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Pierwszy w tym roku numer Biuletynu rozpoczynamy informacjg dotyczacg nowych wy-
tycznych leczenia hemofilii i choroby von Willebranda [1]. Wiele kwestii dotyczgcych leczenia
pojawia sie takze w sprawozdaniu z miedzynarodowej konferencji EHC, jaka odbyta sie nie-
dawno w Warszawie [2]. Na tej konferencji sporo uwagi poswiecono osiggnieciu, jakim byto
wprowadzenie w Polsce leczenia profilaktycznego dla dzieci chorych na hemofilie. Jak profi-
laktyka wptywa na codzienne zycie dzieci, mozemy dowiedziec sie z relacji mamy dobrze juz
nam znanego matego Jasia [5].

Z rado$cig witam na tamach Biuletynu dwoch nowych autorow. Zawdzieczamy im materiat
o roli aktywnosci fizycznej chorych na hemofilie [4] i relacje z miedzynarodowego szkolenia
dla mtodych ludzi zainteresowanych dziataniem na rzecz $rodowiska chorych na hemofilie w
swoim kraju [6].

Do notatki o nowej Ksigzeczce Leczenia Domowego [3] chciatbym dodac krotki komen-
tarz. Niedawno sktadatem wniosek o ustalenie stopnia niepetnosprawnosci (dla celéw poza-
rentowych). Szykujgc stosowng dokumentacje medyczng, zauwazytem, ze ostatnie lata sg
bardzo ubogie w wypisy ze szpitala. Wtedy siegnqtem po swoje zeszyty przetoczen, rejestru-
jace leczenie domowe, i dofgczytem ich kserokopie.

Kwiecien to ostatni miesigc rozliczania PIT-u. Przy wypetnianiu o$wiadczenia dla fiskusa
warto pamietac o przystugujgcym nam prawie przekazania jednego procenta podatku na
wybrang przez nas organizacje pozytku publicznego — od tego roku mamy mozliwo$c¢ doko-
nania takiej wpfaty na rzecz naszego Stowarzyszenia [7].

Adam Sumera

[1] NOWE WYTYCZNE LECZENIA

W 2008 roku powstaty i zostaty opublikowane pierwsze polskie zalecenia leczenia hemofi-
lii A'i B, hemofilii powikfanej inhibitorem oraz choroby von Willebranda. Prace nad wytyczny-
mi podjeli lekarze zaangazowani w opieke nad chorymi na wrodzone skazy krwotoczne w
roznych czesciach Polski, zrzeszeni w tzw. Grupie Roboczej ds. Hemostazy, ktéra powstata
przy Polskim Towarzystwie Hematologéw i Transfuzjologéw. Grupa Robocza zostata powo-
tana do zycia pod koniec 2007 r. i jej zadaniem jest m.in. poprawa opieki nad pacjentami
chorymi na skazy krwotoczne i zakrzepice, organizowanie szkolen dla lekarzy, ulepszanie
standarddéw leczenia oraz dziatalno$¢ naukowa.

Zalecenia leczenia hemofilii i hemofilii powiktanej inhibitorem zostaty opublikowane w cza-
sopiémie Acta Haematologica Polonica’, ktére jest prenumerowane przez hematologow i
lekarzy pracujacych w osrodkach hematologicznych w catej Polsce. Zawarto w nich doktadne
wskazowki co do rozpoznawania hemofilii, dawkowania koncentratu czynnika VIl i IX w le-
czeniu roznego rodzaju krwawien, lekow wspomagajacych, opieki nad nosicielkami hemofilii,
profilaktyki u chorych na ciezkg hemofilie. Poruszono wszystkie kwestie wazne z punktu wi-
dzenia prawidiowego leczenia i bezpieczenstwa chorych. W czesci poswieconej hemofilii
powiktanej inhibitorem okreslono zasady badan przesiewowych w kierunku inhibitora, pro-
wadzenia indukcji immunotolerancji (eliminacji inhibitora) oraz stosowania tzw. preparatow
omijajacych inhibitor w leczeniu krwawien (FEIBA i NovoSeven).

Zalecenia postepowania w chorobie von Willebranda ukazaty sie w grudniowym wydaniu
specjalnym czasopisma Medycyna Praktyczna, ktore jest czytane przede wszystkim (ale nie



tylko) przez internistow. Sg rowniez dostepne na stronie internetowej wydawnictwa Medycy-
na Praktyczna w zaktadce ,Wytyczne”. Poruszono w nich problem rozpoznawania choroby
von Willebranda i poszczegélnych jej typdw, wtasciwego leczenia krwawien i postepowania
podczas zabiegdéw operacyjnych, odpowiedniego stosowania desmopresyny i koncentratéw
czynnika VIII zawierajacych czynnik vW, jak rowniez liczne aspekty opieki nad kobietami
chorymi na te chorobe.

Pojawienie sie zalecen leczenia jest waznym wydarzeniem w historii opieki nad chorymi
na wrodzone skazy krwotoczne w Polsce. Zalecenia niewatpliwie przyczynig sie do tego, aby
standardy leczenia skaz krwotocznych w Polsce doréwnaty poziomowi europejskiemu, poza
tym pomoga rozstrzyga¢ watpliwosci i problemy, z ktérymi na co dzien spotykajg sie Pan-
stwo oraz lekarze, ktérzy sie Panstwem opiekuja.

Trwajg prace nad wytycznymi leczenia wrodzonych skaz ptytkowych oraz rzadkich oso-
czowych skaz krwotocznych (niedoboréw innych czynnikéw niz VIII, IX i czynnik von Wille-
branda, miedzy innymi niedoboru czynnika VI, XI, X, XIII).

Joanna Zdziarska, Katedra i Klinika Hematologii CMUJ w Krakowie,
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[2] MIEDZYNARODOWA KONFERENCJA W WARSZAWIE

27 marca br. w Warszawie odbyta sie miedzynarodowa konferencja europejskiej organi-
zacji chorych na hemofilie EHC pos$wiecona sytuacji chorych na hemofilie w krajach Europy
Srodkowej i Wschodniej. Wzieli w niej udziat przedstawiciele organizaciji chorych na hemofilie
z 11 krajow naszej czesci Europy, a takze przewodniczacy Swiatowej Federaciji ds. Hemofilii
(WFH) Mark Skinner i przewodniczacy EHC Ad Veldhuizen oraz miedzynarodowi eksperci
medyczni. Wtasciwg konferencje poprzedzita konferencja prasowa z do$¢ licznym udziatem
dziennikarzy, zaréwno z prasy codziennej, jak i czasopism specjalistycznych.

Bogustaw Sonik, polski poset do Parlamentu Europejskiego, oméwit system opieki zdro-
wotnej w Unii Europejskiej. Odnidst sie do pojecia ,rzadkie choroby” (to takie schorzenia, na
ktére choruje nie wiecej niz 5 na 10.000 oséb) i podkreslit, ze chociaz chorych na kazda z
takich choréb jest niewielu, to jednak ich tgczna liczba jest catkiem powazna. Jednym z ta-
kich schorzen jest hemofilia, ktérej srednia czestotliwo$¢ wystepowania to 1 na 10.000. Po-
set zauwazyt takze, iz niestety nadal istniejg réznice, czesto dos¢ istotne, miedzy krajami
Unii Europejskiej w poziomie leczenia choréb rzadkich, w tym rowniez hemofilii.

Minister zdrowia Ewa Kopacz nie mogta niestety osobiscie przyby¢ na konferencje, ale w
przekazanym liscie podkreslita, ze chorzy na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne to gru-
pa szczegllnie jej bliska. Zwrocita uwage na fakt wprowadzenia w 2008 r. leczenia profilak-
tycznego i zapewnita, ze minister zdrowia bedzie dazy¢ do udoskonalania systemu leczenia i
opieki nad chorymi na hemofilie.

Przewodniczacy PSCH Bogdan Gajewski podkreslat wielkie znaczenie wprowadzenia w
ubiegtym roku profilaktycznego leczenia dzieci chorych na hemofilie. Jednoczesnie zauwazyt
jednak, ze ten program wymaga jeszcze pewnych szliféw, przede wszystkim jesli chodzi o
refundowanie rodzicom kosztéw zakupu osprzetu niezbednego do podawania czynnika
krzepniecia, zwtaszcza dosc¢ drogich igiet do portu. Kwoty, ktére stanowig utamek naktadéw
na caty program, moga by¢ dla niektérych barierg uniemozliwiajaca skorzystanie z dobro-



dziejstwa leczenia profilaktycznego. Zwrécit tez uwage na powazne problemy pacjentéw z
inhibitorem.

Profesor Christopher Ludlam z Wielkiej Brytanii przedstawit m.in. Europejskie Zasady
Opieki nad Chorymi na Hemofilie, opublikowane w 2008 r. w renomowanym czasopismie
,=Haemophilia”. Grupa 45 czotowych specjalistéw w dziedzinie hemofilii z 19 krajéw Europy
(w tym i z Polski) opracowata dziesie¢ zalecen, ktére powinny przyswieca¢ wszystkim lecza-
cym hemofilie. Oto te zalecenia:

. Centralna organizacja leczaca hemofilie, wspierana przez organizacje lokalne.

. Narodowy rejestr chorych na hemofilie.

. Utworzenie interdyscyplinarnych centréw opieki oraz osrodkéw leczenia hemofilii.

. Zasada partnerstwa w opiece nad chorymi na hemofilie.

. Dostep do bezpiecznych i skutecznych koncentratow czynnikdw krzepniecia na optymal-
nym poziomie zaopatrzenia.

. Dostep do leczenia domowego i dostaw czynnika do domu.

. Dostep do leczenia profilaktycznego.

. Dostep do leczenia u specjalistow i pomocy w nagtych wypadkach.

. Opieka nad chorymi z inhibitorem.

10. Edukacja i badania naukowe.

W prezentacji prof. Ludlama pojawito sie tez stwierdzenie, ze o ile na poczatku XX w.
$rednia dlugosc zycia chorych na hemofilie wynosita ok. 15 lat i taki chory zwykle umierat
wskutek wylewu wewnetrznego lub srédczaszkowego, to obecnie w krajach rozwinietych ta
wartos¢ zbliza sie do dtugosci zycia 0s6b nieobarczonych skaza krwotoczna.

Brian O’Mahony z Irlandii porownat poziom opieki nad chorymi na hemofilie w Europie
Zachodniej i Srodkowej, zauwazajac wcigz istniejace réznice, znajdujace odbicie w poziomie
zdrowia i jakosci zycia. Tuz przed koncem prezentacji padto do$¢ zaskakujgce stwierdzenie.
Ot6z wymieniajac pacjentéw, ktérzy w Europie moga liczy¢ na optymalng opieke, O’Mahony
wymienit Szweddw, Irlandczykdw oraz... Polakéw — z tym ze chodzito o tych Polakéw, ktorzy
mieszkajg w Irlandii i dzieki temu na réwni z tamtejszymi obywatelami maja dostep do lecze-
nia czynnikami rekombinowanymi w ilodciach w petni zapewniajacych wtasciwe leczenie.

Przewodniczacy WFH Mark Skinner podkreslit koniecznos¢ partnerstwa miedzy przed-
stawicielami ministerstwa zdrowia, lekarzami opiekujacymi sie chorymi na hemofilie i repre-
zentantami samych chorych. Jedynie taka wspétpraca moze da¢ w petni zadowalajace efek-
ty.

Doktor Paul Giangrande z Wielkiej Brytanii zajat sie kwestig optymalizacji zaopatrzenia
danego kraju w koncentraty czynnikow krzepniecia. Podkreslit m.in., ze przetargi centralne
dajg wiekszg szanse uzyskania korzystnej ceny niz przetargi lokalne. Zaakcentowat takze, iz
reprezentanci pacjentéw powinni mie¢ mozliwos¢ wyrazenia swojej opinii przy wyborze ku-
powanego leku.

Sprawy przetargdéw pojawiaty sie tez podczas dyskusji. Brian O’Mahony byt zaskoczony,
ze udziat przedstawicieli chorych w komisji przetargowej moze da¢ komus$ powdd do jakich-
kolwiek zastrzezen i pomowien o korupcje. W Irlandii stowarzyszenie chorych na hemofilie
od dawna uczestniczy w wyborze najlepszej oferty podczas przetargu. Warto takze zauwa-
zy¢, ze podczas gdy w Polsce o wyborze czynnika w 100 procentach decyduje cena, w Ir-
landii przy rozstrzyganiu obowigzujg szczego6towe tabele, w ktérych za cene mozna przyznac
tylko 20 punktéw na 240 mozliwych; pozostate kryteria to bezpieczenstwo leku (100 pkt.),
skutecznos¢ (80 pkt.), pewnos¢ dostaw (20 pkt.), opinie naukowcow i pacjentow (10 pkt.) i
wygoda podawania (10 pkt.).

Konferencja byta réwniez okazjg do spotkania miedzy przedstawicielami naszego Stowa-
rzyszenia a delegacja z Motdawii, ztozong z prezesa tamtejszego stowarzyszenia chorych na
hemofilie Genadija Ostrofeta, trojga lekarzy oraz przedstawicielki motdawskiego ministerstwa
zdrowia. Podczas kilkugodzinnej rozmowy goscie z Motdawii starali sie dowiedzie¢ jak naj-
wiecej o organizacji opieki nad chorymi na hemofilie w Polsce i sposobach pracy naszego
Stowarzyszenia.

Motdawskie stowarzyszenie jest dopiero na poczatku drogi — zrzesza 25 aktywnych
cztonkéw na ok. 300 chorych w czteromilionowym kraju (liczba chorych jest jedynie szacun-
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kowa, gdyz jeszcze nie ma tam narodowego rejestru chorych). Wspétpraca miedzy naszymi
krajami odbywa sie pod patronatem WFH w ramach tzw. Twinning Program, czyli programu
blizniaczego, w ktérym mniej doswiadczony lub zaawansowany kraj korzysta z wiedzy i
wskazdéwek bardziej rozwinietego partnera. Cho¢ poziom leczenia hemofilii w Polsce jeszcze
znacznie odbiega od poziomu krajéw rozwinietych, to jednak stan wiedzy wielu naszych le-
karzy specjalistow, a takze doswiadczenie w dziatalnosci na rzecz chorych zgromadzone w
dwudziestoletniej juz historii naszego Stowarzyszenia uprawniajg nas, a nawet w pewnym
stopniu obliguja, do wspomagania kolegdw, ktérzy muszg pokonywac wiele probleméw, jakie
czesto mamy za soba.

Adam Sumera

[3] KSIAZECZKA LECZENIA DOMOWEGO

W niedtugim czasie zostanie wydana nowa Ksigzeczka Leczenia Domowego, przygoto-
wana przez lekarzy — cztionkow Grupy Roboczej ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa
Hematologdéw i Transfuzjologdw w porozumieniu ze Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie.
Ksiazeczka bedzie wzbogacona o wytyczne dawkowania lekéw w hemofilii A i B oraz choro-
bie von Willebranda, uzyteczne adresy i telefony oraz wiele informacji przydatnych Pahstwu,
jak réwniez lekarzom, ktérzy na co dzien sie Panstwem opiekuja. Przy tej okazji chciatam
zwroci¢ uwage ma regularne i prawidtowe wypetnianie Ksigzeczki, notowanie wszystkich
krwawien i przetoczen czynnika. Ksigzeczka jest jedynym wiarygodnym dokumentem opisu-
jacym przebieg leczenia chorego, ktéry jest objety leczeniem domowym. Na jej podstawie
lekarz podejmuje decyzje o dalszym leczeniu, dawkach czynnika, koniecznosci dodatkowych
badan i konsultacji. Teraz, gdy dzieci chore na hemofilie sg objete profilaktyka, analiza wpi-
sOw w Ksigzeczce pozwala réwniez na ocene, czy profilaktyka jest skuteczna — czy wystar-
czajaco dobrze zabezpiecza dziecko przez krwawieniami.

lek. med. Joanna Zdziarska, Klinika Hematologii w Krakowie

[4] AKTYWNOSC FIZYCZNA CHORYCH NA HEMOFILIE

Wylewy krwi do stawdw i miesni i zapalenie btony maziowej to najczestsze problemy he-
mofilikow. Zmianom tym w dalszej perspektywie towarzyszy zanik miesni oraz zesp6t dege-
neracyjnych zmian w stawie, okreslanych mianem artropatii hemofilowej. 80% wylewow do
stawow dotyczy stawdw tokciowych, skokowych i kolanowych. Uwaza sie, ze do zanikéw
miesni dochodzi wskutek wymuszonego zmniejszenia obcigzenia dotknietej krwawieniem
konczyny. Chory zaczyna podswiadomie unika¢ okreslonych ruchéw, ktére wskutek krwa-
wienia wywotujg bél lub dyskomfort. Zmniejszenie w ten sposéb obciazenia migsni otaczaja-
cych staw powoduje, ze dochodzi do ich zanikania. Wieksze wylewy powoduja, ze moze byc¢
konieczne czasowe unieruchomienie konczyny, w rezultacie czego ostabieniu ulega czucie
gtebokie, od ktorego zalezy regulacja napiecia miesniowego, czy tez koordynacja pracy mie-
$ni. Obnizonej sile miesni towarzyszy zmniejszenie stabilnosci stawu, czyniac go bardziej
podatnym na urazy i kolejne krwawienia. W ten sposéb powstaje swoiste btedne koto, ktore
trudno przerwac.

W zwigzku z powyzszymi obserwacjami juz od lat siedemdziesigtych XX wieku istnieje
wzgledna zgodnos¢ w Swiecie nauki i medycyny, ze chorzy na hemofilie powinni podejmo-
wac aktywnosc fizyczng. Autorzy wiekszosci prac wigzg obnizong kondycje fizyczng — w ro-
zumieniu obnizonej wydolnosci tlenowej i beztlenowej, a takze niedowtadéw miesniowych —
ze zwigkszonym ryzykiem urazéw miesni i stawow. Podkresla sie szczegdlng role aktywnosci
fizycznej wérdéd mtodych chorych, ktérzy moga cieszy¢ sie podobng kondycja, co ich zdrowi
rowiesnicy, jesli majg przy tym dostep do odpowiedniej terapii substytucyjnej (najlepiej do
leczenia profilaktycznego). Wykazano przy tym, ze hemofilicy, ktérzy we wczesnych latach
zycia nie podejmowali zadnych form wysitku fizycznego, charakteryzujg sie wyraznie obnizo-
ng wydolnoscig beztlenowa, ostabiong sita miesniowa i, co szczegdlnie niepokojace, zmniej-



szong mineralng gestoscig kosci (BMD). W zwigzku z tym obarczeni sg wiekszym ryzykiem
osteoporozy w pozniejszych latach zycia. Aby unikng¢ takich komplikacji i utrzyma¢ BMD w
normie, autorzy tacy jak Barnes i wspoétpracownicy zalecajg wykonywanie przez mtodziez z
hemofilig éwiczen z dodatkowym obcigzeniem. Opinie na temat tego, jaka jest najodpowied-
niejsza forma aktywnosci fizycznej dla chorych na hemofilig, sg rézne. Jednomysinos¢ istnie-
je w kwestii faktu, ze hemofilicy powinni unika¢ sportow kontaktowych, z uwagi na urazo-
wos¢. Wskazania w tej kwestii, z uwzglednieniem stopnia ryzyka zwigzanego z podejmowa-
niem poszczegolnych rodzajéw aktywnosci, widniejg na liscie Amerykanskiego Towarzystwa
Pediatrycznego (APS), do ktorej odwotuje sie wielu autorow. W literaturze najczesciej zale-
cang forma aktywnosci jest ptywanie, z uwagi na niewielkie obcigzenie stawéw i fakt, ze jest
to wyjatkowo bezpieczny pod wzgledem urazowosci rodzaj wysitku tlenowego (w poréwnaniu
z np. bieganiem). Jednak jak wskazujg autorzy jednej z najnowszych prac przegladowych na
temat roli éwiczen fizycznych i sportu w leczeniu hemofilii, Gomis i wspotpracownicy, liczba
dowoddw na skuteczno$¢ ptywania w rehabilitacji jest ograniczona. W pracach eksperymen-
talnych przeprowadzonych np. przez zespét, ktérym kierowali Harris i Boggio, kiedy badano
miedzy innymi wplyw ptywania na sprawnos¢ badanej grupy hemofilikbw, obserwuje sie
wprawdzie zwiekszenie ruchomosci w uszkodzonych stawach w poréwnaniu z grupg kontro-
Ing, a takze pozytywny wptyw na utrzymanie prawidtowej postawy, ale zwykle w tego typu
badaniach hemofilicy poddawani sg jednoczesnie innym rodzajom aktywnos$ci, co utrudnia
ocene rzeczywistej roli ptywania. Ponadto warto dodac¢, ze ptywanie wigze sie ze zwiekszo-
nym ryzykiem krwawien u chorych z artropatig stawow tokciowych i barkowych.

Wykonano szereg badan nad rolg ¢wiczehn oporowych (sitowych) w rehabilitacji chorych
na hemofilie. Badania przeprowadzono nad chorymi ¢wiczacymi z uzyciem réznych metod
treningowych i zréznicowanych wielkosci obcigzen. Stosowano zaréwno niewielkie obcigze-
nia pozwalajgce na wykonanie 20—25 powtorzen, jak i Srednie oraz duze obcigzenia. U ¢éwi-
czacych z wykorzystaniem matych obcigzen obserwowano znaczacy wzrost sity, zwtaszcza
w obrebie grup migsniowych otaczajacych stawy ulegajace czestym krwawieniom. Wsrod
chorych éwiczacych z uzyciem $rednich i duzych obcigzen, oprécz wzrostu sity zauwazono
takze przyrost masy migsniowej. Ponadto czesto opisywano zwiekszenie zakresu ruchomo-
8ci w stawach i zmniejszenie czestotliwosci krwawien, tudziez tagodniejszy ich przebieg.
Tym niemniej rola ¢wiczen sitowych w rehabilitacji chorych na hemofilie wymaga dalszych
badan. Niektére z dotychczasowych prac eksperymentalnych zawieraty niescistosci w opisie
stosowanych metod treningowych, badz byty one catkowicie pominiete; brakuje takze wy-
szczegolnienia rodzaju leczenia substytucyjnego stosowanego w przypadku chorych biora-
cych udziat w badaniu. Czesta wadg badan nad réznymi formami rehabilitacji jest rowniez
brak grupy kontrolnej oraz niska liczebnos¢ badanych grup, co wynika z faktu, ze hemofilia
jest schorzeniem rzadkim. Tym niemniej na podstawie dotychczas osiagnietych wynikéw
rézni autorzy oceniaja, iz rola éwiczen oporowych w rehabilitacji jest niebagatelna, a niekté-
rzy twierdza wrecz, ze zwiekszona w ten sposéb sita miesni i czucie gtebokie pozwala zre-
dukowac liczbe wstrzyknie¢ czynnika VIII tudziez IX w ramach leczenia profilaktycznego.

Nizej podpisany jest goracym zwolennikiem éwiczenh sitowych z duzymi obcigzeniami we-
dle réznych wariantéw metodyki stosowanej w treningu kulturystycznym. Przemawia za tym
wieloletnie doswiadczenie i osiggniete w tym czasie wymierne efekty w postaci miedzy inny-
mi wiekszej masy miesniowej, zwtaszcza w okolicy dotknietych zaawansowang artropatig
stawow kolanowych, znaczny wzrost sity oraz zmniejszona czestotliwo$¢ krwawien badz
tagodniejszy ich przebieg. W warunkach zmniejszonej czestotliwosci krwawien i wczesnego
zatrzymywania wylewéw, do ktorych jednak doszto, dyspozycja stawow nie ulega dalszemu
pogorszeniu pomimo znacznego obcigzenia w ¢wiczeniach takich jak na przyktad przysiady
z obcigzeniem. Aby ¢wiczenia sitowe byty bezpieczne i skuteczne, nalezy przeprowadzac
bardzo staranng i ostrozng rozgrzewke, a same ¢wiczenia wykonywaé¢ z duza dbatoscig o
technike i w umiarkowanym tempie. Zachowanie tych podstawowych warunkéw pozwala na
wykonywanie nawet trudnych i z pozoru niebezpiecznych, ztozonych ¢wiczen, ktére sg naj-
skuteczniejsze w budowaniu sity i masy miesniowej. Uwaga odnosnie techniki dotyczy zresz-
ta wielu innych form aktywnosci, nie tylko éwiczen sitowych. Jazda na rowerze to doskonaty
trening aerobowy, ale nawet tak z pozoru proste ¢wiczenie mozna wykonywac niepoprawnie,



obcigzajac stawy zamiast miesni. Podobnie jest z ptywaniem. Dlatego nie mozna powiedzie¢
o jakiejkolwiek formie aktywnosci, ze jest stuprocentowo bezpieczna dla hemofilika. Wiele
zalezy od sposobu wykonania, przygotowania (rozgrzewki), a nawet szczego6téw budowy
anatomicznej. Tym niemniej, w przypadku autora niniejszego artykutu, zadna z wielu innych
podejmowanych i zalecanych dla hemofilikéw form aktywnosci fizycznej nie okazata sie sku-
teczniejszg forma rehabilitacji niz przemyslany, progresywny trening oporowy. Byto to mozli-
we w warunkach, kiedy dostepne byto w naszym kraju jedynie tzw. leczenie na zadanie.
Wprowadzone niedawno w Polsce leczenie profilaktyczne dzieci z hemofilia stwarza dla
mtodego pokolenia hemofilikbw nowe szanse na utrzymanie swoich stawoéw i miesni w
sprawnosci doréwnujacej sprawnosci ich rowiesnikéw badz nawet jg przewyzszajacej. Ser-
decznie zycze tego wszystkim mtodszym Braciom Krwi.

Radostaw Kaczmarek

[5] .KTO MI ZMNIEJSZYL TE KULE?” - O PROFILAKTYCE | JEJ EFEKTACH
SLOW KILKA

Jak wspaniatg rzeczg jest profilaktyka, przekonuja sie najlepiej ci, ktorzy jg stosujg. Oto
nareszcie rodzice nie depczg dzieciom po pietach z nieustannym ,uwazaj”, nareszcie mozna
bez obaw pomysle¢ nawet o wyjezdzie na narty, a cate otoczenie matego hemofilika moze w
miare normalnie funkcjonowac. Nareszcie dzieci moga sie normalnie bawi¢, bez nadmierne-
go nadzoru rodzicow, aniotow-strézéw przypominajacych nieustannie o szczeg6lnej ostroz-
nosci.

Hemofilia z choroby, ,ktéra boli”, przeksztatca sie na naszych oczach w schorzenie, prze-
ciwko ktéremu lepiej ,sie podkiu¢”. Dwa-trzy profilaktyczne podania czynnika krzepniecia w
tygodniu sprawiajg, ze dolegliwos¢ dotgd determinujgca cate zycie powoli schodzi z pierw-
szego na drugi plan. Rzeczywiscie zapomnie¢ mozna o wylewach dostawowych, jeszcze nie
tak dawno niezmiernie ograniczajacych codzienne funkcjonowanie, a kule, sprzet czesto
niezastgpiony i podreczny, trafity wreszcie do lamusa.

Zdarzy¢ sie jednakze moze, ze ktérys ze stawdw o sobie przypomni, ot chociazby przy
zmianie pogody. Albo przy okazji innych, zupetnie niezwigzanych z hemofilig dolegliwosci. W
naszym przypadku byt to jakis dziwny bol zwigzany z zapaleniem dr6g moczowych, promie-
niujacy do stawu biodrowego i uda. | oczywiscie nasz Jasio wybrat kanapowy tryb spedzenia
wieczoru, nie chciat chodzi¢, bo przeciez go boli, no i przypomniat sobie o kulach. | jakie za-
skoczenie! Przymierza sie do nich i co$ mu nie gra, a krétko potem krzyczy podirytowany:
mamo, no kto mi zmniejszyt te kule?! Wtedy dopiero zdaliSmy sobie namacalnie sprawe, ze
to ledwie 6 miesiecy profilaktyki, a cate p6t roku bez kul! Tymczasem zwyczajnie Jas sporo
urést w tym okresie. W pierwszym odruchu miatam zamiar pomajstrowac przy kulach i dosto-
sowac je do wzrostu dziecka, ale potem z optymizmem pomys$latam, ze moze rzeczywiscie
nie beda mu juz potrzebne. Jednoczesnie sytuacja ta stworzyta okazje, by zarazem uswia-
domi¢ nam zakorzeniong gteboko zaleznos¢: bdl = hemofilia. A nie zawsze to ona jest
wszystkiemu winna. Przeciez kazdy maty hemofilik moze mie¢ np. béle wzrostowe, ktére
dokuczajg niejednemu przedszkolakowi. Dopiero tak naprawde profilaktyka, odwracajgc
uwage od hemofilii, pokazata, ze moga tez by¢ inne przyczyny boélu, ktéry dotad kojarzyt sie
jednoznacznie. Co nie zmienia faktu, ze bedac chorym na hemofilie poszukiwania zrddet
dolegliwosci nalezy zaczaé¢ od hemofilii wtasnie.

Profilaktyka dzieciom kojarzy sie niejasno — ,skoro nie boli, to po co mam sie ktu¢?” Myslg
tak zwtaszcza ci, ktérzy pamietajg podawanie czynnika na zadanie. Kiedy ,wylato”, bolato i
nie dato sie chodzi¢ — wtedy zbawieniem byt czynnik. Im szybciej podany, tym lepiej. Bolato
krécej, opuchlizna schodzita tym szybciej, im wczesniej po urazie zrobiony zostat zastrzyk.
Zwtaszcza maluchy szybko zapominajg, ze jeszcze niedawno przy wylewie bez kul nawet
tazienka wydawata sie by¢ na koncu swiata. | teraz trzeba im ttumaczy¢, ze zastrzyk robimy
nie dlatego, ze boli, ale wtasnie dlatego, zeby nie bolato.

Bernadetta Pieczynska



[6] STEP UP REACH OUT 2008/9

Step Up Reach Out (SURO) to miedzynarodowy program szkolenia i aktywacji mtodych
ludzi zainteresowanych dokonywaniem zmian w swojej lokalnej spotecznosci hemofilowe;j.
Ukierunkowany jest na uksztattowanie nowych, potencjalnych liderow stowarzyszen i inspi-
racje mtodziezy do podejmowania dziatan i angazowania sie w aktywnosci spoteczne. Orga-
nizatorami programu jest Uniwersytet w Teksasie oraz organizacja Lone Star Chapter (beda-
ca czescig National Hemophilia Foundation). W latach 2008 i 2009 odbyta sie druga juz edy-
cja tego projektu, obejmujaca dwa spotkania. Pierwsze z nich miato miejsce w San Francisco
w dniach 12—-16 wrzesnia 2008, drugie natomiast w dniach 13-17 marca 2009 w Montrealu
(Kanada). Zaréwno pobyt, jak i przelot byt w petni fundowany przez organizatoréw i ich
SpoNsorow.

W wydarzeniu uczestniczyto tacznie szesnastu hemofilikéw, w wieku od 18 do 24 lat, re-
prezentujacych Hiszpanie, Norwegie, Australie, Kanade, Nowa Zelandie, Holandie, Stowe-
nie, Japonie oraz Stany Zjednoczone. Polske reprezentowato dwdch uczestnikéw z Wrocta-
wia: Mariusz Sobczak i Radostaw Kaczmarek.

Na pierwszym spotkaniu w serii wyktaddw i warsztatow poruszano tak istotne kwestie, jak
zdefiniowanie przywoddztwa, cech dobrego lidera, rél uczestnikow w ich spotecznosciach,
wyzwan na drodze do kierowania hemofilowa spotecznoscia i grupg w ogdle. Nie zabrakio
takze wyktadu na temat hemofilii (w tej czesci skupiono sie raczej na podstawowych infor-
macjach o historii hemofilii, jej dziedziczeniu, postaciach i niebezpieczenstwach, jakie moga
spotka¢ uczestnikbw w zwigzku z nig w roéznych dziedzinach zycia). Dyskusje i zlecane
uczestnikom prace w mniejszych grupach miaty takze na celu wytonienie przyczyn, dla kté-
rych mtodzi ludzie z r6znych krajow niechetnie uczestniczg w dziatalnosci stowarzyszen, i
zebranie pomystow na zmiane tego stanu rzeczy. Rozmawiano réwniez o tym, czego braku-
je, a co zorganizowane jest dobrze w kazdym z krajow uczestnikow, a takze kto jest odpo-
wiedzialny za podejmowanie najistotniejszych decyzji z dziedziny hemofilii w kazdym z kra-
jow (tu jako gtéwne przyktady postuzyta Polska — wzér kraju, w ktérym leki zakupywane sg
przez panstwo na drodze centralnego przetargu, i USA — wzor kraju, w ktérym struktury fi-
nansowania lekow i zabiegéw sg sprywatyzowane). Uczestnicy zobowigzani zostali do opra-
cowania wtasnego planu dziatania majacego na celu, do czasu drugiego spotkania, zazna-
jomienie sie z mozliwosciami udziatu w zyciu lokalnego stowarzyszenia. Ciekawg i bardzo
wartosciowg inicjatywa organizatoréw byto zorganizowanie wyktadu przedstawicieli Fleish-
man-Hillard, firmy zajmujacej sie public relations, prowadzacej kampanie reklamowe tak
wielkich firm jak np. Visa. Specjalisci udzielili uzytecznych i konkretnych wskazéwek w kwe-
stii publicznych wystapien, a takze technik precyzyjnego formutowania przekazu w kontak-
tach z mediami. W ostatnim dniu spotkania miata miejsce takze wizyta w fabryce rekombi-
nowanych czynnikow krzepniecia firmy Bayer. Oprécz zademonstrowania uczestnikom pro-
cesu produkcji czynnika wyjasniano takze, na czym aktualnie skupia sie firma, jak widziana
jest przyszto$¢ leczenia hemofilii (tu uczestnicy wypytywali naukowcow o terapie genowg i
nowe koncentraty o przedtuzonym czasie dziatania) i jakie sg inne zamierzenia przedsiebior-
stwa.

Tematyka drugiego spotkania skoncentrowata sie troche mocniej na konkretnych dziata-
niach, jakie podejmujg organizacje i wolontariusze zaangazowani w dziatalno$¢ na rzecz
poprawy jakosci zycia hemofilikow. Ktadziono duzy nacisk na wyksztatcenie u uczestnikéw
dobrej komunikacji i umiejetnosci prowadzenia prezentacji, co jest waznym elementem przy
negocjacjach z organami panstwa, czy przy prébach pozyskania funduszy na konkretne cele.
Spotkanie rozpoczat kolejny wyktad firmy Fleishman-Hillard (w nim wiele rad odnosnie pre-
zentacji i przemowien), oraz prezentacje dwoch uczestnikow poprzedniej edycji programu
(gdzie demonstrowali oni, jakie akcje podjeli w swoim spoteczenstwie). W dyskusjach
uczestnikow ustalano, kim sg konkretne osoby zajmujace stanowiska w zarzadzie lokalnych
stowarzyszen. Nie zabrakto oczywiscie wzmianki o cztonkach zarzadu PSCH i dziataniach,
jakie podejmuja. Miejsce miata takze kontynuacja wyktadu odnos$nie hemofilii z poprzedniego



spotkania. Wyjasniano tu bardziej zaawansowane zagadnienia, takie jak odmiany choroby
von Willebranda, inhibitory, r6znice migedzy czynnikami rekombinowanymi a osoczopochod-
nymi. Kazdy uczestnik miat okazje zaprezentowac¢ poznane w czasie pomiedzy spotkaniami
mozliwosci dziatania w strukturze lokalnego stowarzyszenia (swego rodzaju zadanie domo-
we) i ewentualne konkretne akcje, jakie juz podjat. Jako trening dziatania w grupie, uczestni-
kow podzielono na trzy podgrupy i zlecono im wykonanie ankiety na ulicach Montrealu.
Uczestnicy pytali przechodniéw o wiedze na temat hemofilii i probowali zebra¢ datki (ktére
potem przekazano WFH). Wyciagnieto wnioski zaréwno z wynikéw ankiety (Srednio co dzie-
sigta osoba wiedziata, czym jest hemofilia, co piata ,co$ styszata”, ponad potowa byta zainte-
resowana dowiedzeniem sie czegos o hemofilii od uczestnikdéw), jak i powoddw, dla ktérych
ré6zne grupy uzyskaty rézne rezultaty (pod wzgledem ilosci zebranych ankiet i datkow). W
ostatnim dniu programu zorganizowano prezentacje World Federation of Hemophilia i bardzo
rozbudowanego i ustrukturyzowanego, jak na organizacje krajowej spotecznosci hemofilikbw,
stowarzyszenia Hemophilia Society of Canada. Program zakonhczyt sie inspirujaca przemowa
bardzo dobrego méwcy, jakim jest gtowny organizator SURO, Edward Kuebler.

Wszyscy uczestnicy w podsumowujacej dyskusji wykazali wielkie zadowolenie z uczest-
nictwa w programie i goracq aprobate dla organizacji tego typu programoéw w przysztosci.
Précz nawigzania miedzynarodowych znajomosci, ktére mogg zaowocowaé w przysztosci,
oraz zdobycia duzej wiedzy, odwagi i nowych umiejetnosci, program silnie zmotywowat nas
(uczestnikdw z Polski) i naszych kolegéw z innych krajéw.

Zdecydowanie zachecamy wszystkich hemofilikbw do ubiegania sie o udziat w kolejnej
edycji programu. Aby ztozy¢ swojg aplikacje, wystarczy znajdowac sie w odpowiednim prze-
dziale wiekowym (18-24), posiada¢ umiejetnos¢ autoiniekcji i znac jezyk angielski. Szczeg6-
ty odnosnie programu mozna znalez¢ na stronie internetowej http.//stepupreachout.net

Mariusz Sobczak

[7] PAMIETAJMY O JEDNYM PROCENCIE

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie jest juz oficjalnie zarejestrowane jako orga-
nizacja pozytku publicznego. Oznacza to miedzy innymi, ze kazdy podatnik rozliczajacy swdj
roczny PIT moze przekaza¢ 1% ptaconego podatku na rzecz naszego Stowarzyszenia — i nie
wigze sie to z zadnymi kosztami. Nie trzeba nawet, jak to miato miejsce w poprzednich la-
tach, samodzielnie przelewac ofiarowywanej kwoty. Wystarczy jedynie wypetni¢ odpowiednie
rubryki w swoim zeznaniu podatkowym.

W najpopularniejszym PIT-37 w czesci H (wniosek o przekazanie 1% podatku naleznego
na rzecz organizacji pozytku publicznego) w pozycji 124 (nazwa organizacji OPP) nalezy
wpisa¢: POLSKIE STOWARZYSZENIE CHORYCH NA HEMOFILIE, a w poz. 125 (nr reje-
stru KRS): 0000169422.

Analogiczne wpisy w PIT-36 powinny znalez¢ sie w pozycjach 305 i 306.

O przekazanie na rzecz PSCH 1% podatku przy rozliczaniu PIT-u warto poprosi¢ krew-
nych, znajomych, sasiadéw. W ten sposob z nawet niewielkich wptat uzbierajg sie sumy,
ktére pomoga w rozwijaniu dziatalnosci naszego Stowarzyszenia.

Rozliczajgc PIT, nalezy takze pamieta¢ o mozliwosciach skorzystania z odliczen. Ulga z
tytutu uzytkowania internetu pozwala na odliczenie do 760 zt (konieczna faktura na nazwisko
odliczajgcego). Odlicza¢ mozna takze wydatki na cele rehabilitacyjne oraz wydatki zwigzane
z utatwieniem wykonywania czynnosci zyciowych (np. dostosowanie tazienki), a osoby ze
znacznym lub umiarkowanym stopniem niepetnosprawnosci moga odliczy¢ koszty uzywania
samochodu osobowego w celu dojazdu na niezbedne zabiegi leczniczo-rehabilitacyjne.
Szczegdty w instrukeji do PIT/O.

(as)



— wychwyci zbyt szybkg jazde

— wygieta kos¢ dochodzaca do mostka
— bardzo zdobiony styl w sztuce

— aktor, kt6ry rozémiesza

— wyptaca pienigdze

— czes¢ roku szkolnego

— zwykle sg przestoniete firankami

— zabawa na powitanie nowego roku
— przykry odgtos lub nieporozumienie
— niebieskawy kamien w pierscionku
— pracuje w kuzni

— potrzebne do prasowania

— tarapaty

— Krzysztof prowadzacy teleturnieje
— leca z ognia

— okres wolny od nauki

JOLKA
Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

— mys$l| przewodnia

w parze z nadajnikiem

ksigzeczka z ocenami studenta

zabawki dla dziewczynek

straznicy prowadzacy wieznia

wstepny projekt; szkic

stolica woj. Swietokrzyskiego

bardzo silny to huragan

inne okreslenie pantery

kury, kaczki, gesi

oznaka choroby

panstwo z Wilnem

fotel dla krola

rodzaj wedliny

zboze z wiechg

wazny pionek w warcabach
Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

Opracowat Adam Sumera. Wspotpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.
Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: £odzkie 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



