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Numer otwiera obszerny artykut dotyczgcy waznej kwestii — jak przygotowac sie do poro-
du, gdy przychodzgce na Swiat dziecko moze cierpie¢ na skaze krwotoczng [1]. Dr Joanna
Zdziarska przedstawia sytuacje obiektywnie, sygnalizujgc plusy i minusy poszczegolnych
rozwigzan. Ze zrddet francuskich zaczerpneliSmy informacje zawarte w materiale o profilak-
tyce [2]. Towarzyszgce artykutowi wykresy poziomu czynnikow krzepniecia po wstrzyknie-
ciach profilaktycznych nie majg byc¢ jedynie ozdobnikiem. Cho¢ u kazdego z nas zmiany po-
ziomu czynnika przebiegajg nieco inaczej, to jednak generalna zasada jest taka sama. Warto
wiec zwroci¢ uwage na to, ze przez pewien okres przed kolejnym podaniem poziom moze
znajdowac sie ponizej wartosci uznawanych za bezpieczne (bez wylewdw samoistnych). Do
spraw profilaktyki, tym razem zdecydowanie dla dorostych, wracamy w omdwieniu raportu
EHC [4].

Cata seria relacji ma przyblizy¢ najistotniejsze sprawy zwigzane z miedzynarodowymi
warsztatami EHC na Wegrzech [3], Swiatowym kongresem WFH [5], a takze miedzynarodo-
wag konferencjg wspotorganizowang przez nasze Stowarzyszenie w Warszawie [6].

Wspominamy kolege, ktory odszedt [7], apelujemy o pomoc dla tych, ktorym mozZe sie
przydac zbedny juz nam sprzet medyczny [8], a takze przedstawiamy pierwszg w Biuletynie
bajke o podtekscie dydaktycznym [9].

| jeszcze dodajmy, Zze po pewnej absencji na tamy Biuletynu wraca jolka [10].

Adam Sumera

[11 POROD U NOSICIELEK HEMOFILIl - KONTROWERSJE

Od wielu lat trwajg dyskusje na temat tego, jak powinien odbywac sie pordd dziecka, ktére
ma (lub moze mie¢) skaze krwotoczng — np. hemofilie. Lekarze ginekolodzy, a przede
wszystkim same kobiety, majg watpliwosci, jak postepowac, aby nie narazi¢ noworodka na
niepotrzebne ryzyko. Obawiajg sie porodu naturalnego, aby nie doprowadzi¢ do urazu
dziecka, a jednoczes$nie chcg unikngé narazania kobiet na operacje, jakg jest ciecie cesar-
skie, i jej mozliwe niekorzystne nastepstwa.

Powikfania krwotoczne, ktére pojawiajg sie znacznie czesciej u noworodkow ze skazami
krwotocznymi niz u pozostatych dzieci, to: krwawienie ze skéry gtowy, réznego rodzaju
krwiaki zlokalizowane pod skérg gtowy (bezposrednio pod skérg lub giebiej, w bliskosci ko-
&ci) oraz krwawienie $rodczaszkowe, stanowigce najwieksze ryzyko dla zycia i zdrowia.
W krajach rozwinietych ok. 2-4% wszystkich chtopcéw chorych na hemofilie do$wiadcza
krwawien srodczaszkowych w okresie noworodkowym, przy czym ok. jedna trzecia krwawien
pozostawia trwate nastepstwa neurologiczne. U zdrowych, donoszonych noworodkéw ryzyko
krwawienia $rédczaszkowego wynosi jedynie 0,04%. Trzeba zaznaczyé, ze w przypadku
skaz krwotocznych o tagodnym przebiegu (np. tagodnych postaci choroby von Willebranda)
ryzyko powaznych krwawien jest znacznie mniejsze, zblizone do dzieci zdrowych.

Na decyzje o sposobie porodu wptywajg przede wszystkim czynniki potoznicze (utozenie
dziecka w macicy, budowa miednicy matki, przebieg cigzy itp.). Podejmujgc decyzje, lekarz
musi wzig¢ pod uwage nie tylko dobro dziecka (ryzyko krwawienia), ale rowniez dobro matki
— pordd naturalny wigze sie z mniejszg utratg krwi niz ciecie cesarskie. W przypadku kobiet,



ktére same sg chore na skaze krwotoczng lub sg nosicielkami hemofilii z niskim poziomem
czynnika VIII lub IX, trzeba to ryzyko wzig¢ pod uwage. Jezeli wymagajg one ciecia cesar-
skiego, powinny by¢ odpowiednio zabezpieczone przez hematologa oraz uwazniej obser-
wowane przez ginekologa i potozne. Mogg one wymagac¢ znacznie dtuzszego pobytu
w szpitalu niz inne kobiety.

Wedtug polskich zalecen postepowania w hemofilii, opublikowanych w 2008 r., hemofilia
u ptodu nie stanowi wskazania do ciecia cesarskiego, nalezy jednak dotozy¢ staran, aby
zminimalizowaé¢ uraz noworodka. Zalecenie to pozostaje w zgodnosci z wytycznymi poste-
powania obowigzujgcymi w innych krajach, m.in. w Wielkiej Brytanii. Sytuacje zwigzane
z ryzykiem urazu to przede wszystkim konieczno$¢ uzycia préznociggu lub kleszczy potoz-
niczych. Niepowikiany, fizjologiczny pordd sitami natury pozostaje w opinii wielu ekspertéw
najlepszg i najbezpieczniejszg drogg rozwigzania cigzy réwniez w przypadku, gdy dziecko
moze mie¢ hemofilie albo inng skaze krwotoczng. Skad wiadomo, czy pordd bedzie niepowi-
ktany? Trudno oczywiscie zagwarantowac¢, ze nie pojawig sie komplikacje. Ocenia to gine-
kolog prowadzgcy cigze na podstawie dokladnego badania kobiety oraz dziecka (USG). Je-
zeli nie widzi zadnych niepokojacych objawdw, moze z duzg dozg pewnosci uznaé, ze ryzy-
ko powiktan nie jest zwiekszone. Odwrotnie, jezeli zauwazy co$ niepokojgcego (np. troche
zwiekszong mase dziecka), dla bezpieczenstwa moze podjg¢ decyzje o cieciu cesarskim,
chociaz w przypadku dziecka bez skazy krwotocznej moégtby uznac, ze jeszcze nie ma takiej
potrzeby.

Ciecie cesarskie niestety nie eliminuje catkowicie ryzyka krwawienia $rédczaszkowego
u noworodka chorego na hemofilie. Gtéwnym argumentem zwolennikdéw ciecia jest jednak
fakt, ze przebiegu porodu naturalnego nigdy nie da sie do konca przewidzie¢, a zaplanowa-
ne, wykonane w ustalonym miejscu i terminie ciecie cesarskie jest procesem znacznie bar-
dziej przewidywalnym (aczkolwiek nigdy nie catkowicie wolnym od ryzyka powiktan). Wia-
domo natomiast, ze ciecie cesarskie wykonane w p6znym okresie porodu (ze wskazan na-
gtych, czyli w sytuacji, gdy poréd naturalny nie moze postepowac dalej) znacznie zwieksza
ryzyko krwawien u dziecka, w tym krwawien srédczaszkowych.

Zwolennicy porodu naturalnego przypominajg natomiast, ze nie ma ,mocnych” dowoddéw
naukowych na to, ze ryzyko krwawien u noworodka jest na tyle mniejsze w przypadku pla-
nowego ciecia cesarskiego niz w przypadku spontanicznego porodu naturalnego, aby to
uzasadniato jego rutynowe wykonywanie. By¢ moze konieczne jest przeprowadzenie badan
klinicznych, ktére dostarczg bardziej wiarygodnych danych medycznych.

Bardzo czesto nikt nie ma wpltywu na to, jaka droga urodzi sie dziecko chore na
skaze krwotoczna, np. hemofilie. W duzej czesci przypadkéw takie dziecko rodzi sie po
prostu w rodzinie nieobcigzonej do tej pory chorobg. Czesto zdarza sie rowniez, ze rodzice
nie maja swiadomosci, ze ich dziecko moze by¢ chore, mimo obecnosci choroby u czionkéw
rodziny. Niekiedy biorg pod uwage takg mozliwos¢, ale nie méwig o tym swojemu ginekolo-
gowi. Bywa tez, ze problem jest bagatelizowany przez lekarzy i potozne opiekujgce sie ko-
bieta.

Jedno jest pewne — jezeli wiadomo, Zze u dziecka moze pojawic sie skaza krwotoczna,
pordéd musi by¢ jak najmniej urazowy i powinien odby¢ sie w osrodku, ktory moze szybko
wykona¢ badania poziomow czynnikdw krzepniecia, aby stwierdzi¢, czy dziecko rzeczywiscie
ma skaze krwotoczng. Co wiecej, osrodek musi dysponowac¢ doswiadczonym oddziatem
neonatologicznym (opiekujgcym sie noworodkami), ktéry moze zapewni¢ fachowg opieke na
wypadek powikian.

Niezaleznie od wybranego sposobu porodu bardzo istotne znaczenie ma to, aby
rodzice mieli zaufanie do lekarzy, ktérzy sie nimi opiekujg. Trzeba pamietac, ze powikta-
nia (w tym réwniez krwotoki) zdarzajg sie tez u dzieci, ktére nie maja skaz krwotocznych.
Przed porodem nalezy wspélnie dotozy¢ staran, aby to ryzyko zmniejszy¢é. Co moze uczyni¢
w tym celu sama kobieta? Zasiegng¢ porady lekarza z osrodka leczenia skaz krwotocznych,
skontaktowaé z nim swojego ginekologa oraz rozwaznie podjg¢ decyzje o miejscu porodu
(niekiedy wymaga to wiele wysitku — np. dojezdzania do odlegtego szpitala, ktéry dysponuje
laboratorium i oddziatem noworodkowym). Powinna rowniez przestrzega¢ wszystkich zale-
cen ginekologa, wykonywac niezbedne badania w czasie cigzy i nie bagatelizowa¢ zadnego



Z niepokojgcych objawoéw. Obawy o zdrowie dziecka sg naturalne i trudno ich catkowicie
unikng¢, jednak zaufanie do lekarza i pewnos¢, ze dotozy on wszelkich staran, aby unikngé
komplikacji, ma kluczowe znaczenie dla ciezarnej kobiety. Zdarza sie, ze lekarze opiekujgcy
sie chorymi na hemofilie (i inne skazy krwotoczne) wspotpracujg z oddziatami ginekologicz-
nymi, ktére sg przez to zaznajomione z tematem skaz krwotocznych. Warto zapyta¢ o taki
kontakt.

Postepowanie w przypadku porodu nosicielki ciezkiej hemofilii A lub B w Klinice

Hematologii w Krakowie:

e oznaczenie u kobiety aktywnosci czynnika VIII/IX przed cigzg (nie zawsze wynik dostep-
ny, czesto kobieta zgtasza sie dopiero w zaawansowanej cigzy)

e oznaczenie u kobiety aktywnosci czynnika w drugiej potowie cigzy (najlepiej w trzecim
trymestrze)

e wydanie na piSmie zalecen dla ginekologa oraz neonatologa opiekujgcego sie dzieckiem,
zawierajgcych doktadne informacje o sposobie porodu i mozliwym ryzyku oraz niezbedne
numery telefonéw (hematolog, hematolog dzieciecy, laboratorium, RCKiK)

e doradzenie porodu w osrodku referencyjnym (Klinika Ginekologii i Potoznictwa) lub
w jednym z trzech innych wspétpracujgcych szpitali; odradzenie porodu poza Krakowem

e poinformowanie o planowanej dacie porodu dziecka, ktére moze mieé¢ ciezkg hemofilie:

- laboratorium wykonujgcego oznaczenia aktywnosci czynnikdéw krzepniecia (Pracownia
Hemostazy)

- RCKiK

- lekarza z osrodka pediatrycznego leczenia skaz (Szpital Dzieciecy w Prokocimiu)

e zbadanie krwi pepowinowej dziecka w kierunku hemofilii w dniu porodu lub w najblizszym
dniu roboczym (badanie w trybie cito, wynik dostepny do 2—3 godzin)

Joanna Zdziarska, Klinika Hematologii w Krakowie,
joannaz@patio.strefa.pl

[2] PROFILAKTYKA - LECZENIE ZALECANE W HEMOFILII

Analizujgc przypadki leczenia ciezkiej postaci hemofilii na $wiecie, prof. Hervé Chambost
z Centrum Leczenia Hemofili w Marsylii podkres$la, ze profilaktyka wczesnie, regularnie
i nieprzerwanie stosowana u dzieci od pierwszego krwawienia przed 2 rokiem zycia przynosi
bardzo pozytywne efekty. Na podstawie przeprowadzonych badan agenda ds. skaz krwo-
tocznych Swiatowej Organizacji Zdrowia — World Federation of Hemophilia (Swiatowa Fede-
racja ds. Hemofilii) zalecita stosowanie profilaktyki pierwotnej nieprzerwanie przez caty okres
dziecinstwa.

Prekursorami we wprowadzeniu profilaktyki byly kraje pétnocne, gtéwnie Szwecja i Holan-
dia. Zaréwno we Francji, jak i wiekszoéci krajéw Europy, a takze w Ameryce Pétnocnej profi-
laktyke wdrozono z opdznieniem (w Polsce stosuje sie jg od 2008 r.). Wérdd czynnikéw ha-
mujgcych stosowanie profilaktyki byta miedzy innymi czestotliwos¢ — trzy podania tygodnio-
wo wydawaty sie utrudniaé realizacje profilaktyki diugoterminowej ze wzgledu na problem
regularnego dostepu do zyt. Liczac sie z niepowodzeniami przy regularnych wktuciach, za-
proponowano profilaktyke progresywng, przystosowang do indywidualnych potrzeb pacjenta.
Ten typ profilaktyki uwzglednia przede wszystkim indywidualny przebieg objawdw choroby
(profil chorobowy), trudnoéci z dostepem do zyt, wiek pacjenta, lek przed iniekcjg, swiado-
mos$¢ koniecznosci profilaktyki w odczuciu pacjenta, dostepno$¢ czynnika krzepniecia,
a takze aktywno$c¢ i tryb zycia.

Gdy z réznych wzgledow nie stosowano regularmnej profilaktyki pierwotnej, u dorostych
i starszych dzieci proponuje sie pacjentom profilaktyke wtérng. Pozwala ona zredukowac
liczbe krwawien i zmniejszy¢ ich skutki. Jednakze jej skutecznoé¢ jest zalezna od stanu pa-
cjenta przed podjeciem profilaktyki (od czestotliwosci i rozlegtosci wczesniejszych krwawien,
stopnia artropatii itp.). W potgczeniu z podjetg rehabilitacjg takie leczenie moze zapobiec
bolom i zmniejszy¢ okresy ograniczen ruchowych, a tym samym utatwi¢ codzienne funkcjo-
nowanie. Aktualnie prowadzone sg badania nad celowoécig wprowadzenia profilaktyki dtu-



goterminowej u senioréw. W zaleznosci od stopnia sklonnosci pacjenta do krwawien i jego
indywidualnej aktywnosci schemat profilaktyki (czestotliwos¢ podan i dawka) moze sie zmie-
niac.

W przypadku choréb przewlektych zdarza sie czesto, ze pacjenci nie przestrzegajg $cisle
zalecenh lekarza. Nie chodzi tu tylko o ,postuszenstwo” pacjenta, w gre wchodzi wiele za-
chowan i czynnikbw zwigzanych z przezywaniem choroby, chociazby takich, jak respekto-
wanie termindbw wizyt czy higiena zycia pacjenta. Istotng role odgrywa w tym przypadku
edukacja terapeutyczna, a jakosc¢ relacji pacjent — lekarz w sposob bezposredni rzutuje na
wspoiprace pacjenta z lekarzem i przestrzeganie jego wskazéwek.

Poziom czynnika VIIl w trakcie leczenia profilaktycznego
(25 jedn. / kg)
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Poziom czynnika IX w trakcie leczenia profilaktycznego
(62 jedn. / kg)
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Opér wobec profilaktyki to takze problem istniejgcy od dawna. Najczestszym powodem
odstepstwa od profilaktyki jest dostep do zyt czy tez dtugotrwatos¢ leczenia. Dostep do zyt
ufatwia sie m.in. stosujgc dojscie centralne. Wptyw na postrzeganie potrzeby leczenia dziec-
ka ma takze historia rodziny, komplikacje wynikle z krwawien, relacje z personelem me-
dycznym, warunki dostepu do leczenia (odlegtos¢ od centrum leczenia, stosunek rodzicow
dziecka do jego leczenia, leczenie domowe), udziat w programach, dostep do informac;ji
(centrum leczenia hemofilii, stowarzyszenia). W efekcie s$wiadomosc¢ terapeutyczna, wspar-
cie psychologiczne, zachecanie rodzicéw i dziecka do profilaktyki diugoterminowej sg czyn-



nikami wzmacniajgcymi leczenie. Leczenie domowe, zostawiajgc w rekach pacjentéw odpo-
wiedzialno$¢ za podjetg terapie, sprzyja pewnym odstepstwom od zalecen lekarskich. Nie-
zaleznie od wieku pacjenta pewne epizody zniechecenia czy zwatpienia w celowos¢ profi-
laktyki sie zdarzajg i nalezy je wzig¢ pod uwage. Bardzo istotnym elementem w edukaciji te-
rapeutycznej jest wewnetrzna zgoda pacjenta na podjete leczenie. Pacjent powinien czuc sie
pierwszoplanowym aktorem w swoim leczeniu.

Zdaniem profesora Chambosta ocena przebiegu profilaktyki nie polega tylko na przesle-
dzeniu dawek w konkretnych dniach i czestotliwosci podan. Istotne jest takze, by dawka
i dzien podania korespondowaly z potrzebami zabezpieczenia. Czynnikiem wspomagajgcym
leczenie profilaktyczne jest rehabilitacja, jak i wszelka aktywnos¢ fizyczna sprzyjajgca
wzmocnieniu miesni.

Nade wszystko jednak elementami kluczowymi leczenia profilaktycznego sg przestrzega-
nie zalecen lekarskich oraz udziat w programach edukacji terapeutycznej przez cate zycie.

Tekst powstat na podstawie artykutu prof. Hervé Chambosta La prophylaxie, traitement de
référence pour 'hémophilie sévere: particularités et difficultés selon les périodes de la vie, ,Hémophilie
et Maladie de Willebrand”, nr 190, czerwiec 2010.

Przektad i opracowanie: Bernadetta Pieczynska

Warto zwréci¢ uwage, ze przy podawaniu czynnika dwa (cz. IX) lub trzy (cz. VIII) razy w ty-
godniu poziom czynnika w siodmym dniu zbliza sie do zera. Wykres podaje oczywisScie war-
toSci usrednione, u kazdego z nas organizm reaguje nieco inaczej.

[3] WARSZTATY EHC NA WEGRZECH

W dniach 4-6 czerwca 2010 r. delegacja Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie
w skiadzie: Zdzistaw Grzelak (wiceprezes PSCH i Prezes Kota Terenowego PSCH we Wro-
ctawiu) oraz Radostaw Kaczmarek z Wroctawia uczestniczyta w warsztatach zorganizowa-
nych i prowadzonych przez Briana O’'Mahony (bytego prezydenta Swiatowej Federadji ds.
Hemofilii w latach 1994-2004, a obecnie prezesa Zarzadu Irlandzkiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie), Jurija Zuljowa (prezesa Rosyjskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie), Davida Wattersa (dyrektora wykonawczego Miedzynarodowej Organizacji Pa-
cjentdw Chorych na Pierwotne Niedobory Immunologiczne) i dra Paula Giangrande (specja-
listy hematologa z Centrum Leczenia Hemofili i Zakrzepic Szpitala Uniwersyteckiego
w Oxfordzie), ktére odbyly sie w Budapeszcie. Oprocz delegatéw z Polski w spotkaniu
uczestniczyli przedstawiciele narodowych stowarzyszen chorych na hemofilie z Wegier, Rosji
i Bulgarii. Ponadto wzieli w nim udziat reprezentanci narodowych stowarzyszen chorych na
pierwotne niedobory odpornosciowe (PID), w tym delegaci z Polski, Wegier, Serbii, Grecji
i Cypru.

Byto to drugie z cyklu planowanych szkolen dotyczacych rzecznictwa w imieniu narodo-
wych stowarzyszen chorych. Ich celem jest zapoznanie uczestnikbw z zagadnieniami kon-
taktdw z decydentami i mediami. Pierwsze tego typu spotkanie odbyto sie w lutym tego roku
w Amsterdamie i uczestniczyty w nim kraje Europy Zachodniej. Nastepne szkolenie plano-
wane jest na pazdziernik i tym razem zaproszeni zostang przedstawiciele krajow Europy Po-
tudniowe;j.

Warsztaty, w ktérych wzielismy udziat, sktadaty sie z wykladow i zajeé praktycznych. Jako
pierwsi wystapili Jurij Zuljow i David Watters, ktorzy podzielili uczestnikéw na grupy majgce
za zadanie okres$lenie najwazniejszych szans i wyzwan stojgcych przed ich stowarzyszenia-
mi. Celem tej czesci zaje€ bylo zdefiniowanie wspdlnych probleméw pacjentow z hemofilig
i tych z PID. Pacjenci cierpigcy na PID to wyraznie odmienna od hemofilikbw grupa chorych.
PID wystepujg znacznie rzadziej niz hemofilia, przy tym termin ten obejmuje znacznie wiek-
szg liczbe jednostek chorobowych (ponad 200), a zatem jest to bardzo niejednorodna grupa
chorych.

Jednak zaréwno pacjentow z PID, jak i wielu hemofilikbw leczy sie produktami osoczopo-
chodnymi, poniewaz najwazniejszym lekiem dla chorych z PID sg immunoglobuliny, ktore



uzyskuje sie wylgcznie z osocza. Co prawda w wielu krajach hemofilicy od lat majg dostep
do rekombinowanych czynnikdw krzepniecia, ktore sg lekiem z wyboru w leczeniu hemofilii,
a w krajach takich jak Irlandia stanowig nawet 100% zaopatrzenia, jednak czynniki krzepnie-
cia uzyskiwane z osocza nadal stanowig na Swiecie istotny element leczenia krwawien.
Okazato sie, ze oprocz rodzaju stosowanych lekéw pacjentéw z hemofilig i chorych na PID
tgczg rowniez problemy zwigzane z aktywnoscig organizacji pacjentow, takie jak m. in. nie-
dostateczna aktywno$¢ czionkow, czy tez lekcewazenie ze strony resortdw rzgdowych, jesli
chodzi o udziat pacjentow w decyzjach dotyczgcych leczenia.

W dalszej czesci warsztatow dr Paul Giangrande i David Watters przedstawili prezentacje
na temat Europejskich Standardow Leczenia Hemofilii, a takze zalecen w leczeniu PID.
W duzej mierze celem prezentacji byto wskazanie danych, jakimi warto postugiwaé sie w
dziataniach na rzecz poprawy leczenia.

Sobotnie zajecia rozpoczety sie wyktadem Briana O’Mahony, jak skutecznie oddziatywac
na decydentéw, by uzyska¢ poprawe leczenia i opieki nad chorymi. Byty to bardzo cenne
wskazéwki, zwlaszcza, ze wyptywaty z wieloletniego doswiadczenia Briana jako prezesa
irrandzkiego stowarzyszenia chorych na hemofilie, ktére przez ostatnie 30 lat przeszto nie-
bywatg droge od czasu, kiedy leczenie hemdfilii w Irlandii znajdowato sie na bardzo niskim
poziomie, do chwili obecnej, kiedy pod wzgledem opieki nad pacjentami z hemofilig Irlandia
plasuje sie wérod najlepszych krajow na Swiecie. Jednak jeszcze wieksze znaczenie ma
doswiadczenie Briana z okresu przewodniczenia Swiatowej Federacji ds. Hemofilii. W czasie
swojej prezydentury w latach 1994—-2004 Brian O’Mahony odwiedzit 76 krajow, przyczyniajgc
sie w wielu przypadkach do istotnych zmian w jakosci lub organizacji leczenia m. in. w Nowej
Zelandii, Iranie, Argentynie, a takze w Polsce. Warto w tym miejscu wspomnie¢, ze w swojej
prezentacji Brian wskazywat Polske jako kraj, ktéry odniést w ostatnich latach znaczace
sukcesy, jesli chodzi o rozwéj leczenia hemofilii, co bylo bardzo mitym akcentem tego wystg-
pienia.

Nastepnie Jurij Zuljow przedstawit prezentacje na temat przygotowan do spotkania z rza-
dzagcymi w sprawie leczenia. Jurij od 16 lat przewodniczy Rosyjskiemu Stowarzyszeniu Cho-
rych na Hemofilie, a zmiany, jakie zaszly w tym czasie w Rosji pod wzgledem leczenia he-
mofilii, przypominajg wydarzenia, jakie miaty miejsce w ciggu ostatnich kilku lat w Polsce. W
Rosiji, podobnie jak w naszym kraju, jeszcze kilka lat temu poziom zaopatrzenia znajdowat
sie daleko ponizej tak zwanego minimum ratowania zycia, to znaczy zalecanego przez WFH
minimalnego poziomu zaopatrzenia na poziomie 2 jednostek miedzynarodowych czynnika
krzepniecia w przeliczeniu na mieszkanca kraju na rok. Dzi§ ten wskaznik w Ros;ji przekra-
cza 3 jednostki. Zmiany te wynikaty miedzy innymi z duzej aktywno$ci rosyjskiej spoteczno-
$ci hemofilowej, totez prezentacja Jurija byta bardzo wartosciowa.

Nastepnie odbyty sie zajecia praktyczne, w czasie ktérych uczestnicy mieli za zadanie
obrac¢ dla swojej organizacji cel na najblizszy rok, przygotowa¢ odpowiedni plan dziatania, po
czym go zaprezentowad.

W sesji popotudniowej uczestnicy zostali podzieleni na cztery grupy, dwie hemofilowe
i dwie sktadajgce sie z pacjentow z PID. Kazda dostata za zadanie przygotowanie szczego-
towego planu dziatania w odpowiedzi na fikcyjny problem dotyczgcy hemofilii lub PID. Na
przyktad jedna z grup hemofilowych miata przygotowac plan dziatania w zwigzku z pojawie-
niem sie w mediach zmanipulowanej informaciji o bardzo wysokich kosztach leczenia hemofi-
lii, na ktorg krytycznie zareagowali rzadzacy i pacjenci z nowotworami, wskazujgc nadmierne
finansowanie leczenia hemofilii w poréwnaniu do innych jednostek chorobowych. Natomiast
druga grupa miata przygotowac plan dziatania w odpowiedzi na obciecie funduszy na zaopa-
trzenie w czynniki krzepniecia. Nastepnie jedna grupa wzieta udziat w fikcyjnym spotkaniu
z przedstawicielami resortu zdrowia, w role ktérych doskonale wcielili sie organizatorzy
warsztatéw, a nastepnego dnia druga grupa spotkata sie z dziennikarzami na fikcyjnej kon-
ferencji prasowej, przy czym w role dziennikarzy ponownie Swietnie wcielili sie¢ organizatorzy.
Wedtug takiego samego schematu odbyta sie realizacja zadan w przypadku grup PID. Byto
to pouczajgce ¢wiczenie, ktére znacznie lepiej niz prezentacje uswiadomito uczestnikom, jak
wielkie znaczenie ma przygotowanie do takich spotkan. Sobotniego wieczora odbyt sie jesz-
cze jeden bardzo cenny wyktad Briana O’Mahony na temat kontaktéw z mediami.



W niedzielnej sesji porannej Brian przedstawit aspekty ekonomiczne leczenia hemofilii,
w tym wartoSciowe dane i zroédta, z ktérych warto korzysta¢ przygotowujgc argumenty na
rzecz wprowadzenia okreslonej zmiany w leczeniu hemofilii. Brian poruszyt tez zagadnienie
probleméw zwigzanych z orzeczeniami odpowiednikow polskiej Agencji Oceny Technologii
Medycznych. Nastepnie odbyty sie wspomniane wyzej fikcyjne konferencje prasowe. Kazdy
z czlonkéw poszczegolnych grup zadaniowych otrzymat nagranie wystgpienia swojej grupy
przed urzednikami ministerialnymi lub mediami. Nastepnie organizatorzy dokonali zamknie-
cia warsztatow.

Spotkanie w Budapeszcie byto bardzo cennym doswiadczeniem. Takie inicjatywy sag
wazne dla utrzymania swiadomosci cztonkéw narodowych organizacji pacjentow, jesli chodzi
0 znaczenie aktywnosci i przemyslanych dziatah spotecznosci chorych w staraniach o prawi-
dtowe leczenie. Wielu pacjentéw nie zdaje sobie z tego sprawy, tymczasem doswiadczenia z
réznych krajow, w tym Polski, pokazujg, ze dziatalnos¢ stowarzyszen moze odegra¢ pod tym
wzgledem niebagatelng role.

Zdzistaw Grzelak i Radostaw Kaczmarek

[4] POSTULAT: PROFILAKTYKA DLA DOROSLYCH

2 czerwca br. odbyta sie w Brukseli kolejna, juz dziesigta konferencja Okragtego Stotu
organizowana przez EHC — ciato zrzeszajgce organizacje chorych na hemofilie z catej Euro-
py. W konferencji uczestniczyli lekarze, pacjenci, przedstawiciele komisji zdrowia Parlamentu
Europejskiego oraz przedstawiciele producentow. Tym razem tematem obrad byta kwestia
profilaktyki dla dorostych.

Dr Antonio Coppola ze szpitala uniwersyteckiego w Neapolu podkreslit, ze profilaktyka
radykalnie zmienita historie hemofilii, w znacznym stopniu zapobiegajgc artropatii hemofilo-
wej bedacej skutkiem wylewéw dostawowych. Swiatowa Federacja Zdrowia (WHO) i Swia-
towa Federacja ds. Hemofilii (WFH) zalecajg te metode leczenia dzieci juz od 1994 r.

Dr Karin Berger z Monachium zwrécita uwage na konieczno$¢ zebrania konkretnych da-
nych, ktére przekonatyby decydentdéw o korzysciach ekonomicznych ptyngcych z leczenia
zapobiegawczego dorostych chorych na hemofilie.

Brian O’Mahony (cztonek Komisji Koordynujgcej EHC) przedstawit zestawienie, ile dni w
roku wynosi Srednia absencja chorobowa w pracy chorego na hemofilie w czterech wybra-
nych krajach. Okazato sie, ze w Szwecji, gdzie profilaktykg objetych jest 97% (!) og6tu hemo-
filikoéw, ten wskaznik wynosi zaledwie 0,46 dnia, podczas gdy w Irlandii jest to 5 dni, w Wiel-
kiej Brytanii 6,6, a we Francji 15 dni.

Na podstawie wypowiedzi uczestnikoéw dyskusji EHC wzywa do
e uznania korzysci leczenia profilaktycznego u dorostych chorych na hemofilie;

e zebrania i opracowania danych dotyczacych profilaktyki dla dorostych;

e wypracowania metodologii zbierania danych i oceniania efektywnosci ekonomicz-
nej profilaktyki dla dorostych;

e przyjecia wspolnych dla krajow europejskich ogdlnych zasad leczenia choréb
przewlektych.

Nastepne posiedzenie Okrggtego Stotu odbedzie sie 17 listopada w Brukseli i bedzie po-
Swiecone standardom leczenia hemdfilii.

na podst. EHC Meeting Report oprac. as

[5] SWIATOWY KONGRES WFH

Od 10 do 14 lipca br. trwat w Buenos Aires kolejny kongres Swiatowej Federaciji ds. He-
mofilii (WFH), tym razem niestety bez udziatu naszych przedstawicieli. Z materiatow konfe-
rencyjnych dostepnych na stronie WFH wynika, ze jak zwykle wygtaszane podczas kongresu
prezentacje medyczne przyniosty wiele istotnych informacji dotyczgcych leczenia hemofilii
dzis$ i jutro. Ponizej przedstawiamy krotkg rekapitulacje najwazniejszych punktow.



Ciekawe informacje przyniosta prezentacja dr. Claude’a Negrier ze szpitala w Lyonie
(Francja). Zapewne juz wkrétce chorzy na hemofilie bedg wymaga¢ przetoczenia czynnika
raz na tydzieh, a nawet rzadziej — dzieki nowym metodom leczenia wydtuzajgcym czas pot-
trwania czynnika. Rozwoj produkcji czynnikéw rekombinowanych zapewni poprawe jakosci
Zycia, a jednoczesnie obnizy koszty leczenia.

Dzieki metodzie pegylacji czgsteczki czynnika VIII sg wolniej usuwane z organizmu.
Obecne czynniki rekombinowane to produkty trzeciej generacji, w znacznej mierze pozba-
wione Sladow biatka ludzkiego czy zwierzecego. Jednakze opracowywane sg produkty
czwartej i pigtej generacji, o lepszych cechach farmakokinetycznych, wyzszej produktywno-
&ci i nizszych kosztach. Warto tu wspomnie¢ o transgenicznych krélikach, kozach i $winiach,
w ktoérych mleku zawarte sg duze ilosci czynnika krzepniecia; taki czynnik mozna by potem
oczysci¢. Trwajg takze prace nad wydiluzeniem czasu péttrwania czasteczki czynnika VII —
obecnie dla czynnika rFVIla ten czas wynosi 2,5 godziny, ale w badaniach udato sie go wy-
dtuzy¢ do ok. 15 godzin.

Oczywiscie konieczne bedzie potwierdzenie bezpieczenstwa i skutecznosci tych metod
w badaniach klinicznych. Niektére z tych badan juz sie rozpoczety.

Wydtuzajgcy sie sredni wiek chorych na hemofilie powoduje, ze coraz czesciej lekarze
muszg mierzy¢ sie z nowymi wyzwaniami. Dr Gerry Dolan z centrum leczenia hemofilii w
Nottingham (Wielka Brytania) podkreslit, ze czesto$¢ wystepowania takich schorzeh jak
choroby serca, nowotwory, niewydolno$¢ nerek czy osteoporoza wzrasta z wiekiem. 77%
0sOb powyzej 65 roku zycia cierpi przynajmniej na dwie choroby przewlekte, a my ,nadal
mamy bardzo mato doswiadczenia w leczeniu wspolistniejgcych schorzen u chorych na he-
mofilie w podesztym wieku”. Brak jednoznacznych danych, ale wydaje sie, ze u chorych na
hemofilie prawdopodobiehstwo miazdzycy jest najwyzej niewiele mniejsze niz u reszty po-
pulacji. Jesli dojdzie do tego nadcisnienie, istnieje duze ryzyko zawatu serca. U starszych
pacjentdw nalezy zwraca¢ szczegdlng uwage na mozliwos¢ zatoru przy masywnych przeto-
czeniach czynnika po zabiegu chirurgicznym; by¢é moze nalezy rozwazy¢ stosowanie w ta-
kich przypadkach ciggtego wlewu, zeby unikng¢ bardzo wysokich pozioméw czynnika.

Terapia genowa wcigz jeszcze nie spetnia poktadanych w niej nadziei. Na kongresie
przedstawiono jednak doniesienia 0 nowatorskich poczynaniach w tej dziedzinie. Dr Paul
Monahan z USA poinformowat o badaniach nad wprowadzaniem terapeutycznych genéw
odpowiedzialnych za produkcje czynnika IX bezposrednio do stawdéw nekanych powtarzaja-
cymi sie wylewami. Nie dawato to podniesienia poziomu czynnika w krwi obwodowej, ale
wylewy ustawaty. Metoda okazata sie skuteczna takze u myszy, u ktérych sztucznie wywo-
tano inhibitor o wysokim mianie (ok. 100 jedn. Bethesda).

na podst. ,Hemophilia News: The official newspaper of the 2010 WFH World Congress”
oprac. as

[6] LECZENIE HEMOFILII W POLSCE

7 wrze$nia br. odbyta sie w Warszawie miedzynarodowa konferencja ,Leczenie hemofilii
w Polsce — biezgca sytuacja”. Konferencje zorganizowaty wspdlnie Polskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemocofilie i Europejskie Konsorcjum Hemofilowe (EHC), a patronat honorowy
objefa pani minister zdrowia Ewa Kopacz. Gtos zabierali m.in. dr Paul Giangrande, konsul-
tant ds. hematologii w Oxford Radcliffe Hospital; Brian O'Mahony, prezes Irlandzkiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilie i wiceprzewodniczgcy Komisji Przetargowej rzgdu ir-
landzkiego ds. zakupu koncentratow czynnikow krzepniecia; dr Joanna Zdziarska, lekarz
hematolog z Kliniki Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie, oraz Bogdan Ga-
jewski, prezes Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Nie zabrakto takze wypo-
wiedzi chorych oraz rodzicdw dzieci chorych na hemofilie. Sprawny przebieg debaty zapew-
nita prowadzgca dyskusje red. Matgorzata Wisniewska.

W wypowiedziach podkre$lano, ze wprowadzenie leczenia profilaktycznego dla dzieci
stanowito bardzo istotny skok jakosciowy w opiece nad chorymi na hemofilie w Polsce. Nadal
jednak pozostaje sporo problemow do rozwigzania. Jako najwazniejsze wskazano:



e brak kompleksowej opieki nad chorymi na hemofilie, w tym takze problemy z dostepem do
rehabilitaciji

e brak leczenia profilaktycznego dla dorostych z powaznymi zmianami stawowymi

e zlg wycene procedur medycznych przez NFZ, co powoduje, ze szpitalom czesto po prostu
nie optaca sie leczy¢ chorych na hemofilie

e koniecznosS¢ zapewnienia kompleksowego leczenia chorym z inhibitorem

e kontynuacje dotychczasowego Narodowego Programu Leczenia Hemofilii, ktéry wygasa
w2011 r.

e brak dostepu do rekombinowanych czynnikéw krzepniecia.

Nawigzujgc do tego ostatniego punktu, dr Giangrande podkreslit, ze ceny czynnikéw
z osocza i rekombinowanych sg bardzo zblizone, a w ostatnim przetargu organizowanym
w Wielkiej Brytanii czynniki z osocza (kupowane tam z myslg jedynie o pacjentach cierpia-
cych na chorobe von Willebranda) byty drozsze od rekombinantow.

Dr Giangrande uspokaijat tez, ze przejscie z czynnika wytwarzanego z osocza na czynnik
rekombinowany nie powoduje zwiekszenia czestotliwosci wystepowania inhibitora.

Chwalgc dotychczasowe osiggniecia Polski, Brian O’Mahony dodat: ,Pozostaje jednak
jeszcze wiele do zrobienia, by mozna byto zrealizowaé zalecenia Parlamentu Europejskiego.
Pacjenci powinni mie¢ mozliwo$¢ dostepu do wszystkich rodzajéw lekéw, réwniez tych naj-
bezpieczniejszych, rekombinowanych. W Irlandii stanowig one 100% lekdéw na hemofilie, na
Wegrzech 40%. Pacjenci powinni mie¢ mozliwo$¢ uczestnictwa w podejmowaniu decyzji
dotyczacych polityki zdrowotnej panstwa w zakresie hemofilii. To moze poprawié¢ ich lecze-
nie”.

W trakcie debaty padaty takze pytania pod adresem obecnych na konferencji przedstawi-
cieli Ministerstwa Zdrowia i NFZ, m.in. o opdznienia w realizacji programu profilaktycznego
dla dzieci. Dyrektor Departamentu Lekoéw w NFZ, p. Barbara Wojcik-Klikiewicz, ttumaczyta,
ze zwioka we wprowadzaniu programu profilaktycznego wynika z probleméw organizacyj-
nych, i obiecata, ze w najblizszym czasie nowa wersja programu zacznie obowigzywac. Pani
doc. Anna Klukowska uzupefnita, ze podawany przez p. Dyrektor termin przetargu na czyn-
nik do programu odbedzie sie zapewne nie 14 wrzeénia, lecz nieco pdzniej — ze wzgledu na
pytania firm.

Podczas konferencji oczywiscie obecni byli dziennikarze. Materialty o leczeniu hemofilii
pojawity sie w TVP oraz w kilku czasopismach, a takze w portalach internetowych.

(as)

[71 POZEGNANIE

Wroctawskie Koto PSCH z wielkim zalem powiadamia o odejsciu naszego kolegi.
26 sierpnia 2010 r. odszedt od nas cztonek naszego kota, Brat Krwi — Ryszard Mazur. Zmart
nagle we $nie. Przezyt 57 lat.

Byt z nami od poczatku istnienia wroctawskiego Kota PSCH. Byt prawnikiem. Stuzyt nam
zawsze madrg radg i pomocg prawng. Bedziemy go pamietali jako dobrego i zawsze
usmiechnietego przyjaciela.

W imieniu Zarzadu wroctawskiego Kota PSCH sktadam wyrazy gtebokiego zalu i wspot-
czucia dla jego matzonki i cérek.

Czes¢ jego pamieci!

Zdzistaw Grzelak
Prezes PSCH-Wroctaw

| jeszcze kilka stow osobistych od kolegi szkolnego:

Ryska Mazura poznatem w pierwszej klasie szkoty Sredniej. Podejrzewam, Zze byt to
ewenement na sale swiatowg — dwéch hemofilikéw w jednej klasie. ZnaliSmy sie przeszio 40
lat. Szmat czasu. Jeszcze niedawno udzielat mi porady jako prawnik.

Zapamietatem go jako cziowieka fagodnego, spokojnego i bardzo otwartego na potrzeby
ludzi. Ciepty, serdeczny, rodzinny (miat Zone i dwie corki), zawsze uSmiechniety, chociaz



przez ostatnie lata zmiany zwyrodnieniowe stawéw daty mu zdrowo popali¢. Ja bytem (i je-
stem) zwolennikiem ruchu, a Rysia nie mogtem przekona¢ do tego rodzaju rehabilitacji, bo,
jak mowit: wyleje do stawu i tak w kotko. W szkole sredniej bylismy tego samego wzrostu, ale
gdy go ostatnio widziatem, to patrzytem na niego z géry. Taki byt przykurczony. Namawiatem
go na endoplastyke stawoéw. Nie zdgzyt...

Ale byt przystojny. Zawsze elegancki, ogolony, z laseczkg. Z wiekiem stat sie szpakowaty,
ale szyku nie stracit. W wielu kwestiach byt dla mnie wzorcem. Zawsze go szanowatem i tak
bedzie juz zawsze.

Zdzistaw Muszynski

[8] POMOZMY SOMALII

Zdarza sie, ze podczas leczenia domowego podajemy sobie kilka opakowan czynnika na
jeden raz. Pozostajg nam wtedy zbedne motylki. Czasami, gdy dla wygody kupimy w aptece
wieksze strzykawki, pozostajg takze mate strzykawki (np. 5 ml) zatgczone w pudetku. Zal
wyrzucié, ale co z tym zrobic?

Czes¢ kolegoéw przekazuje ten zbedny sprzet jako dary dla hospicjum. To z pewnoscig
dobre wyjscie. Jest jednak takze inna mozliwosé. Takie dary chetnie przyjmuje Fundacja Dla
Somalii.

Od 1991 r. Somalia jest pogrgzona w stanie wojny domowej. W tym afrykanskim kraju:

e co czwarte dziecko umiera na skutek choroby i braku pomocy medycznej
e co trzy sekundy z gtodu i choroby umiera cztowiek
e 98% dzieci nie potrafi czytac i pisac.

Kraj i jego obywatele wotajg o miedzynarodowg pomoc. Takg pomoc prébuje zapewnic
Fundacja, proszgc o wsparcie finansowe, jak i o dary rzeczowe w postaci np. materacy, ko-
coéw, suchego jedzenia (cukier, mleko w proszku, makaron, ryz). My naszymi darami moze-
my pomaoc szpitalowi w Adado, ktéry jest jedyng placéwka medyczng w promieniu 450 km.

Fundacja dziata od 2007 r. Mozna jg znalez¢é w internecie na stronie
www.fundacjadlasomalii.org.pl. Twarzg Fundacji w mediach jest znany aktor Krzysztof Pie-
czynski.

Dary mozna przesta¢ pod nastepujgcy adres: Fundacja Dla Somalii, ul. Filtrowa 71a/3,
02-055 Warszawa. Dodatkowe informacje mozna uzyska¢ pod numerem telefonu (jest to
zarazem faks): 22 658 04 87.

Pamietajmy tylko, ze motylki czy strzykawki muszg by¢ w nienaruszonych opakowaniach,
by mozna je byto bezpiecznie wykorzystac.

Wspoizatozycielka i animatorka Fundacji, p. Jolanta Opalinska, upowaznita mnie do
przekazania podziekowan wszystkim, ktérzy do tej pory przekazali juz sprzet, a podobno jest
tego niemato.

(as)

[91 BAJKA O JEZYKU IGIELCE | KOMARZE KLUJACZKU

Byt sobie raz maty Jezyk Igietka. Mieszkat na skraju zielonego lasu z siostrzyczkg, bra-
ciszkiem i rodzicami. Bardzo lubit baraszkowac¢ z rodzenstwem i innymi zwierzgtkami. Lecz
pewnego dnia okazato sie, ze nasz Jezyk, cho¢ bardzo szybko biega, to rownie szybko...
staje sie niebieski. A to dlatego, ze gdy sie cho¢ odrobine uderzy i nie wezmie lekarstwa, to
zaraz robig mu sie siniaczki. Na dodatek, niestety, nasz Jezyk bardzo nie lubi swojego lekar-
stwa, bo trzeba je podawac igietkg. | mimo ze nasz Jezyk, jak na jeza przystato, sam ma
kolce, to na widok igietki zwija sie w kuleczke.

Na nic thumaczenia, prosby i starania. — Jezyku, to naprawde nie boli! Zobacz, twoje kolce
sg przeciez duzo wieksze! — wyjasniajg mama, tato i rodzenstwo. A Jezyk ciggle swoje.
Gdy tylko igietka z lekarstwem pojawia sie na horyzoncie, Jezyk hop w kuleczke i kolce do



gory! — Nie dam sie uktuc, nie dam! Ja ktuje! A sam ma kolce tak ostre, jak niedzwiedz pa-
zury.

Az pewnego dnia nadleciat Komar Ktujaczek i wota: Jezyku, jakis ty stodki, a dziabne cie
tu i tam, no chodzZ, a masz! | nim sie Jezyk w kuleczke zwingt, Komar myk — w sam czubek
nosa. Aj! Aj, aj! — zapiszczat Jezyk. — To ja juz wole moje lekarstwo! Igietka z moim zastrzy-
kiem nie swedzi, mama zawsze mnie uprzedza, gdzie mnie uktuje, i na dodatek przestaje sie
robi¢ niebieski. A teraz co? Mam bagbla na nosie, swedzi i puchnie, ale najgorsze jest to, zZe
ten komar nawet mnie nie zapytat, czy mozna... 0Od tej pory Jezyk sam chodzi do mamy po
lekarstwo, gdy tylko poczuje, ze zaraz zrobi sie znéw niebieski. | bardzo nie lubi komarow.

Bernadetta Pieczynska

[10] JOLKA

III“’
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

— profesja — zwezony koniec buta

— nanim grajg pitkarze — zmierzwiona siers¢

— Wzmozone hapiecie nerwowe — budka z gazetami

— niejedna na Nilu — wystrzeliwana pod wodag

— rezultat — U w skrécie UE

— studencka ksigzeczka z ocenami — potocznie o nartach

— rozwoj, doskonalenie sie — Wit, stawny rzezbiarz

— mieszkanie Krasuli — owoc lub nielatajgcy ptak

— krolowa albo caryca — wrzatek

— wykonywane kredkami — samica jelenia

— trunek z gwiazdkami — nie oryginat

— 0golnie o cennym metalu — barwny ptak o melodyjnym gtosie
— podpowiada aktorom — duza u otytego

— noga psa — figiel

— Pacyfik lub Atlantyk — kwiatostan zyta lub pszenicy

— ceremonie religijne — spokojnie znosi przeciwnosci losu

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

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

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: todzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 £.6dz.
Nasz kontakt internetowy: rpren2@gmail.com; psch_lodz@interia.pl;



