BIULETYN INFORMACYJNY

Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie

NR 2 (30) LATO 2008

Dwa artykuty otwierajgce numer poswiecilismy problemom chorych na chorobe von Wille-
branda. Dr Windyga omawia to schorzenie i metody jego leczenia [1], natomiast dr Zdziarska
zajmuje sie problemami dotyczgacymi kobiet z tq skazg krwotoczng [2].

Wiele miejsca poswiecilismy wydarzeniom zwigzanym z tegorocznym Swiatowym Dniem
Chorych na Hemofilie [3, 5, 6, 14]. Wystapienie Briana O’Mahony przybliza nam sytuacje
chorych na hemofilie w Irlandii [4]. Na miano wydarzenia roku moze zastuzy ogtoszenie
wprowadzenia profilaktycznego leczenia dzieci chorych na hemofilie [7]. Czas pokaze, czy
deklaracje znajdq potwierdzenie w rzeczywistosci. Bardzo bysmy chcieli, Zzeby tak sie stato.

Sporo zainteresowania wzbudzit proces sgdowy o odszkodowanie dla chorych na hemofi-
lie zakazonych HCV [8]. Cho¢ Stowarzyszenie nie jest organizatorem tych poczynarn, to jed-
nak staramy sie pomagac¢ chorym w ich stusznych dgzeniach do uzyskania pewnego za-
doscuczynienia. Zarazem ten proces moze okazac sie przestrogq przed tym, co moze sie
stac, jesli nie bedziemy caty czas dbac o bezpieczenstwo naszych lekow.

Trzy materiaty zajmujg sie kwestiami psychologicznymi [10—12], dziedzing wcigz niedoce-
niang w opiece nad chorymi na hemofilie.

Niestety, znowu musielismy pozegnac jednego z naszych kolegéw (wspomnienie: [13]).
Niech ta bolesna strata uswiadomi nam, ze warto rozwazy¢ rozpoczecie leczenia watroby,
jesli nalezymy do osoéb zakazonych HCV lub HBV.

Zawiedzionych mitosnikdw jolki zapewniamy, ze wroci ona na swoje miejsce w nastepnym
Biuletynie.

Adam Sumera

[1] O PRZYCZYNACH, ROZPOZNAWANIU | LECZENIU CHOROBY VON
WILLEBRANDA

Czynnik von Willebranda (VWF) spetnia podwojng role w procesie krzepniecia krwi. Po
pierwsze, bierze udziat w tworzeniu ptytkowego czopu hemostatycznego. Po drugie, tworzy
kompleks z czynnikiem krzepniecia VIII (cz. VIII), chronigc go przed przyspieszong elimina-
cja z krwiobiegu. Niedobér lub uposledzenie funkcji VWF jest przyczyng choroby von Wille-
branda (von Willebrand Disease, vVWD). Jako pierwszy chorobe te opisat w 1926 r. dr Erik
von Willebrand z uniwersytetu w Helsinkach, ale poznanie struktury czynnika von Willebran-
da i sklonowanie genu tego czynnika nastapito prawie 60 lat p6znie;.

Jak wykazaty badania epidemiologiczne przeprowadzone na przetomie lat 1980—-1990,
choroba von Willebranda (VWD) wystepuje u okoto 1% os6b ogdlnej populacji, jest zatem
najczestszg wrodzong skazg krwotoczna. Choroba ta wystepuje u kobiet i mezczyzn. Obja-
wami schorzenia sg nadmierne krwawienia ze $luzéwek, np. nosa i drog rodnych, natomiast
wtérny niedobor cz. VIl objawia sie krwawieniami do tkanek miekkich. Znaczny niedobér cz.
VIl objawia sie skionnoscig do wystepowania samoistnych wylewéw krwi do stawéw, co
upodabnia vVWD do ciezkiej hemofilii.

Wyrdznia sie 3 gtbwne typy choroby von Willebranda. Typ 1 oznacza tagodny lub umiar-
kowany (10—40% normy) niedobdr czynnika von Willebranda, ktéremu zazwyczaj towarzyszy
analogiczny niedob6r cz. VIII. Ta posta¢ VWD wystepuje najczesciej. Rzadziej spotyka sie
typ 2 choroby von Willebranda, ktérego przyczyna — w przeciwienstwie do typu 1 i 3 — nie
jest defekt ilosciowy, lecz zaburzenie funkcji VWF. Wystepujacy najrzadziej typ 3 charaktery-



zuje ciezki niedobdr lub catkowity brak VWF i zazwyczaj bardzo mata zawartos¢ (<10%) cz.
VIII. Klasyfikacja VWD dos$¢ dobrze odzwierciedla przebieg kliniczny choroby. Skaza krwo-
toczna jest najtagodniejsza w typie 1, zazwyczaj nieco ciezsza w typie 2, za$ najciezsza w
typie 3 choroby von Willebranda. Cho¢ opisano ponad 250 réznorakich mutacji w genie
czynnika von Willebranda, ktérych wynikiem sg zaburzenia ilosciowe i/lub jakosciowe VWF,
to jak na razie nie udato sie stworzy¢ genetycznej klasyfikacji tej choroby. Wiecej informaciji
na temat podtoza genetycznego VWD mozna znalezé na stronie internetowej
www.sheffield.ac.uk/vwi.

W leczeniu krwawien u pacjentéw z choroba von Willebranda wykorzystuje sie obecnie
przede wszystkim dwa leki: desmopresyne (DDAVP) i liofilizowane koncentraty czynnikéw
krzepniecia krwi. U 0s6b zdrowych oraz u chorych na tagodna hemofilie A i u pacjentéow z
wybranymi (fagodnymi) postaciami vWD, DDAVP powoduje przejsciowe zwiekszenie zawar-
tosci VWF i cz. VIII w krwiobiegu. Mechanizm dziatania DDAVP polega na stymulacji uwal-
niania czynnika von Willebranda magazynowanego w srodbtonku naczyniowym do osocza.
W ciagu 5-7 dni od rozpoczecia podawania DDAVP dochodzi do wyczerpania $rédbtonko-
wych magazynéw czynnika von Willebranda i dalsze stosowanie tego leku nie ma uzasad-
nienia. Desmopresyne podaje sie w dawce 0,3 ug/kg mc. we wlewie dozylnym trwajacym co
najmniej 30 minut. Niestety w Polsce nie jest zarejestrowany preparat DDAVP w postaci in-
halacji donosowych, ktéry podaje sie dorostym w dawce 300 pg, a dzieciom — 150 pg. Bar-
dzo pozyteczne w hamowaniu krwawien sluzowkowych u oséb z chorobg von Willebranda sg
leki antyfibrynolityczne. Kwas aminokapronowy (w dawce 50-60 mg/kg mc. co 46 h) lub
kwas traneksamowy (w dawce 10—15 mg/kg mc. co 8-12 h) mogq by¢ podawane dozylnie,
doustnie lub miejscowo. W celu opanowania nadmiernych krwawien miesigczkowych u ko-
biet z VWD czesto siega sie po preparaty zawierajgce estrogeny i progestageny.

We wszystkich przypadkach typu 3 vWD, ale takze w znacznym odsetku typu 2 tej
choroby desmopresyna jest klinicznie nieskuteczna (srédbtonek naczyniowy nie zawiera
VWF w ogéle lub zawiera VWF o silnie zaburzonej strukturze i funkcji). Co wiecej, podanie
DDAVP u pacjentéw z podtypem 2B choroby von Willebranda moze prowadzi¢ do istotnej
klinicznie matoptytkowosci. U czesci pacjentéw po podaniu desmopresyny obserwuje sie
objawy niepozadane, ktére niekiedy wymuszajg odstawienie leku. Ponadto niektorzy pacjen-
ci z typem 1 VWD wykazujg opornos¢ na DDAVP. W powyzszych sytuacjach stosuje sie
koncentraty czynnika von Willebranda.

Dozylne przetoczenia preparatow zawierajacych czynnik von Willebranda w celu uzupet-
nienia jego niedoboru u pacjentéw z vVWD okresla sie mianem terapii substytucyjnej. Osocze
swiezo mrozone (fresh frozen plasma, FFP), ktére przed laty stanowito podstawe terapii sub-
stytucyjnej VWD, zawiera zaréwno VWF, jak i cz. VIII. By wyrowna¢ defekt hemostazy w
vWD, nalezy dozylnie przetoczy¢ FFP w dawce 20-50 ml/kg masy ciata, co niestety nierzad-
ko prowadzi do objetosciowego przecigzenia uktadu krazenia. W poréwnaniu do FFP,
znacznie wiecej czynnika von Willebranda i czynnika VIII zawiera krioprecypitat, ktdérego
technologie wytwarzania, polegajaca na powolnym rozmrazaniu FFP w temp. +4 °C, opra-
cowano juz w latach 50. XX wieku. W celu wyréwnania zaburzen hemostazy u chorego na
vWD, krioprecypitat podaje sie dozylnie zazwyczaj w dawce 1-2 worki (20-40 ml) na kazde
10 kg wagi ciata pacjenta. Poniewaz zaréwno FFP, jak i krioprecypitat nie sg poddawane
zadnym procedurom inaktywacji czastek zakaznych przenoszonych drogg krwi, obydwa pro-
dukty nie sg zalecane do terapii substytucyjnej skaz krwotocznych. Ich miejsce zajety liofili-
zowane koncentraty czynnikédw krzepniecia poddawane procedurom inaktywujacym lub eli-
minujacym wirusy przenoszone drogg krwi.

Pierwsze liofilizowane koncentraty czynnikow krzepniecia, a byty nimi koncentraty cz. VIII,
pojawity sie na rynku pod koniec lat 60. XX wieku. Wytwarza sie je przy uzyciu jednej z kilku
dostepnych metod produkcji, przy czym surowcem do dalszego przetwarzania jest najcze-
Sciej krioprecypitat uzyskiwany z puli osocza pobranego od 2000-20.000 dawcow. Aby uzy-
skac jak najwieksze stezenie cz. VIII, krioprecypitat przechodzi kolejne etapy frakcjonowania,
w tym jest poddawany procesowi oczyszczania z domieszek réznych biatek, czyli chromato-
grafii (np. chromatografii jono-wymiennej, chromatografii powinowactwa). Stezenie cz. VIII w
koncentracie jest kilkaset razy wieksze niz w osoczu. Innymi stowy, w 5-10 ml roztworu




przygotowanego przez rozpuszczenie liofilizatu w wodzie do wstrzyknie¢ znajduje sie od 250
do 2000 jednostek miedzynarodowych (j.m.) cz. VIII, czyli tyle, ile w przyblizeniu zawiera
250—-2000 ml FFP. Od 1985 r. wszystkie koncentraty czynnikdw krzepniecia sg w toku pro-
dukcji poddawane procedurom inaktywacji wiruséw przenoszonych przez krew. Koncentraty
czynnikow krzepnigcia moga by¢ wytwarzane nie tylko z ludzkiej krwi, ale takze metodami
inzynierii genetycznej w hodowlach komaérkowych; sg to tzw. rekombinowane czynniki krzep-
niecia. Na rynku dostepne sg obecnie koncentraty rekombinowanych czynnikéw krzepniecia
VIIIL, IX i Vlla.

Tabela 1. Charakterystyka wybranych liofilizowanych koncentratéw czynnikédw krzepniecia
stosowanych w leczeniu choroby von Willebranda

Nazwa Metoda inaktywacji wiruséw | Stopien odzyskania cz. VI
koncentratu (j-m./dl) po wstrzyknieciu
koncentratu w dawce 1 j.m.
cz.VIIl /kg mc.
Hemate-P (ZLB Behring) Pasteryzacja 2,7(1,9-3,7)
(60°C / 10h) (mediana, zakres)

Fandhi (Grifols)
S/D + ogrzewanie produktu brak danych
koncowego (80°C / 72h)

Immunate (Baxter) S/D + ogrzewanie w parze 1,9 (0,8 -3,5)
(60°C / 10h) (Srednia, zakres)

Wilfactin (LFB) S/D + nanofilatracja + ogrze- 225+243"*
wanie produktu koncowego (redniaxSD)
(80°C / 72h)

*) bardzo duzy stopien odzyskania (ang. recovery) wynika z dysproporcji pomiedzy matg za-
wartoscig cz. VIII w koncentracie Wilfactin a znacznym wydtuzeniem czasu biologicznego
péttrwania endogennego cz. VIII dzieki wstrzyknietemu (egzogennemu) czynnikowi von Wil-
lebranda

j.m. — jednostka miedzynarodowa, mc. — masa ciata, S/D — solvent/detergent (rozpuszczal-
nik/detergent), SD — odchylenie standardowe



Tabela 2. Przecietne dawki koncentratéw zawierajacych czynnik VIII i czynnik von Willebran-
da w profilaktyce i leczeniu krwawien u 0séb ze znacznie zmniejszong zawartoscig cz. VIII i
VWF:RCof (<10 j.m./dl)

Sytuacja kliniczna Dawka (j.m./kg) Czestos¢  wstrzyk- | Pozadana aktyw-
cz. VIl lub nie¢ no$¢ w osoczu bior-
vVWF:RCof cy cz. VIl lub

vWF:RCof (j.m./dl)

Duzy zabieg opera- | Przed operacja: 50 Bolus przed opera- Najnizsza aktywnosé
cyjny lub powazne Nastepnie: 25-40 Cja i nastepnie co w ciggu doby (nadir)

krwawienie 12—24 h do zagoje- | >50

nia rany (zazwyczaj

5-10 dni)
Maty zabieg opera- | Okoto 40 Bolus przed opera- | Nadir >30
cyjny cja i nastepnie co

24—48 h do zagoje-
nia rany (zazwyczaj

2—4 dni)

Ekstrakcja zeba Okoto 30 Tylko jeden bolus Utrzymywac >50
bezposrednio przed | przez 12 h
zabiegiem

Mniejsze krwawienie | 25 W razie potrzeby >30 do zatrzymania
powtarzac co 24 h krwawienia

Poréd 40 Co24h >50 w dniu porodu i

przez 3—4 dni po
porodzie

cz. VIl = czynnik VIII, vWF:RCof — aktywno$¢ (kofaktora ristocetyny) czynnika von Wille-
branda, j.m. — jednostka miedzynarodowa

Poniewaz jak dotad nie udato sie wytworzy¢ rekombinowanego czynnika von Willebranda,
wszystkie koncentraty stosowane w leczeniu VWD sg produkowane z ludzkiego osocza i
wiekszos¢ z nich zawiera zaréwno VWF, jak i cz. VIII. W tabeli 1 (s. 5) przedstawiono charak-
terystyke wybranych koncentratéw zarejestrowanych do leczenia choroby von Willebranda.

Dawkowanie koncentratéw i czas trwania substytucji zalezy od sytuacji klinicznej. Dawka
koncentratu wyrazona w j.m. cz. VIII i .m. vVWF:RCof jest praktycznie taka sama, albowiem
stopien odzyskania in vivo (ang. recovery) cz. VIII i VWF:RCof jest bardzo zblizony dla wiek-
szosci koncentratow (wyjatkiem jest Wilfactin). Wstrzykniecie 1 j.m. vVWF:RCof lub 1 j.m. cz.
VIII /kg mc. powoduje wzrost zawartosci VWF:RCof lub cz. VIII w osoczu biorcy przecietnie o
2 j.m./dl. Na przyktad, jesli osobie o masie ciata 50 kg wstrzykniemy 1000 j.m. (20 j.m./kg
mc.) koncentratu, w ktérym stosunek cz. VIIl do vWF:RCof wynosi 1:1, to zawarto$¢ zaréwno
cz. VIII, jak i vVWF:RCof w osoczu pacjenta wzrosnie o 40 j.m./dl. Jesli zachodzi koniecznosc¢
czestych wstrzyknie¢ koncentratu przez kolejne dni, jak to ma miejsce np. u pacjentéw pod-
dawanych zabiegom chirurgicznym, to nalezy uwaznie monitorowac¢ oba parametry. Wynika
to z réznicy czasow ich péttrwania w krwiobiegu chorych na vWD, ktéry dla cz. VIII wynosi az
24-26 h (po wstrzyknieciu VWF czas péttrwania cz. VIII ulega stopniowemu wydtuzeniu), a
dla aktywnosci kofaktora ristocetyny zaledwie 8—10 h. Warto podkresli¢, ze niebezpieczen-
stwo dla biorcy koncentratu tkwi nie tylko w stosowaniu zbyt matych dawek skutkujgcych



niedostateczng prewencjg krwawien, ale takze w podawaniu dawek zbyt duzych, ktérych
wynikiem moze by¢ kumulacja cz. VIl w krwiobiegu. Przy aktywnos$ci cz. VIII w osoczu >200
j-m./dl realne staje sie zagrozenie powiktaniami zakrzepowo-zatorowymi. Dawkowanie kon-
centratow czynnikow krzepniecia u pacjentéw z chorobg von Willebranda przedstawiono w
tabeli 2.

Koncentraty czynnika VIII zawierajgce czynnik von Willebranda sg od wielu lat z powo-
dzeniem stosowane w leczeniu substytucyjnym hemofilii A. Cho¢ obecnie przewaza poglad,
ze lekiem pierwszego wyboru u chorych na hemofilie A powinny by¢ koncentraty rekombino-
wanego (,czystego”) czynnika VIII, to czes¢ autorow podkresla zalety obecnosci czynnika
von Willebranda w koncentratach stosowanych w tej grupie pacjentéw. Wigzac sie z dome-
nami C2 i A3 czynnika VIII, czynnik von Willebranda moduluje odpowiedz immunologiczng
ustroju wobec cz. VIII. Jest to bardzo wazne, albowiem u okoto 15% chorych na ciezkg he-
mofilie A, w odpowiedzi na wstrzykiwany dozylnie koncentrat czynnika VIII pojawiajg sie w
krwiobiegu alloprzeciwciata neutralizujgce cz. VIII. Przeciwciata te sa uznawane za najpo-
wazniejsze powiktanie leczenia substytucyjnego hemofilii, gdyz w ich obecnosci podawany
pacjentowi czynnik VIl nie jest w stanie zapewni¢ prawidtowego krzepniecia krwi. Kilka ze-
spotébw badawczych doniosto, ze przeciwciata skierowane przeciwko domenom C1 i C2
czynnika VIII wykazujg silne dziatanie neutralizujgce wobec wolnego czynnika VIII, ale
znacznie stabsze wobec cz. VIII zwigzanego z czynnikiem von Willebranda. Ponadto czes¢
autoréw wykazato, ze u chorych na ciezkg hemofilie A otrzymujacych koncentraty czynnika
VIl zawierajgce czynnik von Willebranda inhibitor czynnika VIII wystepuje znacznie rzadziej
niz u pacjentow leczonych wysoko oczyszczonymi koncentratami cz. VIl bez vWF. Obser-
wacje te sg obecnie poddawane weryfikacji w toczacych sie badaniach klinicznych.

Jerzy Windyga

[2] KRWOTOCZNE MIESIACZKI U PACJENTEK CHORYCH NA WRODZONE
SKAZY KRWOTOCZNE

Obfite, przedtuzajagce sie miesigczki sg jednym z charakterystycznych objawow skaz
krwotocznych. Czesto sa one przyczyng przewlektej anemii z niedoboru zelaza, a nawet
znacznej utraty krwi, ktéra moze powodowaé koniecznos¢ przetoczenia krwi. Zdarza sie, ze
dziewczynka lub kobieta jest z powodu krwotocznych miesigczek kierowana do hematologa,
ktéry po wykonaniu odpowiednich badan rozpoznaje u niej na przyktad chorobe von Wille-
branda lub inng skaze krwotoczng. Trzeba jednak pamietac, ze nie w kazdym przypadku
obfite miesigczki oznaczajg, iz kobieta ma skaze krwotoczng. Wrecz przeciwnie — w wiek-
szosci przypadkéw przyczyna lezy w obrebie uktadu rodnego (sg nig na przyktad zaburzenia
hormonalne lub miesniaki macicy). Jednak kazda kobieta, u ktdrej poza tg dolegliwoscig wy-
stepujg inne objawy krwotoczne (na przyktad krwawienia z nosa, duze, samoistne siniaki,
krwawienia po usuwaniu zebdw lub innych zabiegach), powinna trafi¢ do hematologa zajmu-
jacego sie skazami krwotocznymi.

Podobnie nie kazda kobieta chora na skaze krwotoczng cierpi na krwotoczne miesigczki.
W przypadku choroby von Willebranda, ktéra jest najczestszg wrodzong skaza krwotoczna,
na diugie lub obfite miesigczki uskarza sie przecietnie co trzecia chora pacjentka. Réwniez
czesé kobiet z rzadkimi skazami krwotocznymi (zaburzenia czynnosci ptytek krwi, niedobor
czynnika VII, czynnika V, fibrynogenu czy czynnika XlIlI) doswiadcza tego problemu. Nie na-
lezy takze zapominac¢ o nosicielkach hemofilii A lub B (matkach, siostrach i cérkach chorych
na hemofilie mezczyzn), ktére moga mie¢ obnizony poziom czynnika krzepnigcia we krwi i
rowniez wymagac leczenia z powodu krwotocznych miesigczek.

Bardzo wazng role w leczeniu nadmiernych krwawienn miesigczkowych odgrywa Exacyl,
ktory jest lekiem hamujacym rozktad skrzepu (fibrynolize). U wielu pacjentek sam Exacyl,
podawany w dawce 2 tbl. 3 lub 4 razy dziennie, moze zlikwidowa¢ problem. Czasem dodat-
kowo stosuje sie preparat Cyclonamine (zwykle w dawce 1-2 tbl. 3 razy na dobe). Niekiedy
takie leczenie jest wystarczajace.



W przypadkach, gdy Exacyl i Cyclonamine nie skutkuja, ginekolog moze zaproponowac
preparaty hormonalne. Doustne preparaty antykoncepcyjne zawierajace dwa hormony (es-
trogen i progestagen) u wielu kobiet skutecznie ograniczajg krwawienia i pomagajg zwiek-
szy¢ stezenie hemoglobiny we krwi u tych, ktére z powodu obfitych miesigczek cierpig na
anemie. Inng mozliwoscig jest zatozenie wktadki wewnatrzmacicznej uwalniajgcej hormon
(lewonorgestrel), ktérej skutecznos¢ w ograniczaniu krwawien miesigczkowych wykazano w
grupie kobiet chorych na chorobe von Willebranda. Nalezy pamietaé, ze preparaty hormo-
nalne przepisuje ginekolog po zbadaniu pacjentki i przeprowadzeniu z nig wywiadu choro-
bowego. U niektérych kobiet preparaty te sg przeciwwskazane.

Jezeli nadal nie uzyskano spodziewanego efektu, nalezy siegnac po leki typowe dla kon-
kretnej skazy krwotocznej. U pacjentek z tagodnym typem choroby von Willebranda oraz
nosicielek hemofilii A jest to desmopresyna (Minirin). U pozostatych pacjentek — koncentraty
odpowiednich czynnikéw krzepniecia (np. czynnika VIl z czynnikiem von Willebranda, czyn-
nika VII, czynnika XIll). Preparaty te stosuje sie wedtug schematu ustalonego przez hemato-
loga, zwykle przez pierwsze 1-3 dni miesigczki. Dodatkowo nalezy przyjmowacé Exacyl,
ewentualnie réwniez Cyclonamine.

Zdarza sie, ze krwotoczne miesigczki sg bardzo trudne do leczenia i pomimo zastosowa-
nia réznych metod terapii kobieta nadal traci zbyt duzo krwi. Wéwczas pozostajg metody
chirurgiczne. Pierwsza z nich jest ablacja endometrium (zniszczenie $luzéwki macicy). W
niektérych przypadkach moze okazac sie konieczne usuniecie macicy, cho¢ dzis dochodzi
do tego rzadziej niz w przesziosci, z uwagi na skuteczniejsze metody leczenia zacho-
wawczego.

Kobiety, ktére w czasie miesigczki musza stosowac leki przeciwbdlowe, powinny pamie-
tac, ze nalezy unika¢ pochodnych aspiryny, do ktérych nalezg popularne preparaty, takie jak
np. Ibuprom, Naproxen czy Ketonal. Leki te hamujg dziatanie ptytek krwi i mogg u kobiet cho-
rych na skaze krwotoczng nasili¢ krwawienie.

Joanna Zdziarska, Katedra i Klinika Hematologii CMUJ w Krakowie,
email: joannaz@patio.strefa.pl

[3] DZIEN CHORYCH NA HEMOFILIE

W tym roku obchody Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie, przypadajacego 17 kwiet-
nia, rozpoczety sie wczesniej, bo juz 16 kwietnia. Wowczas odbyta sie specjalna konferencja
zorganizowana przez nasze Stowarzyszenie. Dr Jerzy Windyga i doc. Anna Klukowska
omowili problemy i perspektywy leczenia w Polsce, a sytuacje chorych na hemofilie w Irlandii
przedstawili reprezentujacy tamtejsze stowarzyszenie pacjentéw Brian O’Mahony (fragmenty
tego referatu przytaczamy ponizej) i Declan Noone. Wiele uwagi poswiecono roli profilaktyki
w leczeniu hemofilii, podkreslajac, ze profilaktyczne podawanie czynnika dzieciom jest
wprawdzie kosztowne, ale w ogdélnym rozrachunku zdecydowanie sie optaca, poniewaz po-
zwala zapobiec pdzniejszym wydatkom na leczenie, hospitalizacje, operacje chirurgiczne i
renty. Do tego dochodzg jeszcze niedajace sie przeliczy¢ na pienigdze zyski, jakimi sg unik-
niecie bolu, poprawa jakosci zycia nie tylko chorego, ale i jego rodziny, mozliwo$¢ normalne-
go chodzenia do szkoty i na studia, pracy w zdobytym zawodzie, w petni samodzielnej egzy-
stencji.

Brian O’Mahony opowiadat o imprezie integracyjnej, jakg zorganizowano w jednej z ir-
landzkich szkot. Patrzac na bawigce sie dzieci, nie sposéb byto zgadnag¢, ktére z nich ma
hemofilie, a ktére jest zdrowe. Dzieki profilaktycznemu podawaniu czynnika krzepniecia tam-
tejsi mtodzi hemofilicy nie wiedza, co to utykanie czy znieksztatcone stawy.

Na konferencji pojawita sie takze pani dyrektor Narodowego Centrum Krwi Agnieszka
Beniuk-Patota. Zapytana, czemu Ministerstwo Zdrowia postanowito zmniejszy¢ tegoroczny
zakup czynnika VIIl o 19 min jednostek, oswiadczyta, ze w budzecie ministerstwa rzeczywi-
8cie zabrakto funduszy na peten zakup; ztozyta jednoczesnie publicznie przyrzeczenie, ze
NCK doprowadzi do zakupu tych 19 min jedn. z rezerwy budzetowej w ciagu najblizszych
trzech miesiecy. A poniewaz w owym czasie w kilku regionach Polski pojawity sie powazne



ktopoty z zaopatrzeniem w czynnik |IX, pani dyrektor obiecata takze, ze do kohca owego ty-
godnia rozpocznie sie procedura przetargowa zwigzana z zakupem tego czynnika.
Obecni na konferencji dziennikarze robili wiele notatek, czego rezultaty mozna byto zna-
lez¢ potem w mediach.
(as)

[4] LECZENIE HEMOFILII W IRLANDII

Oto obszerne fragmenty wystgpienia Briana O’Mahony z irlandzkiego stowarzyszenia
chorych na hemofilie, wygtoszonego 16 kwietnia br. w Warszawie podczas konferencji z
okazji Swiatowego Dnia Chorych na Hemofili.

Podobienstwa miedzy Irlandig a Polska nie sg oczywiste. Irlandia to niewielkie panstwo
liczace okoto 4,5 miliona mieszkancéw, podczas gdy Polska to duzy kraj majgcy ponad 38
milionow obywateli. A jednak oba panstwa majg co$ wspolnego — musiaty w swojej historii
przejs¢ przez dtugg walke o suwerennos¢ i pokonac wiele przeciwnosci losu. Irlandczykéw i
Polakow taczy religia katolicka, wytrwato$¢ w dziataniach, a obecnie réwniez wspdlne czton-
kostwo w Unii Europejskiej. Zwigzki miedzy obydwoma krajami bedg sie pogtebia¢, miedzy
innymi dzieki faktowi, ze dzi$ okoto ¢wier¢ miliona Polakéw przebywa i pracuje w Irlandii,
wzbogacajac réznorodnos¢ tamtejszego spoteczenstwa i przyczyniajac sie do rozwoju eko-
nomicznego Irlandii. Jesli chodzi o popularnos¢ jezykdédw w tym kraju, polski zajmuje w tej
chwili trzecie miejsce, po angielskim i gaelickim (irlandzkim).

Irlandia Polska
hemofilia — chorzy 577 2423
choroba von Willebranda — chorzy 616 929
poziom cz. VIII na gtowe mieszkanca 5,7 1,6
poziom cz. IX na gtowe mieszkanca 2,1 0,2
czynniki rekombinowane TAK NIE
leczenie profilaktyczne TAK NIE

Organizacja leczenia chorych na hemofilie i podobne skazy krwotoczne oraz dostepnosé
takiego leczenia to dziedzina, w ktorej wida¢ wyrazne roznice. Leczenie hemofilii w Irlandii
jest dobrze zorganizowane i ma mocne podstawy prawne. Istnieje Narodowy Spis Chorych
na Hemofilie, Narodowe Standardy Leczenia oraz sie¢ oferujgcych wszechstronng opieke
Centrow Leczenia Hemofilii we wszystkich wiekszych miastach. Istnieje takze sie¢ specjali-
stycznych osrodkéw leczenia dla osob zakazonych wirusowym zapaleniem watroby typu C.
Koncentraty czynnikdw krzepniecia przeznaczone do leczenia hemofilii sg kupowane w na-
rodowym przetargu, przy ktérym liczy sie opinia czotowych klinicystéw oraz spotecznosci
chorych na hemofilie. Nad opiekg medyczng dla chorych na hemofilie czuwa Narodowa Ra-
da ds. Hemofilii, w ktdérej zasiadajq przedstawiciele Ministerstwa Zdrowia, lekarzy klinicystéw
oraz Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Wprowadzono takze dodatkowe akty prawne
zapewniajgce odszkodowania i ubezpieczenie dla zakazonych wirusowym zapaleniem wa-
troby typu C oraz gwarantujace optymalng opieke medyczng dla hemofilikéw zakazonych
HCV i/lub HIV.

Miedzy naszymi krajami istniejg istotne réznice, jesli chodzi o jakos¢ i ilos¢ dostepnych
koncentratow czynnikdw krzepniecia oraz o standardy leczenia. W Polsce chorzy na hemofi-
lie majg dostep do czynnikdéw produkowanych z osocza, ktére otrzymujg w systemie ,na za-
danie”. W Irlandii wszyscy hemofilicy sg leczeni czynnikami rekombinowanymi, a wszystkie
dzieci, nastolatki oraz mtodzi mezczyzni sg objeci leczeniem profilaktycznym, co zapewnia
im ochrone przed wylewami. Wobec tragicznej historii zakazen wirusowych hemofilikow w



Irlandii i wielu innych krajach, obejmujacych HIV i HCV, chorzy na hemofilie w Irlandii bardzo
cenig sobie fakt, ze obecnie majg dostep do czynnikow rekombinowanych, zapewniajacych
im o wiele wieksze bezpieczenstwo.

Dostepnosc¢ leczenia profilaktycznego dla dzieci, nastolatkoéw i mtodych mezczyzn pozwa-
la im na osiagniecie wysokiej jakosci zycia. Dzieci mogq dorasta¢ bez powtarzajgcych sie
wylewow do stawdw i miesni, bez bolu i bez skutkdw ciezkiej postaci hemofilii prowadzacych
do niepetnosprawnosci. Moga chodzi¢ do szkoty, uprawiac sport i prowadzi¢ normalne zycie.
Kiedy dorastajg, ida na studia, zdobywajg zawod, rozpoczynajg prace i normalnie zyjg. Do-
stepnos¢ bezpieczniejszych czynnikéw, podawanych profilaktycznie oznacza, ze ci chorzy sg
wolni od fizycznych i psychicznych skutkow ciezkiej postaci hemofilii. To prawdziwa radosc,
kiedy widzi sie, jak dzieci i mtodzi mezczyzni mogq by¢ w petni zintegrowani z catym spote-
czenstwem. Mito widzie¢, jak starsi chorzy maja pewnosé dostepu do bezpiecznego i sku-
tecznego leczenia oraz do korzystania z szerokiej i dobrze zorganizowanej sieci osrodkow
leczenia oferujgcych wszechstronng opieke. Profilaktyka to optymalna metoda leczenia dla
chorych na hemofilie. Czynniki rekombinowane zapewniajg o wiele wyzszy poziom bezpie-
czenstwa. To fakty. Bytem bezposrednim swiadkiem niezwyktej poprawy jakosci zycia, jaka
wynikta z wprowadzenia leczenia profilaktycznego dla dzieci i zastosowania czynnikow re-
kombinowanych w leczeniu wszystkich chorych na hemofilie. Te zmiany na lepsze byty tak
wielkie, ze musieliSmy opracowac specjalne DVD zatytutowane ,Hemofilia wczoraj i dzis”, by
przypomnie¢ pracownikom stuzby zdrowia i rodzinom, w ktérych wystepuje hemofilia, jakie
byty realia leczenia 30, 20 czy nawet 10 lat wczesniej. Mam nadzieje, ze chorzy na hemofilie
w Polsce i ich rodziny bedg mogli wreszcie skorzystac¢ z pozytywnych efektéw leczenia profi-
laktycznego i dostepnosci czynnikéw rekombinowanych.

Brian O’Mahony, Irish Haemophilia Society

[5] WYSTAWA ZDJEC KRZYSZTOFA MILLERA

Waznym elementem tegorocznych obchoddéw Dnia Chorych na Hemofilie byto otwarcie
wystawy zdje¢ autorstwa Krzysztofa Millera, po$wieconych chorym na hemofilie.

Krzysztof Miller jest fotografem o duzej renomie. Od lat 90. fotografowat wszystkie naj-
wazniejsze wydarzenia i konflikty polityczne w Europie, Azji i Afryce, m.in. rozpad krajow
bytej Jugostawii, rozpad ZSRR, wojne w Czeczenii. Dziesieciokrotnie wyjezdzat robi¢ zdjecia
podczas star¢ wojennych w Afganistanie. O jego klasie swiadczy fakt, ze byt jednym z juro-
row konkursu World Press Photo 2000.

Wazng cechg wystawy jest to, ze nie ma ona charakteru interwencyjnego, ze nie epatuje
cierpieniem chorych. To prawda, ze wszystkie osoby przedstawione na zdjeciach taczy jedno
schorzenie, hemofilia — ale kazda z nich zostata potraktowana jako odrebna jednostka, ma-
jaca wtasne zamitowania, pasje, marzenia, pragnienia, aspiracje. Wiasnie ta ré6znorodnos¢
stata sie przedmiotem zainteresowania fotografika.

Krzysztof Miller z kazdym z bohateréw zdje¢ spedzit caty dzien. Pokazywane fotogramy to
tylko niewielki wybér z masy fotografii, jakie wowczas powstaty. To nie jest zwykty fotorepor-
taz pokazujacy wycinek zycia; wiele z tych fotograméw stanowi syntetyczny skrét charakteru
danej osoby i jej pasji zyciowych. Nalezy zaznaczy¢, ze Autor zrzekt sie honorarium za zre-
alizowane zdjecia.

Po prezentacji w Warszawie wystawa wyruszyta w podr6z po Polsce — na jej trasie prze-
widziano ekspozycje w todzi, Wroctawiu, Poznaniu, Szczecinie, Gdansku i Krakowie.

Adam Sumera

[6] ... A TAK BYLO W POZNANIU

W Poznaniu wystawa staneta w bardzo eksponowanym punkcie miasta — przed budyn-
kiem Uniwersytetu im. A. Mickiewicza, miedzy pomnikiem wieszcza a stynnymi poznanskimi
krzyzami, widoczna dla kazdego, kto przejezdzat czy przechodzit ulicg sw. Marcin w kierunku



ronda Kaponiera. Nie sposéb byto przejs¢ obojetnie, prawie zawsze woko6t wystawy kiebity
sie ttumy. Nie uszto to tez uwadze lokalnych medioéw. Juz pierwszego dnia wystawy w ,Ga-
zecie Wyborczej” znalazt sie artykut ,Jeden dzieh z zycia chorych na hemofilie”, ciekawy ma-
teriat wyemitowata poznanska telewizja.

Wystawa pokazuje przede wszystkim normalne, zwykte zycie chorych na hemofilie, ni-
czym nie réznigce sie od zycia ludzi, ktéorym sie hemofilia nie przytrafita. | tylko kartki z ko-
mentarzem uswiadamiajg ogladajacym, ze na co dzien hemofilikom moze by¢ nieco trudniej
niz ludziom zdrowym.

B.P.

[7] LECZENIE PROFILAKTYCZNE DLA DZIECI

6 maja br. na konferencji prasowej minister zdrowia Ewa Kopacz zadeklarowata, ze od 1
lipca kazde dziecko w wieku od 2 do 18 lat chore na hemofilie A lub B bedzie dwa lub trzy
razy w tygodniu otrzymywac profilaktycznie czynnik krzepniecia. Pozwoli to uchroni¢ dzieci
przed samoistnymi wylewami i zabezpieczy je przed znieksztatceniami stawow powstajgcymi
wskutek powtarzajacych sie wylewéw dostawowych.

Cieszymy sie, ze dtugie i intensywne wysitki naszego Stowarzyszenia, wspomagane ak-
cjami rodzicéw (m.in. apelami do ministerstwa, podpisywanymi na zebraniach Koét Tereno-
wych i w internecie), przyniosty wreszcie efekt i ze mtodzi chorzy w naszym kraju beda mieli
podobne szanse normalnego zycia, jak ich koledzy w Czechach czy Stowacji.

Teraz czekamy na spetnienie obietnicy. Wierzymy, ze za stowami p6jda konkretne dziata-
nia i ze wkrétce cho¢ w dziedzinie leczenia profilaktycznego hemofilii Polska zblizy sie do
innych krajéw Unii Europejskie;.

(as)

[8] PROCES O ODSZKODOWANIE ZA ZAKAZENIE HCV

W lutym 2007 r. Zarzad Gtéwny naszego Stowarzyszenia zwrdcit sie na pismie do dwcze-
snego ministra zdrowia, prof. Zbigniewa Religi z szeroko umotywowang prosba, by Polska
wzorem innych panstw, choéby Wegier, wyptacita polskim chorym na hemofilie zakazonym
wirusem zapalenia watroby typu C (HCV) dobrowolne odszkodowanie. Niemal wszyscy star-
si hemofilicy w Polsce wraz z lekami otrzymali ten wirus.

Niestety, nie doczekaliSmy sie zadnej odpowiedzi na nasz list.

W tej sytuacji grupa chorych postanowita wzig¢ sprawy w swoje rece. 215 chorych na
hemofilie z réznych stron Polski wspolnie wystapito do sadu zadajac odszkodowania od pan-
stwa polskiego za zakazenie HCV. Mozna byto sie spodziewaé, ze ministerstwo zdrowia
uzna racje chorych i zdecyduje sie na postepowanie ugodowe. Stato sie inaczej. Petnomoc-
nik ministerstwa stanat na stanowisku, ze kazdy z chorych powinien udowodnic¢, iz zostat
zakazony za posrednictwem lekéw krwiopochodnych. W ten sposéb chorzy juz tak ciezko
doswiadczeni przez zmagania z hemofilig, a potem dodatkowo poszkodowani przez zakaze-
nie wirusowe, ktére moze u niektoérych z nich mie¢ tragiczne nastepstwa, teraz jeszcze mu-
szg pokonywaé kolejng przeszkode. Stanowisko ministerstwa zdrowia najtagodniej mozna
okresli¢ jako bezduszne i zupetnie nieodpowiedzialne.

Nalezy spodziewac sie nastepnego wniosku do sadu; tym razem jednak liczba os6b zgta-
szajacych roszczenia bedzie o wiele wieksza, poniewaz dzieki nagtosnieniu sprawy w me-
diach informacja o szansie na uzyskanie cho¢ pewnego zados¢éuczynienia dotarta do wielu
chorych, ktérzy do tej pory pozostawali poza zasiegiem Stowarzyszenia.

Stowarzyszenie nie jest strong w tym procesie. Poniewaz jednak naszym zadaniem jest
pomoc chorym na hemofilie, zaréwno zrzeszonym, jak i niezrzeszonym, staramy sie kontak-
towac chorych z adwokatem, ktéry podjat sie prowadzenia tej sprawy.



Nadal liczymy, ze ministerstwo zdrowia zmieni zdanie i ze chorzy otrzymajg odszkodowa-
nie za zakazenie HCV. | ze takie odszkodowanie otrzymajg wszyscy zakazeni hemofilicy, a
nie tylko ta ich czes¢, ktéra wystgpita do sadu.

Adam Sumera

[91] KONGRES SWIATOWEJ FEDERACJI DS. HEMOFILII

W dniach 1-5 czerwca br. w Stambule odbyt sie XXVIII Miedzynarodowy Kongres Swia-
towej Federacji ds. Hemofilii (WFH). Wzieto w nim udziat przeszto 4000 uczestnikéw z catego
Swiata, w wiekszosci lekarzy zajmujacych sie problemami leczenia hemofilii. Trudno doktad-
nie wymieni¢ wszystkie wygtoszone referaty; kazdego dnia po dwoch wyktadach plenarnych
nastepowaty sesje referatdw w siedmiu (!) réwnolegtych sekcjach. Do tego nalezy jeszcze
doda¢ prezentacje w postaci kilkuset plakatéw naukowych, przedstawiajacych w zwieztej
formie rezultaty badan naukowych lekarzy z r6znych osrodkéw.

Polski wktad to referat dr Windygi poswiecony omowieniu wspoétpracy Instytutu Hematolo-
gii i Transfuzjologii w Warszawie z osrodkiem w Kiszyniowie (Motdawia) w ramach tzw. twin-
ning program, umozliwiajgcego wymiane doswiadczen miedzy osrodkiem dysponujgcym
wiekszym doswiadczeniem (w tej roli wystapili polscy specjalisci) a osrodkiem na dorobku. W
przysztym roku do programu wiaczy sie takze nasze Stowarzyszenie, przekazujac kolegom z
Motdawii rady i wskazowki dotyczace dziatalnosci organizacji pacjenckie;.

Bardzo ciekawy wyktad wygtosit prof. Mannucci, prezentujac rys historyczny leczenia he-
mofilii i prébujac takze przewidzie¢ niezbyt odlegta przysztosc tej terapii. Jako najwazniejsze
kierunki rozwoju wskazat: rekombinowany czynnik VIII o przedtuzonym czasie dziatania,
ulepszony rekombinowany czynnik IX, dtuzej dziatajgcy rekombinowany czynnik Vlla, re-
kombinowany wieprzowy czynnik VIII (do niedawna wieprzowy czynnik VIII stosowano u cho-
rych z inhibitorem; wobec zagrozenia wirusami odzwierzecymi zarzucono te metode; rekom-
binant pozwolitby na powrét do takiej terapii), czynniki IX i VIII uzyskiwane dzieki zwierzetom
transgenicznym, no i wreszcie terapie genowa, ktéra moze przynies¢ catkowite wyleczenie.

W wielu referatach pojawiata sie kwestia profilaktycznego podawania czynnika. Miedzy
innymi odnotowano, ze wczesne rozpoczecie leczenia profilaktycznego pozwala na zmniej-
szenie czestotliwosci wystepowania inhibitora.

Czes¢ medyczna kongresu skonczyta sie po potudniu w czwartek 5 czerwca. Lekarze
zaczeli wyjezdzac, ale przedstawicieli stowarzyszenh pacjentéw z catego $wiata czekaty dal-
sze obrady. Jeszcze w czwartek odbyto sie spotkanie organizacji europejskich, zrzeszonych
w EHC, a przez caly piatek, formalnie juz po kongresie, trwato posiedzenie Swiatowej Fede-
racji ds. Hemofilii. Federacja obejmuje swoim zasiegiem coraz wiecej panstw; po przyjeciu
pieciu nowych krajow cztonkowskich organizacja liczy 115 cztonkdw.

Nasze Stowarzyszenie reprezentowali dwaj wiceprezesi: Zdzistaw Grzelak i nizej podpi-
sany. Poza korzysciami z zapoznania sie z aktualnym stanem wiedzy medycznej na temat
hemofilii oraz uczestnictwem w pracach Federacji, do czego obliguje nas cztonkostwo w tej
organizacji, pobyt w Stambule byt tez okazjg do rozmoéw z przedstawicielami innych stowa-
rzyszen. Rozmawialismy takze z prezydentem WFH Markiem Skinnerem oraz petnigcym
obowigzki prezesa EHC (po $mierci Huberta Hartla) Brianem O’Mahony. Obaj bardzo intere-
sowali sie aktualnym stanem systemu leczenia chorych na hemofilie w Polsce, i nie byty to
tylko kurtuazyjne stowa.

Nastepny kongres za dwa lata w Buenos Aires.

Adam Sumera

[10] O PROJEKCIE HELP ZDAN KILKA

W kilku miastach Polski z inicjatywy firmy Bayer odbywajg sie — badz odbywac bedg —
spotkania warsztatowe, ktérych celem jest pomoc psychologiczna dla rodzicow dzieci cho-
rych na hemofilie. Firma Bayer od 2002 r. prowadzi badania kliniczne dotyczace hemofilii



oraz zajmuje sie edukacjg dotyczacg hemofilii w osrodkach na catym Swiecie. Projekt HELP
— Hemofilia Edukacja Leczenie Profilaktyka (w ramach europejskiego projektu AGORA)
obejmuje cykl czterech spotkan dotyczacych ,Psychologicznego wsparcia rodzin z hemofi-
lig“. Projekt AGORA jest realizowany w catej Europie, nad catoscig czuwa dr Maria Vittoria
Rizzo, psycholog z Centrum Leczenia Hemofilii w Palermo we Wtoszech.

Celem projektu jest poszerzenie wiedzy rodzicow na temat hemofilii, a takze zapoznanie
ich z podstawowymi informacjami z zakresu psychologii rozwojowej oraz oméwienie sytuaciji
problematycznych dotyczacych codziennego funkcjonowania rodzin dzieci chorych na hemo-
filie.

Projekt HELP sktada sie z czterech spotkan; obejmujg one kolejno analize poszczegdl-
nych faz obecnosci hemofilii w rodzinie: od diagnozy i formy jej przekazania, poprzez oglad
probleméw typowych dla kolejnych faz rozwojowych dziecka, od wieku niemowlecego przez
wiek mtodzienczy do dorostosci. W spotkaniach zwraca sie szczegdlng uwage takze na po-
zostatych cztonkdéw rodziny, na zachowania rodzenstwa, rodzicéw i innych opiekunéw. Bar-
dzo istotnym elementem warsztatow sg rozmowy z hematologiem i z psychologiem, a przede
wszystkim mozliwos¢ uzyskania odpowiedzi na pytania, z ktorymi sami nie dawaliSmy sobie
rady.

Zdobycie tej wiedzy, dopetnione podzieleniem sie swoimi doswiadczeniami z innymi ro-
dzicami, z pewnoscig zmniejszy poczucie leku i bezradnosci. W konsekwencji sprawi tez, ze
jako rodzice bedziemy sie czu¢ bardziej kompetentni i bardziej swiadomi wzajemnego od-
dziatywania na siebie poszczegdlnych cztonkéw rodziny. Rezultatem kohncowym moze byc¢
poprawa jakosci zycia rodziny, opartej na sprzyjajacym rozwojowi dziecka wychowaniu.

oprac. B. Pieczynska

[11] OCZAMI RODZICOW

Psychologiczne wsparcie rodzin dzieci chorych na hemofilie — pod takim tytutem odbywa
sie w Poznaniu cykl spotkan kierowanych do najblizszych z otoczenia dziecka chorego na
hemofilie. Nareszcie kto$ spojrzat na nas — rodzicéw, bliskich, czy wszystkich innych opieku-
néw, ktdrzy zajmujg sie chorym na hemofilie maluchem.

Kazdy, komu hemofilia ujawnita sie w catej okazatosci, zapewne doskonale pamieta
pierwszy z nig kontakt. Ten moment, kiedy watpliwosci i nadzieje zostajg rozwiane, kiedy
nadchodzi chwila potwierdzenia: tak, to hemofilia. Potem niepewnos$¢, czy np. ciezka postac
hemofilii w praktyce okaze sie rzeczywiscie najbardziej dokuczliwa, i nadzieja, ze moze jed-
nak tak ciezka nie bedzie.

Nastepnie reakcje opiekunek i babé: przeciez on taki zdrowiutki, moze sie z tego wyleczy,
moze co$ wynajdg, moze mu przejdzie. Nie przejdzie, nie wyleczy sie, cho¢ moze co$ kiedys
wynajda...

By¢ moze po diagnozie podano dziecku czynnik (pewnie trafito do szpitala z wylewem,
pierwszym widocznym). No to ulga, przynajmniej teraz malenstwo jest zabezpieczone. Po-
krzyczato przy ktuciu, ale my przeciez wiemy, ze to dla jego dobra. Tak jak szczepionka. | tu
nastepne rozczarowanie, w konfrontacji ze szczepionka, nasze pokiucie dzieciaczka jest
duzo mniej skuteczne. Szczepionka zabezpiecza dtugoterminowo, czasem tylko wymaga
powtdrzenia. Nasz czynnik jest najbardziej skuteczny tuz po podaniu, potem jego aktywnosé
spada, nastepnego dnia trzeba podac¢ go znowu, inaczej wylew ani rusz, no moze odrobine
sie schowa. | tak zaczyna sie zycie ,z igietkg”.

Najgorsze okazujg sie jednak ... zamkniete przed nami drzwi gabinetu zabiegowego.
Witedy, gdy zatrzaskujq sie przed naszym nosem, a w srodku zostaje nasze dziecko. Kiedy
styszymy ,mamusia poczeka”, a za chwile, zza drzwi przerazliwy ptacz malenstwa, ktérego
nie mozemy nawet przytrzymac, pocieszy¢, przytuli¢. A potem dostajemy z powrotem dziecie
np. z wenflonem w stopie, ,bo inaczej sie nie dato”, a nas nikt nawet nie zapytat, gdzie nasz
maluch ma dobre zyty. Nawet jesli taka sytuacja przytrafi sie sporadycznie, to i my, i dziecko
przede wszystkim, pamietamy jg dtugo. Zblizajg sie wakacje, takie sytuacje czesto mogaq
mie¢ miejsce, zwtaszcza gdy trafimy do innych niz nasze rejonowe placéwki. Jesli jestesSmy



rodzicem opanowanym i mamy pewnos¢, ze nasza obecnos¢ przy iniekcji utatwi, a nie
utrudni (co sie niestety rownie czesto zdarza) personelowi medycznemu prace, to postarajmy
sie to wykorzysta¢. Nie pozwdlmy, by nasze dzieci, zwtaszcza kiedy sg bardzo mate, byty
ktute, gdy nas przy nich nie ma. Pamietajmy, ze z czynnikiem tez trzeba umie¢ sie obcho-
dzi¢, ze nalezy stosowac filtr itd. Przypadkowa pielegniarka nie musi o tym wiedzie¢. Moze
nawet nie miata zbyt wielu okazji, by spotkac sie z hemofilia.

Nauczmy sie i nauczmy dziecko szanowac jego zyly, to one beda przeciez droga, przez
ktorg cate zycie podawany bedzie jego jedyny lek. Nawet jesli dziecku zostanie zatozony port
naczyniowy, dostep do dobrych zyt i tak jest niezastgpiony. Mimo Ze port bardzo utatwia zy-
cie i nam, i dzieciom, a miejsca wkiucia nie trzeba szukac i na dodatek naktuwanie jest pra-
wie przez dziecko nieodczuwalne, to zdarzy¢ sie moze np. wylew w okolicy portu uniemozli-
wiajacy jego wykorzystanie do czasu wchtoniecia wylewu. Polecam lekture broszurki Jak
dbac o naczynia krwionosne wydanej jakis czas temu przez nasze Stowarzyszenie.

Troszczac sie o zdrowie dziecka, pamietajmy, by pomagajac — nie zaszkodzi¢. Pozwdlmy
mu braé udziat w zajeciach sportowych, odpowiednio dobranych do jego mozliwosci (szcze-
golnie zalecane jest np. ptywanie). Wiasciwie dostosowane zajecia ruchowe moga mie¢ tylko
pozytywne skutki — mocniejsze beda miesnie, lepiej wyksztatcg sie bezcenne zyty. A przede
wszystkim dziecko nie bedzie sie czuto zamkniete pod kloszem, spod ktérego i tak wczesniej
czy poOzniej, gdy bedzie chciato, to nam wyfrunie. Zamiast chroni¢ dziecko przed nowymi
wyzwaniami (jak na przyktad jazda na rowerze), pomysimy o tym, jak przygotowac dziecko (i
siebie!) na r6zne nowe sytuacje, ktére pojawia¢ sie bedq wraz z jego rozwojem, a ktérych i
tak nie unikniemy. Z hemofilig mozna przeciez zy¢ normalnie, trzeba tylko bardziej na siebie
uwazac. Prawda, dzieci?

Bernadetta Pieczynska, mama Jasia ( hemofilia A < 1%), Adasia i Ol

[12] KOMUNIKACJA W RODZINIE

Miedzy porozumiewaniem sie w rodzinie a komunikacjg z catym swiatem zachodzi jedna
podstawowa réznica — cena za nieprawidtowg komunikacje jest tu bardzo wysoka; emocjo-
nalnemu wyniszczeniu ulega kazdy z cztonkoéw rodziny, dzieci mogg doznaé psychicznych
urazéw.

Czesto by przetrwa¢ w rodzinie, nalezy przestrzegac ustalonych przez nig zasad. Jesli nie
ma mozliwosci szczerej, bezposredniej ekspresji naszych potrzeb i uczu¢, to musimy:

e Zzaprzeczac swojemu do$wiadczeniu (Kto sie ztosci? — Ja?)

e usuwac z jego opisu pewne aspekty mysli czy potrzeb. Mogq przybiera¢ one jedng z
trzech form:

- pytania (zamiast stwierdzenia): ,Jeszcze tu jeste$?” zamiast ,Chciatabym poby¢ chwile
sama’.

- neutralnej obserwacji (zamiast prosby): ,Przepiekny dzien” zamiast ,Chodzmy do parku
na spacer”.

- niesprecyzowanego komunikatu: ,Ostatnio byto miedzy nami troche ztosci” zamiast ,By-
tam na ciebie zta”.

* wyrazac te aspekty w sposob zastepczy, np. wobec osoby, z ktdrq czujemy sie bezpiecz-
ni. W sytuacji, kiedy u dziecka lek blokuje wyrazanie ztosci na osobe z rodziny, np. ojca,
moze ono wytadowaé emocje na mtodszym rodzenstwie.

e komunikowac je niespojnie.

W sytuacji, kiedy komunikacja rodzinna jest naznaczona wyzej wymienionymi cechami,
dochodzi czesto do patologizacji procesu komunikacji miedzy najblizszymi cztonkami rodzi-
ny. Przejawia sie to nastepujaco:

a) czytanie w myslach — ich zrodtem sg normy rodzinne, okreslajgce co mozna, a czego nie
mozna wyrazi¢ na zewnatrz, przez co czesto zachodzi koniecznos¢ wyrazania sie po-
Srednio, co z kolei jest niezrozumiate i moze powodowac pomyiki. Jest to reakcja na to, co
sie mysli o danej wypowiedzi, a nie na rzeczywisty przekaz.




b) sprzymierzency, koalicje — grupy tworzace sie w rodzinie, w celu pomagania sobie w
wyrazaniu zakazanych uczuc i potrzeb, prowadzg czesto do rozpadu rodziny.

c) ukryte strategie manipulowania:

= obwinianie i osadzanie — osoba obwiniajgca za to, ze jej potrzeby nie sg zaspokajane,
uderza w poczucie warto$ci drugiej osoby; stopniowo strategia ta traci moc, a obwiniajacy
zostaje ze swa ztoscia.

» wzbudzanie poczucia winy — podstawg tej strategii jest fakt, ze kazdy chciatby by¢ po-
strzegany jako dobry cztowiek; subtelne sugerowanie innym, ze cierpimy, moze by¢ sku-
teczne przy osigganiu swych celéw.

= wzbudzanie litosci — kreowanie obrazu ofiary, poczatkowo najblizsi pomagaja, ale z cza-
sem traca cierpliwo$¢ wobec niekonczacej sie lawiny problemow.

= szantaz — grozenie cztonkom rodziny, ze nie bedziemy zaspokajac ich potrzeb, jesli nie
spetnia naszych zyczen. Spetnienie grozby powoduje, ze cztonkowie rodziny zostajg
skrzywdzeni, a osoba znienawidzona przez nich.

* przekupstwo — wypowiadanie fatszywych pochlebstw, wyswiadczanie przystug w celu
naktonienia cztonk6w rodziny do zmiany; po jakims czasie rodzina traci zaufanie do osoby
i ma do niej zal.

= zjednywanie — proba zdobycia sympatii wszystkich, unikanie konfliktu, przychylnos¢, po-
Swiecenie. Problem: ludzie sie przyzwyczajajg i nie doceniajg. Osoba staje sie meczenni-
kiem z zalem do wszystkich, a pozostali cztonkowie rodziny nie sg $wiadomi zrddta zalu.

» chtéd — wymowne milczenie, Scisniete szczeki (= Nic ode mnie nie dostaniesz); budzi to
przerazenie gtdbwnie u dzieci, budzi gniew o zabrang energie emocjonalna.

= objawy chorobowe i zachowania ucieczkowe — w sytuacji konfliktowej w rodzinie brakuje
checi do rozwigzania problemu. Cztonkowie rodziny wykorzystujq strategie ucieczki, braku
konfrontacji, do poradzenia sobie z zaistniata sytuacja. Mogq doswiadcza¢ nasilenia ob-
jawdéw chorobowych lub/i naduzywaé srodkéw przeciwbdlowych czy przeciwdepresyjnych,
tym samym wchodzac w role chorego, zwalniajgca ich z aktywnosci rodzinnej, a gwaran-
tujaca opieke.

Katarzyna Walecka-Matyja

Opracowano na podstawie: Jamrozek B., Sobczak J. (2000) Komunikacja interpersonalna, eMPI2,

Poznan; McKay M., Davis M., Fanning P. (2001) Sztuka skutecznego porozumiewania sie, GWP,

Gdansk; Zimbardo P. (1999) Psychologia i zycie PWN, Warszawa.

[13] POZEGNANIE

Z wielkim smutkiem informuje catg naszg spotecznosé, ze 6 maja 2008 r. w szpitalu przy
ul. Koszarowej we Wroctawiu zmart nasz Brat Krwi, wieloletni Cztonek Zarzadu i Skarbnik
Wroctawskiego Kota PSCH — Zenon Andrusyn.

Na ostatnim IV Walnym Zjezdzie Delegatéw w Warszawie wybrany zostat na sekretarza
Komisji Rewizyjnej PSCH.

Smieré nastapita w wyniku powiktan marskosci watroby w przebiegu przewlektego, wielo-
letniego zakazenia wirusami zapalenia watroby typu B i C. Wiadomos$¢ spadfa na nas jak
grom z jasnego nieba. Zeniu nie uskarzat sie na swoj stan zdrowia. Byt jak zwykle pogodny,
dobroduszny i peten nadziei na dobra przyszto$é. Smieré przyszta niespodziewanie i zabrata
Go bardzo szybko. Mam nadzieje, ze przynajmniej nie cierpiat.

Bedzie Go nam bardzo brakowac.

Zdzistaw Grzelak, Prezes Kotfa Terenowego PSCH we Wroctawiu

[14] O HEMOFILII W MEDIACH

Gdy w poprzednich numerach przychodzito mi pisa¢ o obecnosci tematu ,hemofilia” w
mediach, staratem sie sumiennie opisa¢ wszelkie wzmianki. Tym razem jednak samo wy-



mienienie nazw programow telewizyjnych oraz tytutow gazet i czasopism zajetoby chyba cata
strone.

Do tej obfitosci przyczynito sie kilka spraw. Pierwszy silny bodziec to konferencja zorgani-
zowana z okazji Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie; drugi to otwarcie wystawy zdjeé
autorstwa Krzysztofa Millera. Z tymi planowanymi przez zarzad Stowarzyszenia wydarze-
niami zbiegty sie jednak jeszcze dwa inne. Kolejny raz w ciagu ostatnich miesiecy zaczeto w
kilku regionach Polski brakowaé czynnika IX; lekarze zdecydowali sie wstrzymaé¢ tam lecze-
nie domowe dla chorych na hemofilie B. Niedbalstwo urzednikéw, kt6rzy nie ogtosili na czas
przetargdw na zakup czynnika, bolesnie odczuli pacjenci, a wraz z nimi ich rodziny. Okazato
sie jednak, ze to, czego nie mogty zapewnic¢ kolejne pisma Stowarzyszenia kierowane do
decydentéw, w mig zatatwity interwencje dziennikarzy. To przykra refleksja, ze najskutecz-
niejsza droga do przedstawienia ministerstwu zdrowia racji pacjentow prowadzi przez media.
W tym samym tygodniu sad wyznaczyt date posiedzenia, na ktérym rozpatrywano sprawe
ewentualnego odszkodowania dla chorych na hemofilie zakazonych HCV. Przypomnienie
wydarzen z przesztosci, kiedy to leki dla chorych na hemofilie rownoczesnie leczyty i niosty
zakazenie, skierowato uwage mediow na kwestie bezpieczenstwa lekéw stosowanych obec-
nie. O ile HCV, HIV i inne znane nauce wirusy nie stanowig juz zagrozenia, to niewiadoma
pozostajg patogeny, ktére powstaja w wyniku mutacji. Z tego wzgledu wiele krajow zdecy-
dowato sie na przejscie na czynniki rekombinowane. Polski jeszcze na to nie sta¢, ale Sto-
warzyszenie postuluje, by cho¢ najmtodszym chorym, kt6rzy jeszcze nie byli leczeni czynni-
kiem produkowanym z osocza, podawac wtasnie leki rekombinowane.

(as)

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

Opracowat Adam Sumera. Wspotpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: £6dzkie Koto Terenowe Polskiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka
62, 93-513 £6dz.

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

Strona kota tédzkiego: www.pschlodz.prv.pl



