znych wskazan (rowniez przy
nieprawidtowych krwawieniach) — a jest nim tyzeczkowanie jamy macicy — nie jest u nosicie-
lek pomocny, gdyz usuwa powstate juz w macicy skrzepy i tym samym przedtuza krwawienie
(moze on by¢ jednak mimo to wskazany z powodu innych schorzen ginekologicznych; decy-
zje zawsze podejmuje ginekolog, po uwzglednieniu informacji o obecnym u kobiety zaburze-
niu krzepniecia).

Istotng dla nosicielek informacja jest rowniez to, iz powinny one unika¢ lekéw, ktére upo-
Sledzajg funkcje ptytek krwi i niekorzystnie wptywajg tym samym na krzepnigecie. Nalezy do
nich wiekszos¢ popularnych lekéw przeciwbdélowych (aspiryna i jej pochodne, czyli niestero-
idowe leki przeciwzapalne). Moga one przyjmowac natomiast paracetamol.

Prokreacja

Przypomnijmy, iz nosicielka hemofilii ma 50% szansy na urodzenie dziecka obcigzonego
chorobg (chorego chtopca lub cérki-nosicielki), przy czym w zaden sposéb nie zalezy to od
poziomu czynnika u niej samej. Synek chory na hemofilie bedzie miat poziom czynnika taki,
jak inni chorzy w tej rodzinie (ciezkos¢ hemofilii nie ulegnie zmianie). Corka, ktéra bedzie
nosicielka, nie bedzie miata takiego samego poziomu czynnika, jak matka (oczywiscie moze
sie tak zdarzyé¢, lecz tylko przypadkowo). Proces unieczynniania jednego z chromosoméw X
u corki bedzie zachodzit losowo na bardzo wczesnych etapach jej rozwoju zarodkowego
(w ten spos6b zdeterminowany zostanie jej przyszty poziom czynnika), lecz nie ma na niego
zadnego wptywu wynik tego procesu u matki.

Nasuwa sie pytanie, czy mozliwe jest unikniecie poczecia chorego dziecka przez kobiete
przenoszaca w swych komoérkach gen hemofilii. Teoretycznie tak — na drodze zaptodnienia w
warunkach in vitro (uzyskujac w ten sposéb albo dziecko zadanej pfci, albo po prostu dziecko
zdrowe, niezaleznie od pfci). Podejmuje sie juz na swiecie takie préby i donoszono o sukce-
sach na tym polu. Prawdopodobnie w przysztosci bedzie to metoda bardziej dostepna, jed-
nak na razie tak nie jest (ze wzgledu na ogromny koszt i konieczno$¢ zastosowania bardzo
specjalistycznych metod). Zaden o$rodek w Polsce nie podjat sie jeszcze wykonywania tego
typu zabiegow.

Mozliwe jest réwniez okreslenie statusu dziecka poczetego jeszcze w tonie matki — za
pomocg badan prenatalnych. Pozwalajg one na stwierdzenie nie tylko pftci dziecka (wcze-
$niej i doktadniej niz USG), ale przede wszystkim obecnosci w jego komérkach genu hemofi-
lii. Przy rozwazaniu takiej mozliwosci trzeba wzig¢ pod uwage fakt, iz badania prenatalne
zwigzane sg niestety z istotnym ryzykiem powiktan, nawet w postaci utraty cigzy (szacuje sie
je na okoto 1%), wiec wykonywanie ich jest uzasadnione tylko wtedy, jesli kobieta bierze pod
uwage usuniecie cigzy w przypadku wyniku pozytywnego.

Uwagi koncowe

Celem niniejszego artykutu byto skrétowe przedstawienie probleméw zwigzanych z nosi-
cielstwem hemofilii. By¢ moze okaze sie on pomocny kobietom, ktére wciaz jeszcze nie wie-
dza, czy naleza do tej grupy, w podjeciu decyzji o poddaniu sie badaniom. Podobnie moze
przekona on rodzicow dziewczynek, ktdre potencjalnie moga by¢ nosicielkami, do sprawdze-
nia tego faktu jeszcze w dziecinstwie. Informacja ta jest wazna nie tylko ze wzgledu na
wpltyw na dalsze plany zyciowe (zwtaszcza decyzje o posiadaniu dzieci), lecz réwniez ma
ona znaczenie dla zdrowia samej kobiety. Kazda nosicielka powinna rozwazy¢ poddanie sie
badaniom laboratoryjnym, ktére okresla obecny u niej poziom czynnika, by wykluczyé¢ (lub
potwierdzi¢) mozliwos¢ wystgpienia u niej powaznych krwawien w trakcie operacji, przy po-
rodzie czy po urazach. Badanie takie nalezy przeprowadzi¢ minimum dwa razy (zwfaszcza
w przypadku hemofilii A), by wykluczy¢ mozliwos¢ pomyiki lub ztej diagnozy z powodu chwi-
lowego podwyzszenia poziomu czynnika (np. z powodu infekciji).



Szczegoblng role odgrywajg w tym procesie rodzice, do ktérych nalezy decyzja o jak naj-
wczesniejszym zbadaniu corki i ewentualnym przekazaniu jej tej informacji (w odpowiednim
czasie oraz w odpowiedni sposéb). Warto zastanowi¢ sie w takiej sytuacji nad zwréceniem
sie do psychologa, ktéry moze doradzi¢, w jaki sposdb przekaza¢ dziewczynce takg wiado-
mos¢, tak by nie wzbudzi¢ w niej nadmiernego buntu, poczucia winy czy agresji. Konieczne
jest jednak uczynienie tego dos¢ wczesnie, by¢ moze na poczatku okresu dojrzewania, by
umozliwi¢ cérce swiadome podejmowanie decyzji, ktére beda miaty wptyw na jej cate zycie,
oraz odpowiednig troske o swoje wtasne zdrowie (w przypadku, gdy zaburzone jest u nigj
krzepniecie).

Na koniec chciatabym przytoczy¢ wyniki skandynawskiego badania, przeprowadzonego
w 2003 roku, ktére sugeruje, ze nosicielki hemofilii obcigzone sg mniejszym ryzykiem zgonu
z powodu choroby niedokrwiennej serca niz zdrowe kobiety. Doniesienie to wymaga oczywi-
$cie potwierdzenia w toku kolejnych badan, lecz jest pewnym optymistycznym akcentem
w naszych rozwazaniach na temat zagrozen ptynacych z faktu nosicielstwa.

oprac. lek. med. Joanna Zdziarska
(pismiennictwo dostepne u autorki, asiazz@tlen.pl)

[3] SPOTKANIA W INSTYTUCIE HEMATOLOGII

23 wrzesdnia 2004 r. w Instytucie Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie odbyto sie
spotkanie Wojewddzkich Koordynatoréw ds. Leczenia Hemofilii, ktére prowadzili dr Jerzy
Windyga i doc. Magdalena tetowska. W programie znalazty sie nastepujace punkty:

1. Ogélnopolski rejestr wrodzonych skaz krwotocznych i stan zaopatrzenia w koncentraty

krzepniecia w 2004 r.

2. Wojewddzkie rejestry chorych na wrodzone skazy krwotoczne — aktualizacja danych

3. Zaopatrzenie chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne w Polsce w czynniki
krzepniecia w 2005 r.

4. Zapotrzebowanie na czynniki krzepniecia w 2005 r.

5. Zasady rejestracji wydawanych czynnikéw na leczenie domowe.

Natomiast dwa dni pdzniej, 25 wrzesnia, dr Windyga spotkat sie z przedstawicielami Kot
Terenowych naszego Stowarzyszenia — i o tym spotkaniu chcemy napisa¢ szerzej.

Na wstepie dr Windyga przyblizyt zebranym swoja role, jak i role Instytutu Hematologii po
$mierci prof. Lopaciuka, a nastepnie przedstawit sytuacje zwigzang z zaopatrzeniem w czyn-
niki krzepniecia w skali catego kraju i szanse na jej poprawe.

Zaopatrzenie w czynniki krzepniecia w Polsce opiera sie na dwdch zrédtach: programie
frakcjonowania osocza i programie polityki zdrowotnej Ministerstwa Zdrowia (w obu przypad-
kach wszystkie pienigdze idg oczywiscie z budzetu panstwa — nie ma zadnych prywatnych
zakupow).

Program frakcjonowania osocza to wysytanie polskiego osocza do Szwaijcarii i uzyski-
wanie tylko i wytacznie, niestety, czynnika VIII (takg umowe zawarto swego czasu). Z tego
rocznie uzyskujemy ok. 20 min jednostek czynnika VIII. W 2004 r. miejsce tego programu
miat zajg¢ program frakcjonowania — postanowiono zrobi¢ przetarg na oferty ze strony po-
teznych firm Swiatowych i sprobowac poprawi¢ warunki umowy. Okazato sie ze oferty ztozo-
ne przez odpowiednie firmy sg dwa-trzy razy drozsze niz to, co panstwo w tej chwili ptaci za
przerdb osocza. Przetarg nie zostat wiec rozstrzygniety. Na szczescie sprawa przerobu
w Szwajcarii na dotychczasowych zasadach pozostaje w mocy na lata 2004—05. Nalezy jed-
nak zauwazy¢, ze doptyw jednostek czynnika VIII ze Szwajcarii nie moze by¢ Scisle zapla-
nowany. Srednia wynosi 20 min jednostek, ale jednego roku moze byé 22 min jedn., drugie-
go 30 min, a trzeciego 18 min. Na cate szczescie w roku 2004 r. mamy sporo wiecej (ok. 26
min, a dojdzie jeszcze ok. 2-2,5 min), ale tak naprawde wynika to tylko i wytgcznie z faktu,
ze w poprzednim roku byto na przykfad troche mniej, albo by¢é moze w przysztym roku bedzie
go troche mniej. Ten czynnik jest przekazywany do centréw krwiodawstwa (nie otrzymujg go
Instytut Hematologii i szpital im. Michatowicza)



Program Polityki Zdrowotnej Ministerstwa Zdrowia: wczes$niej prof. topaciuk, a obec-
nie dr Windyga walczg, by leczenie chorych na hemofilie pozostato bezposrednio w gestii
Ministerstwa Zdrowia, a nie zostato przekazane do Narodowego Funduszu Zdrowia (to
ostatnie wprawdzie mogtoby by¢é pozornie wygodniejsze — chory mogtby p6js¢ do lekarza
pierwszego kontaktu, by ten wypisat mu recepte na czynnik — ale grozitoby tym, ze Srodki
przeznaczone na hemofilie rozptynetyby sie w masie innych zadan NFZ).

Urzednikom w ministerstwie trzeba ttumaczyé sprawy oczywiste dla lekarzy-
specjalistédw i dla samych chorych: ze leczenie domowe umozliwia dzieciom chorym na he-
mofilie chodzenie do normalnych szkét, a dorostym normalng prace, ze jesli teraz ograniczy
sie liczbe wylewow, to w przysztosci bedzie mniej zabiegéw ortopedycznych (a jakbysmy
wprowadzili pierwotng profilaktyke, to w ogéle by tych zabiegdéw nie byto), ze jesli bedziemy
stosowac leki rekombinowane, to w ogoéle nie bedzie zagrozen wirusowych.

Dalej dr Windyga stwierdzit, iz przy rocznych naktadach na zakup czynnikdw krzepniecia
rzedu 38 min PLN (tj. ok. 28 min z programu zaopatrzenia i 10 mln z programu samowystar-
czalnosci — tzw. programu szwajcarskiego) koszt leczenia substytucyjnego 1 chorego na
hemofilie w Polsce, w skali roku, wynosi 17 tys. ztotych, czyli 4.600 dolaréw. Dla poréwnania
w Hiszpanii $ 55.473, we Francji $ 73.029, a w USA (Kalifornia) $ 140.000. W Polsce leczy-
my (przy ww. naktadach) w sposéb dramatycznie tani, nieprzystajacy w ogéle do standardow
leczenia.

Opracowany przez dr Windyge program zaktadat wydatkowanie 64 min zt. Wobec nega-
tywnego stanowiska Ministerstwa dr Windyga przygotowat jego odchudzony wariant zaktada-
jacy wydatkowanie kwoty 45.413.000 PLN (to byto w sierpniu 2004 r.). Zmniejszenie kwoty
ponizej ww. warto$ci moze by¢ niebezpieczne. Przy naktadach w 2003 r. siegajacych 36 min
zt, a w 2004 r. 28,8 min zt (co juz w chwili naszego spotkania z dr. Windyga byto nieprawda),
doszto do sytuacji wstrzymania leczenia domowego w wielu regionach Polski (np. w War-
szawie przez szes¢ miesiecy). Pod koniec 2003 r. i na poczatku 2004 r. wstrzymano wyko-
nywanie planowych zabiegéw chirurgicznych, m.in. wszczepiania endoprotez. Dziatania te
zostaty podjete w celu zabezpieczenia takich ilosci koncentratéw, ktére umozliwityby wyko-
nywanie zabieg6w chirurgicznych ze wskazan nagtych.

Nalezy réwniez podkresli¢, ze ceny czynnikdw krzepnigcia zakupionych w ramach pro-
gramu zaopatrzenia w roku 2003 i 2004 nalezaty do najnizszych w catej historii zakupu tych
preparatéw. Ceny czynnikdw krzepniecia, jakie przedstawita w swoim opracowaniu prof. Ca-
rol Casper z USA, wskazuja, ze swiatowe ceny koncentratéw sg wielokrotnie wyzsze od cen
zaoferowanych przez producentédw tych koncentratow w ostatnich dwoch latach w Polsce.
Nie wiadomo, czy korzystne dla Polski ceny zostang utrzymane w kolejnych latach.

Planujac zakupy czynnikéw krzepniecia nalezy wzia¢ pod uwage nastepujace kwestie:

a) zwiekszajaca sie liczbe nowo zarejestrowanych chorych (to gtéwnie wynik postepu dia-
gnostyki laboratoryjnej); w 2001 r. zarejestrowanych byto 2.226 chorych na hemofilie A
i B, w2004 r. 2.286 chorych;

b) wydtuzenie zycia chorych na hemofilie, dzieki coraz lepszej opiece lekarskiej i postepowi
terapii substytucyjnej. Wynikiem dtuzszego zycia chorych na hemofilie jest wzrost czesto-
$ci wystepowania chordb typowych dla pozniejszych okreséw zycia, np. nowotworow zto-
sliwych, przewlektej niewydolnosci nerek, kamicy pecherzyka zotciowego. Leczenie tych
choréb u chorych na hemofilie jest czesto bardzo ktopotliwe, kosztowne, bez koncentra-
tow czynnikdéw krzepniecia staje sie niemozliwe;

c) powszechne zakazenie wirusem C zapalenia watroby pacjentéw leczonych sktadnikami
krwi przed 1991 r. Zakazonych jest ok. 80% wszystkich chorych na ciezkg hemofilie A i B;
osoby, u ktorych rozwinie sie marskos¢ watroby, beda wymagaty réznych form diagnosty-
ki (np. biopsji watroby) i leczenia (np. skleroterapii zylakéw przetyku), ktére nie bedg moz-
liwe do zastosowania w przypadku braku czynnikow krzepniecia.

Roczne zapotrzebowanie na czynnik krzepniecia VIII lub IX u dorostego chorego na ciez-
ka posta¢ hemofilii jest szacowane na ok. 60.000 jednostek. W przypadku wystgpienia
krwawien zagrazajacych zyciu, np. samoistnego wylewu krwi srodczaszkowego, krwiaka



zaotrzewnowego, w razie konieczno$ci przeprowadzenia zabiegu chirurgicznego, w ciagu
kilkunastu dni zuzywa sie dodatkowo 100-200 tys. jednostek czynnika krzepniecia. Zgodnie
z zaleceniami Swiatowej Organizacji Zdrowia i Swiatowej Federacji Hemofili minimalne
roczne zaopatrzenie w czynnik VIII powinno wynosi¢ ok. 2 jednostek na 1 mieszkanca dane-
go kraju, co oznacza, ze w Polsce bytoby to ok. 76 mIn jednostek. Warto w tym miejscu
doda¢, ze w najbogatszych krajach (np. Niemcy, Szwecja) wskaznik zaopatrzenia przekra-
cza 6 jednostek czynnika VIII na 1 mieszkanca kraju.

Wsrdd zamierzen na najblizszy okres dr Windyga wymienit kontynuacje spotkan z koor-
dynatorami regionalnymi ds. hemofilii, a takze organizowanie od kohca 2005 r., jeden raz
w roku, warsztatéw dla nie wiecej niz 20 hematologdéw z Polski, ktére beda poswiecone dia-
gnostyce i leczeniu zaburzen krzepniecia krwi.

Pomimo licznych trudnosci i niedoskonato$ci organizacja leczenia hemofilii w Polsce nie
ustepuje organizacji leczenia w najlepszych krajach. Dr Windyga stwierdzit to po licznych
spotkaniach i rozmowach z lekarzami z Niemiec, Anglii itp. Tam majg podobne problemy
(mate zainteresowanie lekarzy tymi sprawami — oni réwniez wolg onkohematologie), tylko oni
majq czynnik krzepniecial!

W podsumowaniu dr Windyga wyrazit opinie, ze jego zdaniem musi by¢ jeden gtos, jezeli
chodzi o sprawe oceny zaopatrzenia w czynniki krzepniecia w Polsce. Jest ich za mato i mu-
szg sie zwiekszy¢ srodki na ich zakup. Natomiast proby indywidualnych kontaktéw z media-
mi obarczone sg ryzykiem powstania przekltaman, a te mogq obréci¢ sie przeciw nam. “Nie
protestujcie, ze [czynniki] sg Zle dzielone, one nigdy nie bedg dzielone idealnie — powiedziat.
— Podziat czynnikbw nastepuje w oparciu o dane, ktére mam, i one sg na prawde rzetelnie
zbierane. Przedstawiciele Srodowiska chorych na hemofilie powinni zrobi¢ jedna wazng
rzecz, aby dane z ich terenu byly aktualizowane w oparciu o Scisty kontakt ze swoimi koor-
dynatorami, aby utrzymac rzetelny przeptyw tych danych”.

Na koniec dr Windyga poinformowat zebranych, ze zostat zaproszony na konferencje na-
ukowa do Hanoweru w listopadzie 2004 r., gdzie bedzie mowit o leczeniu hemofilii w Polsce.
Chce tam m.in. zapytac, czy jest mozliwos¢ ujednolicenia pewnych poczynan w tym zakresie
przez Unie Europejska. Ma to réwniez stuzy¢ budowaniu naszej pozycji, wychodzeniu w
Swiat i do Europy.

oprac. rpias

[4] CICHY ZABOJCA

O leczenie interferonem staratem sig przez dwa lata. Przez ten okres regularnie telefono-
watem do lekarza specjalisty, pytajac o termin rozpoczecia leczenia. Bytem i jestem bardzo
zdeterminowany, aby przeprowadzi¢ kuracje. Kiedy bytem nastoletnim chtopcem, kto$ ze
starszych kolegow przestrzegt mnie, ze podstawowg przyczyng smierci chorych na hemofilie
sg powikfania spowodowane wirusowym zapaleniem watroby. Rzeczywiscie przyszitg przy-
czyng Smierci mojego rozmoéwcy i wielu innych “starszych” kolegéw byta marsko$¢ watroby
badz jej nowotwor.

Kiedy przeczytatem na jednej z list dyskusyjnych chorych na hemofilie, ze pojawito sie
leczenie dajace wysoka szanse na petne wyleczenie i eliminacje wirusa HCV, postanowitem,
ze kiedy tylko bedzie dostepne, powinienem je rozpoczaé. Od dwdch miesiecy jestem
w trakcie leczenia rybawiryng i pegylowanym interferonem. Wigze sie to z powaznymi niedo-
godnosciami, ale nawet przez chwile nie watpitem, ze podjatem wtasciwg decyzje.

Pierwszym zastrzykom z pegylowanego interferonu towarzyszyta wysoka goraczka. Teraz
dbam, aby przyjmowaé odpowiednie leki, zanim jeszcze pojawi sie gorgczka. To skutecznie
eliminuje te ucigzliwe objawy. W okresie pierwszych dwdéch tygodni leczenia w Warszawie
chorzy nie sg hospitalizowani. W tym czasie prowadzitem w miare normalne zycie zawodo-
we. Byto to dos¢ trudne. Pojawity sie ktopoty z koncentracja, uczucie permanentnego zme-
czenia i ostabienia.

Te objawy w mniejszym lub wiekszym stopniu towarzysza mi do dzisiaj. Szczeg6lnie nasi-
lajg sie w pierwszych dniach po zastrzyku. Nie zmienia to jednak wcale mojej determinacji do



leczenia. Pojawit sie réwniez kaszel, ktory nie jest jednak zwigzany z przeziebieniem i jest
jednym z objawow ubocznych..

Raz na dwa tygodnie na oddziale dziennym leczenia interferonem mam przeprowadzane
badania krwi. Kolejne dawki lekéw i badania krwi bedg wykonywane w odstepach miesiecz-
nych.

Leczenie nie daje petnej gwarancji na wyleczenie. Jest ucigzliwe, ale nawet przez chwile
nie zawahatbym sie, zeby zacheci¢ was do jego podjecia.

Oczywiscie, ze nie wszystkich dotknie marskos¢ czy rak watroby. Gdyby jednak miato
dojs¢ do tak powaznych komplikacji, bede miat poczucie, ze nie zmarnowatem szansy.

Jesli mieliscie kontakt z wirusem zapalenia watroby, nie nalezy sprawy lekcewazy¢. Brak
symptomow aktywnosci wirusa i dobre samopoczucie nie oznacza, ze wszystko jest w po-
rzadku. Trzeba pozostawi¢ to ocenie specjalistow i w razie potrzeby podja¢ odpowiednie
leczenie. Jeden z chorych, kiedy zmart jego kolega z fundacji chorych na hemofilie, powie-
dziat do mnie: HCV jest cichym zabdjca. Nie lekcewazcie tego.

Bogdan Gajewski
Z ostatniej chwili
Teraz po pieciu miesigcach musze uzupetnic te notatke. Czuje sie dos¢ dobrze, poczatkowe
objawy zmeczenia i ostabienia minety — w kazdym razie ich nie odczuwam. Niestety, obecnie
leczenie dziesigtkuje moje wtosy. Mysle jednak, ze swiadomos¢ bardzo powaznych konse-
kwencji, jakie by mi grozity, gdybym go nie podjat, jest najlepsza zachetg pomimo tych nie-
przyjemnych skutkéw ubocznych.
B.G.

[5] ROZWOD JAKO PROBLEM SPOLECZNY

Rozwdd jako sytuacja dezintegracji rodziny jest zaliczany przez wiekszos$¢ badaczy do
problemoéw spotecznych (Adamski, 2002).

Wedtug J. Szczepanskiego (1990) problemy spoteczne sg zjawiskami, ktérych geneza
upatrywana jest w niedoskonatych warunkach zyciowych albo w pojawieniu sie nowych
czynnikbw w zyciu spotecznym, ktére zaczynajg wywotywaé skutki nieprzewidziane i niepo-
zadane (Szczepanski, 1990).

Rozpatrujac jakakolwiek forme definiowania rozwodu, niezmienna pozostaje jego istota,
ktéra polega na rozigczeniu, ustaniu wiezi. Od separacji rozwod odréznia rozmiar konse-
kwencji oraz fakt, iz ostatecznie i nieodwracalnie stabilizuje on status osobisty partneréw
(Beisert, 2000).

Analiza literatury przedmiotu pozwala wyodrebni¢ dwa skrajne sposoby opisywania roz-
wodu i jego skutkow: stanowisko tradycyjne, ujmujace rozwéd jako zjawisko niepozgdane
(Tyszka, 2001) i ujecie pozniejsze — gloryfikujace rozwdd, upatrujgce w nim mozliwosci roz-
woju jednostki, np. koncepcja M. Krantzlera (1975) czy teorie feministyczne poswiecone za-
gadnieniu wyzwalania sie ze zwigzku (Beisert, 2000).

Na uwage zastuguje koncepcja M. Krantzlera (1975). Opiera sie ona na zatozeniach, ze
rozwdj jest procesem nieustannych zmian, gdzie okresy stabilnosci przeplatajg sie z okre-
sami przejsciowymi (destabilizacji), oraz ze mozna przewidywac te zmiany. Autor przyjat, iz
pewien zbiér zdarzen powinien w zyciu jednostki wystgpi¢. Do zbioru tego nalezg m.in. mat-
zenstwo, a pozniej rozwod. W tym rozumieniu rozwod otwiera droge do wolnosci i radosci
zycia. Zatem rozwéd jako akt opuszczenia jednego stadium rozwojowego na rzecz kolejnego
jest aktem tworczym (Beisert, 2000).

Wspotczesnie rozwdd nie jest juz traktowany jako zjawisko nietypowe. Przemiany spo-
teczno-kulturowe, jakie nastgpity w Polsce, spowodowaty zmiany w obyczajowosci, posta-
wach oraz hierarchii wartosci. Spoteczenstwo stato sie bardziej tolerancyjne w odniesieniu
do pewnych faktéw, ktére dawniej traktowano jako wstydliwe. Jednym z przykiadow takiej
sytuacji byt rozwad.



Aktualnie rozwody staty sie utrwalonym zjawiskiem rzeczywistosci spotecznej. Wiele ro-
dzin rozpada sie, ale na ich miejsce powstajg nowe rodziny, w ktérych sktad wchodzg ludzie
juz raz czy nawet wiele razy rozwiedzeni.

Dawniej wiadomos$¢ o rozwodzie szokowata zarowno krewnych, jak i opinie publiczna.
Etykieta osoby rozwiedzionej byta silnie stygmatyzujaca dla jednostki. Szczegdlnie warto
podkresli¢ dwa skutki stygmatyzacji.

Pierwszy wigzat sie z samopoczuciem osob, ktére doswiadczyty sytuacji rozwodu i dotkli-
wie zetknetly sie z jego negatywnymi konsekwencjami. Niezaleznie od roli przyjetej w sprawie
rozwodowej konfrontacja z decyzjg rozwodowg byta prawdopodobnie najtrudniejszym ele-
mentem catego procesu przezywania rozwodu. Stanowi ona bowiem moment, ktéry decydu-
je o zaszeregowaniu rodziny (po rozstaniu matzonkéw) do kategorii rodzin okreslanych pejo-
ratywnie, np. rodzina patologiczna, zaburzona, dewiacyjna, rozbita, dysfunkcyjna, niepetna,
problemowa itp. U jednostek wychodzacych z inicjatywa rozwodu zwieksza sie poziom od-
powiedzialnosci za dokonany wybdr. Osoby podporzgdkowane lub czynnie przeciwstawiaja-
ce sie cudzej decyzji takze sg w bardzo trudnej emocjonalnie sytuacji, ktérg cechuje bezrad-
nosc¢ (Beisert, 2000).

Drugi skutek stygmatyzacji odnosit sie do znaczenia momentu decyzyjnego, bowiem
w koncepcjach nierozerwalnosci zwigzku maitzenskiego negatywnie oceniany jest wybor
rozwodu zamiast innych rozwigzan. Tymczasem sama decyzja nie stanowi przyczyny roz-
wodu. Najczesciej wystepujace motywy rozwodu zaliczane sg do patologii spotecznej (np.
alkoholizm, zdrada, problemy seksualne, ktopoty z porozumiewaniem sie, niezgodnosci
w kwestii wychowywania dzieci, problemy materialne) i istniaty juz dawniej, natomiast do
decyzji doprowadzita niemozno$¢ uporania sie z nimi (Adamski, 2002).

W. Majkowski (1999) wymienia trzy grupy przyczyn rozwodow:
= makrostrukturalne (stopien i skutki industrializacji i urbanizacji, np. w srodowisku wielko-

miejskim — anonimowos¢, brak spotecznej kontroli, wieksze mozliwosci znalezienia nowe-

go partnera, liberalne podejscie do sytuacji rozwodu)

= mikrostrukiuralne (sktad rodziny, liczba dzieci, praca zawodowa matki, brak wsparcia ze
strony innych cztonkéw rodziny, warunki mieszkaniowe)

= osobowosciowe (niezgodnos$¢ charakterow matzonkdw, ich system wartosci, matzenska

wiernosc¢, uzaleznienia) (Majkowski, 1999 cyt. za Izdebska, 2000).

Cho¢ obecne spoteczenstwo bardziej akceptuje rozwody, negatywny wptyw tego
zjawiska na dzieci nie ulegt zmianie.

Podkresla sie, ze to nie sam fakt rozwodu jest czynnikiem niekorzystnie wptywajacym na
rozwoj dziecka i jego przystosowanie, ale wszystkie wydarzenia wigzace sie z nim, takie jak
niekonsekwentne wychowanie, konflikt miedzy rodzicami przed rozwodem oraz wystepujaca
w tym samym czasie ich niedostepnos¢ dla dziecka, a takze trudna sytuacja ekonomiczna
rodziny (Beisert, 2000 ).

Dla dzieci rodzina, ktora prawidiowo realizuje wszystkie swoje funkcje, w ktorej
panuje mitos¢, zgoda oraz wzajemna troska o siebie, jest gwarantem optymalnego
srodowiska stymulujacego i wspierajacego rozwoj. Niestety, coraz wiecej dzieci jest
wychowywanych w rodzinach, ktére nie sa w stanie zapewni¢ im warunkow prawidto-
wego rozwoju.

Problem rodzin niepetnych dotyczy gtéwnie srodowisk miejskich, co zwigzane jest
z liczbowa przewaga ludnosci miejskiej i wieksza czestotliwoscia rozwodéw w mia-
stach niz na wsi (Kluz, 1990).

Wsréd rodzin niepetnych najliczniejsza grupe stanowia rodziny rozwiedzione,
gdzie opieke nad dzie¢mi przejeta matka (zdecydowanie rzadziej ojciec).

Przechodzac do skrotowej, ale jak sie wydaje niezbednej statystycznej ilustracji zjawiska,
nalezatoby wspomnie¢, ze Polska jest krajem o0 znacznej i nieustajacej przewadze liczby
zawieranych matzenstw nad rozwodami i separacjami.

Z danych GUS wynika, ze od konca 1946 roku do konca 2002 roku zarejestrowano
14.901 tys. matzenstw, rozwoddéw zas 1.771 tys. Zatem w okresie powojennym na 1000 mat-
zenstw przypadato srednio 119 rozwodéw. W ostatnich latach wspotczynnik ten wynosit po-
nad 200, a w roku 2002 wzrdst do 234, ale i tak jest on duzo nizszy niz w wiekszosci krajow,



np. Niemcy: 442, Wielka Brytania: 527, Francja: 408, Szwecja: 539, Austria: 498, Finlandia:
578 (Rajkiewicz, 2004).

Z raportu GUS dotyczacego liczby matzenstw, rodzin i gospodarstw domowych (2003)
wynika, ze 19,4% rodzin w Polsce (co piata) to rodziny niepetne. Liczba utrzymywanych w
nich dzieci wynosi 1.661 tys., w tym 1.511 tys. jest na utrzymaniu matek, a 150 tys. na
utrzymaniu ojcéw. Ta populacja stanowi 15,4% ogétu dzieci polskich, pozostajacych na
utrzymaniu rodziny. Zatem co széste dziecko w Polsce nie odczuwa petnej opieki rodziciel-
skiej (Rajkiewicz, 2004).

Analizujgc kierunki przemian zachodzacych aktualnie (XXI wiek) w rodzinie, mozna
stwierdzi¢, ze obserwuje sie pewne oznaki kryzysu rodziny jako instytucji (Wszeborowski,
2001).
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Katarzyna Walecka-Matyja

[6] I TY MOZESZ WESPRZEC FINANSOWO ORGANIZACJE POZARZADOWA

Od 1 stycznia 2004 r. organizacje pozarzadowe (stowarzyszenia, fundacje itp.) moga sta-
ra¢ sie 0 uzyskanie statusu organizacji pozytku publicznego. W Polsce jest to pewne novum,
wprowadzone przez ustawe z 24 kwietnia 2003 r. “o dziatalnosci pozytku publicznego
i o wolontariacie” ( Dz. U. z 2003 r. Nr 96 poz. 873 z p6zn. zm.).

Status organizacji pozytku publicznego nadawany jest przez Krajowy Rejestr Sgdowy na
podstawie dobrowolnych zgtoszen przesytanych przez organizacje zainteresowane jego uzy-
skaniem. Aby uzyskac¢ status pozytku publicznego, organizacja musi prowadzi¢ dziatalnosc
w obszarach pozytku publicznego, ktére wymienia ww. Ustawa (np. prowadzi¢ dziatania na
rzecz osob niepetnosprawnych — art. 4 ust. 1 pkt. 6) oraz spetni¢ dodatkowe wymagania
dotyczace jawnosci i standardéw swojego dziatania. Uzyskanie tego statusu daje organiza-
cjom kilka przywilejéw, m.in. mozliwos¢ korzystania z odpisu 1%, ktdérego nie posiadajg or-
ganizacje nie zarejestrowane (ustawa wprowadzita mozliwos¢ przekazywania ww. 1% po-
datku dochodowego przez osoby fizyczne na rzecz uprawnionych organizacji). Innymi stowy,
“prywatni” podatnicy mogq zadecydowac, ze 1% ptaconego przez nich podatku péjdzie nie
do skarbu panstwa, lecz na rzecz wybranej przez nich organizacji.

Nasze stowarzyszenie nie posiada w chwili obecnej takowego statusu. Trwaja, jak
zresztg w innych organizacjach, dyskusje i analizy nad tym, czy warto jest sie starac
0 wspomniany status, czy tez nie. Najwiekszym przywilejem sg oczywiscie wptywy z ww. 1%,
ponadto taczg sie z tym wieksza wiarygodnos¢ dla naszych darczyncow i ewentualnych
sponsoréw, mozliwos¢ fatwiejszej wspétpracy z lokalnymi samorzadami oraz utatwienia
w Urzedzie Skarbowym, zwolnienia z optat sgdowych. W opozycji: wysokie koszty zwigzane
ze statusem organizacji pozytku publicznego, ktére do kohca trudno jest obecnie oszacowac,
m.in. kosztowne ogtoszenia w Monitorze Polskim, prawdopodobne wysokie koszty prowa-
dzenia odpowiedniej ksiegowosci (prowadzenie np. osobnej rachunkowosci z dziatalnosci
ptatnej i nieptatnej) itp. Jak widzimy, trzeba to wszystko wnikliwie przemysle¢, szczegdlnie



jesli jest sie niezbyt duzg organizacjg w skali kraju, i podja¢ wtasciwe dla naszego stowarzy-
szenia decyzje.

Reasumujac, w chwili obecnej kazdy z nas bedac podatnikiem moze zastanowi¢ sie nad
przekazaniem wspomnianego powyzej 1%. Do czego serdecznie zachecam.

Jak to zrobié:

Krok 1 : trzeba znalez¢ organizacje

Jesli chcemy przekaza¢ 1% naszego podatku na rzecz organizacji pozytku publicznego,
nalezy przede wszystkim wybrac takg organizacje. Ich lista znajduje sie na stronie interneto-
wej Ministerstwa Sprawiedliwosci: http://opp.ms.gov.pl/. Danymi na ten temat dysponuja
takze terenowe Wydziaty KRS w 20 Sgdach Rejonowych na terenie catego kraju.

KRS nie uwzglednia jednak takich informacji, jak adres czy numer konta danej organizacji.
Informacje te — konieczne do dokonania wptaty — mozna uzyska¢ od samych organizacji,
z ich stron internetowych lub z ogéIinodostepnych w Internecie baz danych.

W portalu www.ngo.pl uruchomiona zostata baza organizacji pozytku publicznego, za-
wierajgca takze wszystkie inne niezbedne informacje.

Krok 2: trzeba obliczy¢ kwote, ktéra mozemy przekazac¢

Gdy juz wiemy, jakiej organizacji chcemy przekaza¢ czes$¢ naszego podatku, trzeba sie
dowiedzie¢, jaka to bedzie kwota. Najpierw zatem trzeba obliczy¢ swdj podatek nalezny
Urzedowi Skarbowemu, a nastepnie odliczy¢ 1% od tego podatku. Przy wypetnianiu odpo-
wiedniego dla siebie formularza PIT (np. PIT-36 lub PIT-37) w czesci zatytutowanej “Obli-
czenia zobowigzania podatkowego” znajdziemy rubryke “Kwota zmniejszenia z tytutu wptaty
na rzecz organizacji pozytku publicznego” (dla PIT-36 jest to pozycja nr 181, dla PIT-37 jest
to pozycja 111). Tutaj wpisujemy kwote obliczonego 1%. 1% obliczamy od tej kwoty, kt6rg
wpisaliSmy w pozycje wyzej, czyli dla PIT-36 z pozycji nr 180, dla PIT-37 z pozycji nr 110.
Uwaga! Przy obliczaniu 1% z podatku, w formularzu PIT wpisujemy kwote pomniejszenia
zaokraglong do petnych dziesiatek groszy w dét.
Krok 3: obliczong kwote nalezy wptaci¢ przelewem na konto organizacji

Musimy udac¢ sie do banku lub na poczte i tam dokona¢ wptaty — w wysokos$ci obliczone-
g0 1% podatku — na konto wybranej przez nas organizacji. Na dowodzie wptaty powinny by¢
zawarte co najmniej nastepujace dane: imie i nazwisko oraz adres wptacajacego, kwota do-
konanej wpfaty, nazwa organizacji pozytku publicznego, na rzecz ktérej dokonana zostata
wptata; w pozycji “tytutem” nalezy wpisac: “wpfata 1% podatku na rzecz organizacji pozytku
publicznego”. Pokwitowanie wptaty nalezy zachowa¢ — w razie wezwania w celu wyjasnien
ze strony Urzedu Skarbowego. Wptata musi byé dokonana pomiedzy 1 stycznia 2005 r.
a dniem ztozenia zeznania podatkowego — nie p6zniej jednak niz do 30 kwietnia 2005 r.

Krok 4: wysta¢ formularz PIT
Aby dopetni¢ formalnosci, wypetniony formularz wysytamy do Urzedu Skarbowego. Jesli
nie popetnilismy zadnego bfedu, mozemy by¢ spokojni:
e urzad uzna za prawidtowe pomniejszenie podatku do zaptacenia, jesli z catosci zeznania
wynikta taka koniecznosé
e |ub zwréci nam odliczony 1% w przypadku, jesli z catosci naszego zeznania wynikta nad-
ptata podatku.
A my, wspierajac swoimi pieniedzmi wybrang przez nas organizacje pozytku publicznego,
mozemy by¢ pewni jej wdziecznosci i spetnienia dobrego uczynku. Powodzenial!
przygotowano w oparciu o “Ustawe o dziatalno$ci pozytku publicznego
i 0 wolontariacie” ( Dz. U. z 2003 r. nr 96 poz. 873 z pdézn. zm.)

oraz materiaty z portalu internetowego www.ngo.pl!
R. P.



[7]1 KILKA REFLEKSJI OSOBISTYCH

Czytelnikom Biuletynu jestem winien przeprosiny za to, ze na ten numer trzeba byto tak
dlugo czekac¢. To skutek mojego dtugiego, trwajacego prawie cztery miesigce, pobytu w In-
stytucie Hematologii.

A przy okazji chciatbym sie tu podzieli¢ kilkoma refleksjami, jakie nasunety mi sie w trak-
cie tego pobytu. Ot6z przez caty czas wsrod pacjentdéw nie brakowato hemofilikow — czasami
na chirurgii lezato ich i dziesieciu. W mniejszosci byty typowe dawniej schorzenia — wylewy
do stawdw lub miesni czy zeby wymagajace usuniecia. Dominowaty przypadtosci zdarzajace
sie wszystkim — wsrdd nich kamienie nerkowe, zylaki przetyku (przy marskosci watroby),
przepuklina, nowotwoér gardta, podejrzenie nowotworu jelita grubego... A na podstawie opo-
wiesci kolegow mégtbym jeszcze dorzuci¢ np. wyciecie woreczka zétciowego.

Choc¢ zabrzmi to dziwnie — wszak to lista przykrych dolegliwosci — taki wykaz nastraja
mnie optymistycznie. Jeszcze do niedawna trzeba byto ktas¢ sie do szpitala z byle wylewem
— dzi§ mamy leczenie domowe. Dzieki postepowi medycyny srednia dtugos¢ zycia hemofili-
kow znacznie sie wydtuzyta; dawniej po prostu wielu z nas nie dozytoby momentu, w ktérym
pojawiajg sie niedomagania zwigzane z zaawansowanym wiekiem. | wreszcie — co jest tu
zdecydowanie najwazniejsze — jesli przytrafi sie nam “co$ takiego”, w zadnym wypadku nie
powinnismy sie zatamywac; lekarze z Instytutu Hematologii zapewnig nam ostone czynni-
kiem przy kazdej powaznej operaciji.

Oczywiscie o ile Ministerstwo Zdrowia przeznaczy odpowiednie fundusze na zakup tego
czynnika. Ale o tym juz byto na innych stronach biezgcego Biuletynu.

Adam Sumera
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JOLKA
Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.
- natarcie - stolica Francji
- powinien oddac pienigdze - Fedorowicz lub Wojcicki
- potrzebna Miss Swiata - bezpieczniki
- drzazga - stacja kolejowa
- stolica Serbii i Czarnogéry - imie Wotodyjowskiego
- zaleta - grzeje mniej niz pierzyna

- grywa kochankéw - rodzinne miasto $w. Franciszka
y



- praktyka przysztego adwokata
- surowiec na ostrze noza

- ojciec Ikara

- prowadzg do mieszkania

- miano

- stolica polskiej piosenki

- statek Noego

- sprzet krawca

- sita rozpedu

lista, spis
biegnie obok schodéw
np. Pacyfik
wystepuje pierwszy raz
gtéwna tetnica
panstwo z Kijowem
zespoOt komoérek o wspdlnej funkgji
tworczos¢ Wistawy Szymborskiej
najwieksza rzeka Francji
Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Do uzytku wewnetrznego.
Opracowat Adam Sumera. Wspbétpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.
Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: Ldédzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia

Chorych na Hemofilie, ul. Zarzewska 10/18, 93-184 £6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl; psch_lodz@interia.pl



