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Poniewaz zebralo sie duzo istotnych materiatow, ten Biuletyn ma podwdjng objetosc.

Stowarzyszenie poniosto bolesng strate — 13 maja zmart Zbigniew Sendutka (wspomnie-
nie w sekcji 17). Bedzie Go nam bardzo brakowac.

Aktualny poziom leczenia hemofilii w Polsce przedstawia artykut dr. Michata Jamrozika
(1). Nasze realia mozna porownac z dokonaniami Wegrow (21). To nie koniec tematow me-
dycznych. Halina Jonczyk pisze o szkoleniu pielegniarek (2), a trzej nasi koledzy relacjonujg
swoje doswiadczenia po operacji wszczepienia endoprotezy (3). Problemy towarzyszgce
starzeniu sie z hemofilig sg przedmiotem materiatu autorstwa Briana O’Mahony (4).

Odnotowujemy miedzynarodowg konferencje zorganizowang przez nasze Stowarzyszenie
(7). Kilka artykutéw dotyczy obchodéw Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie (8-11).
Z przyjemnoscig dostrzegamy okrggly jubileusz internetowego forum zrzeszajgcego chorych
na hemofilie w naszym kraju (i nie tylko — niektérzy uczestnicy pisujq z zagranicy) (12).

Korzystajgcy z Internetu znajdg informacije o interesujgcych witrynach (6, 13, 14). Warto
tez przeczytac¢ o nowych lekach w leczeniu HCV (15).

Swego czasu pisalismy o ksigzce Czynnik mitosci, w ktoérej pojawia sie motyw hemofilii.
Dzis proponujemy wywiad z autorkg tej powiesci (16). Po pewnej nieobecnosci wraca jolka
(20).

Adam Sumera

[1] LECZENIE HEMOFILII W POLSCE — W JAKIM PUNKCIE JESTESMY?

W ostatnich dwdéch latach w leczeniu hemofilii dokonaly sie istotne pozytywne zmiany.
1 sierpnia 2008 r. Narodowy Fundusz Zdrowia rozpoczat realizacje Terapeutycznego Pro-
gramu Zdrowotnego ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z hemofilig A i B”. W kwietniu
2010 r. dwa podstawowe cele programu, to znaczy pierwotna profilaktyka krwawien u dzieci
chorych na ciezkg posta¢ hemofilii A i B oraz wtérna profilaktyka krwawien po wystgpieniu
wylewow do stawdw, zostaly poszerzone o dodatkowe zagadnienia. Programem wywotywa-
nia tolerancji immunologicznej objeto wszystkich chorych na hemofilie powikiang nowo po-
wstatym krazacym antykoagulantem (inhibitorem) (powyzej 5 jednostek Bethesda oraz
0 mianie nizszym lub rownym 5 j.B. w przypadku przetrwania powyzej szesciu miesiecy od
momentu wykrycia). Wprowadzono zasade odpowiedzialnosci finansowej podmiotu odpo-
wiedzialnego (w rozumieniu ustawy Prawo farmaceutyczne), czyli producenta koncentratu
czynnika krzepniecia, ktory spowodowat wystgpienie inhibitora, za catkowity koszt leczenia
tego powiktania. Wprowadzono réwniez zasade odpowiedzialnosci finansowej producenta
koncentratu czynnika krzepniecia za catkowity koszt leczenia zakazen (WZW, vCJD, HIV),
jezeli udowodniono, ze zrédlem zakaznego patogenu byt zastosowany koncentrat czynnika
krzepniecia.

Prezes NFZ powotat Zesp6t Koordynujacy, ktérego zadaniem jest wdrozenie w petni
transparentnej procedury kwalifikacji $wiadczeniobiorcow do terapii pierwotnej i wtérnej profi-
laktyki oraz leczenia hemofilii powiktanej nowo powstatym kragzgacym antykoagulantem.

Zupeinym novum jest zorganizowanie bezptatnego dla chorych systemu dostaw domo-
wych koncentratow czynnikow krzepniecia wraz z niezbednym dodatkowym sprzetem jedno-
razowym oraz $rodkami dezynfekujgcymi, ktory jest realizowany w ramach bezptatnego dla



chorych $wiadczenia ,leczenie w warunkach domowych”. Dzieki temu rodzice dzieci objetych

programem nie muszg juz samodzielnie kupowaé niezbednego dodatkowego sprzetu jedno-

razowego — igiet oraz srodkéw dezynfekcyjnych (dotyczy dzieci z zatozonym centralnym do-
stepem zylnym). Nie muszg takze martwicC sie 0 utylizacje otrzymanego sprzetu jednorazo-
wego, gdyz dostawca jest zobowigzany do jego odbioru.

Bardzo optymistycznym krokiem jest wigczenie czynnikbw rekombinowanych minimum
drugiej generacji w ramach pierwotnej profilaktyki krwawien u nowo zdiagnozowanych dzieci
Z ciezka postacig hemofili A i B wczesniej nieleczonych czynnikami osoczopochodnymi
(ludzkimi).

Moze réwniez napawa¢ optymizmem zwigkszanie ilosci koncentratéw czynnikdéw krzep-
niecia dostepnych w Polsce. Wskaznik zuzycia czynnika VIII w przeliczeniu na jednego
mieszkanca w 2010 r. wynosit 4,5, podczas gdy w 2004 r. oscylowat wokot 1,3. Jest to wy-
razny postep, jednakze w poréwnaniu do krajéow srodkowoeuropejskich o podobnym poten-
cjale ekonomicznym, takich jak np. Wegry i Stowenia, gdzie wskaznik wynosi odpowiednio
7,121 6,0, z pewnoscig w Polsce jest jeszcze wiele do zrobienia. Dzieki takiemu poziomowi
zaopatrzenia mozliwe jest:

1. kontynuacja pierwotnej profilaktyki krwawien srodstawowych u dzieci juz wigczonych do
tego programu leczenia i objecie profilaktykg nowo urodzonych chlopcow z ciezkg hemo-
filig A'i B;

2. objecie leczeniem domowym wszystkich chorych na ciezkg hemofilie A, ciezkg hemofilie
B, ciezkg chorobe von Willebranda i ciezkie postacie innych wrodzonych skaz krwotocz-
nych;

3. przeprowadzenie wszystkich zabiegéw chirurgicznych ze wskazan nagtych u pacjentow
z hemofilig niepowiktang inhibitorem i powiktang inhibitorem cz. VIl lub IX i u pacjentéw
z wrodzonymi skazami krwotocznymi spowodowanymi niedoborami innych czynnikéw
krzepniecia;

4. wykonanie wszystkich planowych zabiegéw wszczepiania endoprotez u pacjentéw z ar-
tropatig hemofilowa;

5. wykonanie wszystkich planowych zabiegéw chirurgicznych u pacjentow z ciezkg hemofi-
lig A powiktang inhibitorem czynnika VIl o niskim mianie (ponizej 2 |.B./ml);

6. zastgpienie preparatu nisko oczyszczonego koncentratu czynnika IX przez preparaty
aPCC i rekombinowany czynnik Vlla w leczeniu srédstawowych wylewdw krwi u chorych
na hemofilie powiktang inhibitorem czynnika VIII o wysokim mianie;

7. catkowite przejscie z nisko oczyszczonych na wysoko oczyszczone koncentraty czynnika

w leczeniu krwawien w przebiegu hemofilii B;

. stosowanie krotkoterminowej profilaktyki wtornej u dorostych;

. leczenie krwawien srodstawowych i innych, a zwlaszcza leczenie krwawien zagrazajg-
cych zyciu i wykonywanie zabiegow operacyjnych ze wskazan zyciowych u chorych z in-
hibitorem czynnika o wysokim mianie (w ostonie hemostatycznej rVila iNlub aPCC);

10. jak juz wspomniatem powyzej, stosowanie u uprzednio nieleczonych substytucyjnie dzieci

chorych na hemofilie rekombinowanego koncentratu czynnika VIII/IX;

11. objecie programem tolerancji immunologicznej (ITl) wszystkich nowo rozpoznanych przy-
padkéw hemofilii powiktanej inhibitorem.

Z wielkg radoscig nalezy powita¢ nowy osrodek ortopedyczny, dzieki ktéremu u chorych
z zaawansowang artropatig hemofilowg mozna przeprowadzac zabiegi alloplastyki stawow,
zwlaszcza kolanowych i biodrowych. Krakowskie Centrum Rehabilitacji korzysta z pomocy
Kliniki Hematologii Collegium Medicum w Krakowie w celu zabezpieczenia hemostazy
w okresie okotozabiegowym. Jest ono istotnym uzupeinieniem osrodka warszawskiego, co
Z pewnoscig skraca oczekiwanie na planowy zabieg, szczegolnie dla chorych z potudnia kra-
ju.

Jakie problemy pozostajg nadal do rozwigzania:

- wydluzenie profilaktyki pierwotnej do co najmniej 25 roku zycia, co zapewni mtodym lu-
dziom uzyskanie zawodu, ukohczenie studidw;

- upowszechnienie rekombinowanych koncentratéw czynnikdw krzepniecia;

© 00



- wdrozenie programéw terapeutycznych umozliwiajacych realizacje kompleksowego le-
czenia skaz krwotocznych réwniez w osrodkach regionalnych.
lek. med. Michat Jamrozik

Jako PS do zakorczenia artykutu mozna dodaé, ze Stowarzyszenie podjelo dziatania zmie-
rzajgce do uzyskania przedtuzenia leczenia profilaktycznego po 18 roku zycia. Zdaniem Mi-
nisterstwa Zdrowia istnieje mozliwosc, by — by¢ moze juz w przysztym roku — przedtuzyc pro-
filaktyke dla tych chorych, ktérzy wiasnie koriczg 18 lat, a potem co roku powigkszac te gru-
pe o kolejnych osiemnastolatkbw. Grupa objetych profilaktykg zwiekszalaby sie o ok. 25
0S0b rocznie.

[2] SZKOLENIA DLA PIEL EGNIAREK NA TEMAT HEMOFILII
(KRAKOW 2010 r.)

Pod koniec ubiegtego roku w Regionalnym Centrum Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa
w Krakowie zorganizowano cykl szkolen dla pielegniarek. Tematem spotkan byta hemofilia.
W zajeciach braly udziat wszystkie zainteresowane problematyka hemofilii pielegniarki —
gtdéwnie ze szpitali rejonowych oraz poradni rodzinnych. Wiadomos¢ o szkoleniach byta
przekazywana zainteresowanym pielegniarkom przez RCKIiK, Klinike Hematologii oraz sa-
mych pacjentéw.

Szkolenia prowadzone byty przez dr Beate Mazurek, kierownika Dziatu Ekspedycji kra-
kowskiego RCKIK, ktéra wygtosita wyktad na temat hemofilii i innych skaz krwotocznych
(dziedziczenie choroby, rozpoznanie, objawy, leczenie itp.). Dr Mazurek wraz z pracowni-
cami Dzialu Ekspedycji zajeta sie takze calg strong organizacyjng szkolenia (tworzeniem listy
chetnych o0s06b, ustalaniem termindéw spotkan, przygotowaniem certyfikatbw za udziat
w szkoleniu itp.).

W realizacji szkolenia braly rowniez udziat dwie pielegniarki, ktére na co dzien sprawujg
opieke nad pacjentami chorymi na hemofilie. Pierwszg z nich byta Katarzyna Debowska ze
Szpitala Uniwersyteckiego w Prokocimiu, majgca duze doswiadczenie w pielegnacji i lecze-
niu dzieci chorych na hemofilie. Wygtosita wykltad na temat opieki nad dzieckiem chorym na
hemofilie oraz jego rodzing. Nie zabrakio zagadnien zwigzanych z portem naczyniowym,
czesto zaktadanym u matych dzieci. Pielegniarki uczestniczgce w szkoleniu miaty mozliwosc¢
Zzobaczenia, jak wyglada port naczyniowy, poznaly zasady jego dzialania oraz dowiedziaty
sie, na czym polega pielegnhacja dziecka z zatlozonym portem naczyniowym i na jakie niepo-
kojace objawy nalezy zwraca¢ szczegolna uwage.

Druga z pielegniarek, Halina Jonczyk ze Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie, sprawu-
jaca na co dzien opieke nad dorostymi chorymi na hemofilie, przedstawita zakres dziatan
i obowigzkéw zwigzanych z opiekg medyczng nad pacjentem chorym na hemofilie i jego ro-
dzing. Omowita szczeg6towo warunki przechowywania, przygotowania oraz podawania
czynnika krzepniecia. Przyblizyta obecnym pielegniarkom problemy, z jakimi na co dzien
zmagaja sie pacjenci chorzy na hemofilie. Dzieki zaangazowaniu samych chorych na hemofi-
lie pielegniarki biorgce udziat w spotkaniu miaty mozliwos¢ zobaczenia, jak wyglada czynnik
krzepniecia, jak sie go prawidlowo rozpuszcza i podaje. Na szkolenie zaproszono chorego
na hemofilie i to on robit pokaz polegajacy na przygotowaniu i dozylnym podaniu przez moty-
lek leku. Iniekcja dozylna byta dla bioracych udziat w szkoleniu pielegniarek duzym zasko-
czeniem, wiekszos¢ z nich nie wiedziala, ze pacjent moze i jest w stanie zrobi¢ sobie samo-
dzielnie zastrzyk dozylny.

Celem szkolenia byto przekazanie wiedzy na temat rozpoznania, objawow i leczenia he-
mofilii oraz przedstawienie petnego planu opieki nad pacjentem (dorostym i dzieckiem) cho-
rym na hemofilie. Okazalo sie, ze wiekszos¢ pielegniarek nie ma na co dzien kontaktu
z osobami chorymi na hemofilie i jest otwarta na wszelkg wiedze o tym schorzeniu. Panie
pielegniarki wykazaty sie duzym zainteresowaniem, zgtaszaty szereg pytan i watpliwosci na
temat hemdfilii, miaty réwniez mozliwos¢ zapoznania sie z odpowiednimi ulotkami i broszu-
rami oraz przekazania ich w miejscach pracy.



Bardzo wazne jest organizowanie tego typu szkolen. Wiedza na temat hemofilii powinna
by¢ rozpowszechniana zwlaszcza wsréd personelu medycznego. Pacjent chory na hemofilie
powinien czu¢ sie bezpiecznie w kazdej sytuacji wymagajacej pomocy ze strony stuzby
zdrowia (chodzi tu np. o podanie bez obaw ze strony personelu czynnika krzepniecia krwi
w osrodku zdrowia w nagtej potrzebie).

Szkolenie sponsorowane byto przez firmy farmaceutycznie Baxter i NovoNordisk, dzieki
ich przychylnosci i wspoétpracy udato sie je zorganizowac i przeprowadzic.

Na zakonczenie wszystkie pielegniarki biorgce udzial w szkoleniu otrzymaly certyfikaty
potwierdzajgce uczestnictwo w zajeciach, bedace dowodem tego, ze wiedza z zakresu he-
mofilii nie jest im obca i w przysztosci w razie kontaktu z pacjentem chorym na hemofilie be-
da mogly swiadczy¢ ustugi na wysokim poziomie.

piel. Halina Jonczyk
Klinika Hematologii, Szpital Uniwersytecki w Krakowie

[3] RELACJE PACJENTOW PO ENDOPROTEZOWANIU

Przedstawiamy opinie trzech kolegow, ktorzy niedawno poddali sie operacji wszczepienia
endoprotezy w osrodku krakowskim. Sgdzimy, Ze ich wrazenia bedgq szczegdlnie istotne dla
tych oséb, ktére wskutek dolegliwosci rozwazajg ewentualnosc przeprowadzenia podobnego
zabiegu.

Relacja pierwsza

Od 58 wiosen jestem hemofilikiem A w postaci ciezkiej i przeszediem wylewy kazdego
rodzaju. Mimo ze staralem sie bardzo dbac¢ o siebie, éwiczac i duzo sie ruszajac, nie bylem
w stanie zapobiec zniszczeniom stawOw spowodowanym przez czeste (a niekiedy bardzo
czeste) wylewy. Przyszedlem na swiat w czasach kiepskiej technologii leczenia tej skazy. Na
poczatku byty to transfuzje od mojego taty. PGzniej leczenie post factum osoczem, kriopre-
cypitatem i dopiero pod koniec XX wieku zaczeto mi podawac czynnik. Nigdy jednak nie byto
to leczenie profilaktyczne. Na takie moge liczy¢ dopiero od kilku lat. Dlaczego o tym pisze?
Bo fakt ten nie sprzyjat zachowaniu moich (i nie tylko moich) stawéw w znosnym stanie. Juz
kiedy miatem 40 lat, lekarz powiedziat mi, ze mam kolana jak 80-letni cztowiek.

ROznie byto z moimi stawami, ale im dtuzej chodzitem po tej ziemi, tym wieksze miatem
problemy z poruszaniem sie. Nie jest to nic nowego, bo kazdy z hemofilikbw w polskiej rze-
czywistosci, bez profilaktyki, przezywa ten sam koszmar. U mnie najbardziej ulegly znisz-
czeniu oba kolana ijeden staw skokowy. Jakim$ cudem zachowaty sie w znoSnym stanie
stawy biodrowe.

O wymianie stawdéw dowiedzialem sie juz dosy¢ dawno. Byto to jakies 30 lat temu.
Dr Zdzistaw Grzelak byt jedng z pierwszych 0sob, ktére poddaly sie takim zabiegom, i to od
niego zdobywatem pierwsze informacje na ten temat. Jednak mimo dokuczajgcego okreso-
wo bdlu poruszatem sie w miare sprawnie i uwazatlem, ze taki zabieg nie jest mi jeszcze po-
trzebny. Trwalo to tak do stycznia 2007 r. Wtedy wlasnie znalaztem sie w swiezo wybudowa-
nym budynku Instytutu Hematologii w Warszawie z zupetnie inng diagnoza. Na t6zku obok
wyladowat sympatyczny miody cziowiek z jedng nogq bardzo fadnie sie zginajaca, a drugg
prawie sztywng. Po chwili dowiedzialem sie od Stawka S. (bo tak sie nazywat 6w sgsiad), ze
ta noga zginajaca sie pod katem powyzej 90 stopni byta kiedys tez tak sztywna. Stawek wy-
jasnit, ze po6t roku wezesniej miat wymienione kolano i wkasnie zjawit sie w IHIT w celu wyko-
nania endoplastyki drugiego kolana. To bylo w niedziele. W poniedziatek podczas wizyty
lekarskiej spytatem z gtupia frant, czy ja mégtbym tez tak jak sgsiad wymieni¢ sobie kolano.
Podchwycita to dr Stefanska i powiedziata, ze zaraz do mnie wrdci. Wrécita. Zabieg wymiany
mojego pierwszego kolana (lewego) odbyt sie w niecate dwa miesigce pdzniej — 7.03.2007.
Dr Strzelczyk wykonat swietng robote w péttorej godziny. W tamtym czasie dr Stefanska mia-
ta do dyspozycji czynnik rekombinowany i cate wsparcie mojego pierwszego zabiegu bylo



wiasnie tymze rekombinantem. Po raz pierwszy (i zresztg ostatni) w zyciu. Jak do tej pory
oczywiscie.

Blyskawicznie to poszio, a problem, z ktérym przyjechatem do IHiT, do dzisiaj nie zostat
rozwigzany.

W ciggu roku osiggnatem powyzej 90 stopni zgiecia i prawie pelny wyprost (okoto 10
stopni zabrakio, ale o tym jeszcze dwa stowa pdzniej). Stan przed operacjg nie byt ciekawy —
w wyproscie przykurcz okoto 25 stopni, zgiecie to maksymalnie 60 stopni i na dodatek tydka
uciekala na zewnatrz... Towarzyszyty temu coraz czestsze wylewy. Kolano blokowato sie juz
po przejsciu kilkuset metrow. Nie byto to fajne, ale wszystkie te nieprzyjemne objawy znikne-
ty. Nie ma bdélu, nie ma blokad, nie ma wylewow do tego kolana, i to do dzisiaj. Jedyny pro-
blem, z ktérym musiatem sie uporac, to utozenie miesni tydki i kostki po wyprostowaniu nogi
na stole operacyjnym. Trwato to dwa lata. Ale wszystko to warto byto przejs¢, zeby mie¢ no-
ge w zupetnie nowym dla mnie stanie. No i wreszcie kiedy siedze, stope mam pod krzestem,
a nie prawie wyprostowang przed sobg. Moja zmora siadania w kinie, teatrze czy nawet re-
stauracji, pociggu i innych publicznych miejscach — znikta.

Woczesniej myslalem, ze trzeba bedzie podda¢ sie wymianie stawdw, ale nie byto nigdy
konkretnej decyzji, kiedy to ma sie sta¢, bo nigdy nie byto to priorytetem. Wszystko stato sie
nagle i bardzo szybko. Zostalem zainspirowany postepem kolegi lezacego obok i decyzja
podjeta zostata blyskawicznie. Decyzja co do wymiany drugiego kolana powstata juz auto-
matycznie, ale jak wiecie, po 2007 r. byly problemy z endoprotezowaniem hemofilikbw
w Polsce. Zaczatem wiec szukac takiej mozliwosci poza granicami Polski. Na szczescie
w 2010 r. ruszyly zabieqi, i to nie tylko w Warszawie, ale dzieki bardzo cennej inicjatywie,
miedzy innymi pani dr Joanny Zdziarskiej z Poradni Hematologicznej w Krakowie, takze
w Krakowskim Centrum Rehabilitacyjnym pod przewodnictwem pana dr. Jerzego Jaworskie-
go.

Informacje o tym znalaziem na forum internetowym. Zainteresowalo mnie to bardzo,
gtdwnie dlatego, ze krakowski osrodek zapewniat minimum trzytygodniowy pobyt na oddziale
rehabilitacyjnym. Napisatem do dr Zdziarskiej z pytaniem, czy Krakéw bytby gotow operowac
pacjenta z Wroctawia. Gdy nadeszta odpowiedz twierdzaca, rozpoczeta sie intensywna wy-
miana maili. We wrzesniu ub. roku po raz pierwszy pojawitem sie¢ w Poradni Hematologicz-
nej, by sie zarejestrowac i zrobi¢ pierwsze badania. Tego samego dnia uzyskatem kwalifika-
cje ortopedyczng do zabiegu u dr. Jaworskiego w KCR. Udato sie swietnie zatatwi¢ wszystko
w ciggu jednego dnia (bardzo wazne dla osoby spoza Krakowa!).

Podczas tej pierwszej wizyty u dr. Jaworskiego otrzymatem konkretny termin zabiegu:
6 grudnia 2010 r. Bardzo mi sie to spodobato. | chociaz termin ten ulegt przesunieciu o ty-
dzien, nie zmienito to mojej pozytywnej oceny organizacji catej procedury. Oczywiscie tym-
czasem porobitem wszystkie potrzebne badania we Wroctawiu. Wiekszos¢ dokumentow wy-
stana zostata mailem.

Osrodek krakowski operuje po dwoch hemofilikéw jednego dnia raz w miesigcu. Taki majg
system. Ja miatlem robione kolano, a kolega Marek R., przyjety tego samego dnia, miat za-
bieg na biodrze.

Mysle, ze jako jeden z nielicznych wymienitem kolana w dwoch réznych osrodkach. Mam
wiec doswiadczenia warszawskie i krakowskie jako wroctawianin. To, co rézni gtdwnie oba te
osrodki, to rehabilitacja. Z Warszawy dostatem wypis po 18 dniach i rehabilitacji musiatem
szuka¢ we Wroctawiu, a z Krakowa dostaje sie wypis po zdjeciu szwéw, czyli po 14 dniach,
ale automatycznie otrzymuje sie od razu skierowanie na drugg strone placyku, 50 metrow
dalej, do Oddziatu Rehabilitacji KCR. Przebywalem tam z kolega, z ktérym bylem operowany
jednego dnia, przez 6 tygodni. W czasie mojego pobytu byta na tym oddziale rekordowa licz-
ba hemofilikow w jednym czasie — az szesciu. Stwarzato to pewne problemy przy porannym
podawaniu czynnika w dyzurce pielegniarek, ale daliSmy sobie rade!

Fizjoterapia, kinezyterapia, lasery, mrozenia, magnesy i dwie duze sale z pelnym wypo-
sazeniem i catlodzienng opiekg terapeutédw. Mozna ¢wiczy¢ przed obiadem i po obiedzie. lle
sit starczy. Bo czynnika nam nie brakowato — dr Zdziarska zadbata o bardzo dobre zaopa-
trzenie. Ja bratem ,tylko” 2.000 jednostek czynnika dziennie. Jak powiedziata dr Zdziarska,
bylem bardzo oszczednym pacjentem, ale wynikato to z dobrej fizjologii organizmu, ktorg



znalem z pobytu w Warszawie od dr Stefanskiej (bardzo dobry czas péitrwania czynnika
w organizmie). Warunki pod kazdym wzgledem podczas rehabilitacji sg w KCR luksusowe.
Kazdy pacjent dostaje swojego opiekuna, pod ktorego kierunkiem ¢éwiczy. Dla mnie miato to
ogromne znaczenie. Chociazby fakt poprawienia wyprostu kolana operowanego w Warsza-
wie przed przeszio trzema laty. Poprawa znaczna i tak juz prawie prostego kolana. Zmierzyli
mi, ze do petnego wyprostu zabrakio 2—3 stopni. Dla mnie jest to jak przeprost! Nawet po
kilku latach przerwy w rehabilitacji mozna jeszcze cos poprawic!!!

Przed wypisem otrzymatem informacje o mozliwosci odbycia kolejnego turnusu rehabilita-
cyjnego po okoto miesiecznej przerwie. Dla hemofilikbéw turnus to minimum 4 tygodnie poby-
tu z mozliwoscig przedtuzenia do szesciu tygodni.

Sg tez inne réznice. W Warszawie bylem operowany w innym punkcie miasta i zaraz po
zabiegu dowieziono mnie karetkg do Instytutu pod opieke hematologéw. W Krakowie zabieg
odbyt sie na terenie KCR. Jeden dzien na OIOM-ie i nastepnego dnia rano wjazd na pietro
wyzej pod opieke ortopeddéw (hematolog monitorowat nas z zewnatrz). Odwrotnie. Co lep-
sze? Nie mam pojecia. Dla moich obu kolan nie miato to zadnego znaczenia. Po prostu —
inny sposéb prowadzenia pacjenta. Wspélnym mianownikiem byt natomiast zupetny brak
komplikacji pooperacyjnych.

Podsumowanie — czy warto podejmowac decyzje o endoprotezowaniu i kiedy to robi¢?

Ja juz nie mam watpliwosci. Warto. Chociaz ceng jest bél (ale tylko okresowo przez pare
tygodni). Ceng tez jest wyrwanie z zycia kilku miesiecy i nie kazdy moze sobie na to pozwo-
lic. Pewnie malkontenci znaleZliby jeszcze pare innych minuséw. Ale dla mnie liczy sie to, ze
moge wroci¢ do zycia, jakiego jeszcze tak naprawde nie zaznalem. Bez wylewdéw do kolan,
na zginajacych sie i wyprostowanych nogach. Bez bolesnego blokowania sie kolan i wielu
innych niedogodnosci. Wracam do zycia bez przeszkod!

Natomiast na pytanie, kiedy podda¢ sie zabiegowi endoplastyki stawu, kazdy musi sobie
sam odpowiedzie¢ w konsultacji z ortopedg (wymagana jest ocena kwalifikacyjna). Z per-
spektywy czasu oceniam, ze zrobitem oba zabiegi za pézno. Ale moze tez nie? Wyjasniam.
Dr Jaworski dysponuje najnowszej generacji protezami kolanowymi — robionymi na wpust. |
ja takg mam w prawym kolanie. Jest jednak male ,ale”. Otéz moje kosci sg juz tak zniszczo-
ne, ze proteza musiata zosta¢ zamontowana ,na cement”. Jest to niestety mniej trwate mo-
cowanie. Protezy mocowane na wpust majg gwarancje prawie dozywotnig. Te na cement
majq trwatos¢ od 10 do 15 lat. Te nowsze pokazaty sie dopiero w ubieglym roku w KCR,
wiec nie miatem mozliwosci na ich wszczepienie podczas wczesniejszego zabiegu.

Rewelacjg dla mnie jest informacja, ze dr Jaworski podejmie sie operowania tez stawow
skokowych — ma ich protezy i wykonywat juz takie operacje. Bedzie robit je tez hemofilikom.
Juz ustawia sie nowa kolejka. Jestem wstepnie uméwiony na spotkanie kwalifikujgce na
wrzesien 2011 r.

Zdzistaw Muszynski

Relacja druga

Operacje endoprotezowania obu kolan mialem w Warszawie w 1999 r. Mineto 10 lat
i jedno kolano coraz bardziej boli, trudno mi chodzi¢, sta¢. Ale oto dobra wiadomos¢: Cen-
trum Rehabilitacji na Modrzewiowej w Krakowie rozpoczyna operacje u chorych na hemofilie.
Bez namystu zapisuje sie do p. dr Jerzego Mirostawa Jaworskiego na konsultacje. Okazuje
sie, ze konieczna jest wymiana obluzowanej i zuzytej endoprotezy. Zdaje sobie sprawe ze
operacja rewizyjna jest trudna, ale musze sie zdecydowaé. Dostaje termin.

Szpital, 14 listopada 2010 (niedziela)

Przyjecie do szpitala. Sala dwuosobowa, tazienka wspolna z pokojem obok. Towarzy-
szem niedoli okazuje sie Krzysiek, tez z hemofilig A. Tez bedzie miat operowane kolano.
15 listopada (poniedziatek)

Pobudka piata rano, kapiel, golenie nogi, dezynfekcja ciata, podigczenie kroplowki, nie-
bieska tabletka (nie cieszcie sie, panowie: nie TA) i bloga nieswiadomos¢. Operowany je-
stem pierwszy, trwa to ponad 4 godziny. Zabieg przeprowadza dr Jaworski, nad wszystkim
czuwa nasz aniot, dr Joanna Zdziarska. Potem sala pooperacyjna OIOM. Nic nie boli. Je-
stem podiaczony do pompy morfinowej, wszak szpital ma certyfikat ,Szpital bez bélu”.



16 listopada (wtorek)

Wracam na naszg sale szpitalng. Dostaje do obejrzenia mojg starg endoproteze (zwykly
zawias). Teraz mam model Johnson and Johnson (jak moéwi dr Jaworski: ,mercedes wsréd
endo”)! Jak sie okazato, operacja rewizyjna byta nietatwa i mocno inwazyjna dla kosci. Re-
habilitacja musi by¢ wiec bardzo ostrozna — zaczynam jutro.

17 listopada ( $roda)

Rano wyjecie drendéw, zmiana opatrunku, odstawienie pompy morfinowej (a tak byto mito
i przyjemnie).

18 listopada (czwartek)

Rano pierwsze kroki przy balkoniku po sali, w potudnie pierwszy spacer po korytarzu, juz
o kulach.

19 listopada — 1 grudnia

Kolejne dni to codziennos¢ szpitalna, podawanie co 8 godzin czynnika, kilka razy na dzien
spacery po korytarzu pod okiem rehabilitantki i mozolne ¢wiczenia na artromocie (urzadzeniu
pomagajgcym w zginaniu). Powoli przychodze do siebie po morfinie. Mite pielegniarki. Ro-
dzina i znajomi odwiedzajg, dodajg otuchy. Czas leci szybko, 29 listopada wyjecie szwow
i jest decyzja — przechodzimy z Krzyskiem na Oddziat Rehabilitacji.

Rehabilitacja (1-22 grudnia)

Dostajemy pokdj trzyosobowy z tazienka, a niedtugo potem rozpiske zabiegéw. Mamy
mozliwos¢ ¢wiczen i rano, i po potudniu. Staramy sie wykorzysta¢ czas, jak tylko mozemy.
Na zewnatrz zima, nie odwazam sie jeszcze wyjs¢ na spacer, chodze o kulach. Zblizajg sie
Swieta, wiec wychodzimy do domu.

Rehabilitacja po powrocie (5 stycznia — 8 lutego)

Znowu na rehabilitacji, juz moge ¢wiczy¢ ostrzej, wszystko sie pozrastato. Mam kriotera-
pie, magnetronik, laser i ¢wiczenia na artromocie ze stale zwiekszanym zakresem zgiecia,
¢wiczenia na podwieszkach i indywidualne z rehabilitantem, p. Jackiem.

Jest nas chorych na hemofilie na oddziale rehabilitacji coraz wiecej (co miesigc kolejne
operacje naszych), w koncu jest nas szdstka, mozna wiec na rozmowach i grze w karty spe-
dza¢ wieczory.

Czujemy sie dobrze, oprocz lekarzy, rehabilitantéw i fizjoterapeutéw nieustannie czuwajg
nad nami dr Zdziarska i dr Jaworski, doradzajg, podpowiadajg, odpowiadajg na nasze pyta-
nia. Postepy w rehabilitacji sg widoczne, ale 5 tygodni szybko mija i koniec lezenia. Czas do
domu, do pracy. Przed operacjg miatem zgiecie 30 stopni, teraz 90! Warto bylo. Nie znaczy
to, ze to juz koniec leczenia, trzeba sie dalej rehabilitowac. Teraz juz w systemie dochodza-
cym. Zaczynam 24 marca, moze dofoze jeszcze z 10 stopni zgiecia?...

W.T., lat 56, Krakow
* * *
Relacja trzecia
Przed operacj a

Bél w lewym stawie biodrowym zaczaglem odczuwac ok. 10 lat temu. Poczatkowo byt to
lekki bol, wystepujacy gtownie po wysitku, z ktérym ,dato sie zy¢”. Pochodzenie tego bolu
i jego podstawowa przyczyna nie jest mi znana. Nie miatem nigdy wylewdw do stawu bio-
drowego ani innych dolegliwosci w tym stawie (typu stluczenie, zapalenie, zwichniecie itp.).
Podejrzewam, ze uszkodzenie tego stawu wynika z diugotrwale wystepujgcej wady postawy
lub wady chodu spowodowanej zwyrodnieniem przeciwleglego stawu skokowego.

Jesienig 2009 r. (czyli na okoto roku przed operacjq) dolegliwosci sie nasility. W zasadzie
moja mobilnos¢ zostata ograniczona do mozliwosci przejscia 300-500 m lub wytrzymania
w pozycji stojgcej okoto 20 minut. Potem wystepowat bél w biodrze wymagajacy odpoczyn-
ku. Zatem zostatem prawie calkiem pozbawiony mozliwosci normalnego funkcjonowania
(pracy, wykonywania obowigzkow, opieki nad dzieémi, rozrywki).

Wtedy zgtositem sie do Kliniki Hematologii Szpitala Uniwersyteckiego UJ. Dobrym zrza-
dzeniem losu w tym wiasnie okresie kladziono podwaliny pod majacy wkrotce wystartowaé
pogram wspotpracy pomiedzy Klinikg a Krakowskim Centrum Rehabilitacji, obejmujacy en-
doprotetyke stawdw dla chorych na skazy krwotoczne. Tym sposobem zostatem wpisany na



liste oséb do alloplastyki stawu biodrowego, z prawdopodobnym terminem operacji przypa-
dajacym na pazdziernik 2010 r.

Znacznie przed przyjeciem na oddziat szpitala zobowigzano mnie do wykonania licznych
badan (zarébwno w KCR, jak i w Klinice Hematologii), kontroli stanu uzebienia, odbycia audy-
tu anestezjologicznego.

Zakazenie wirusem HCV nie bylo przeciwwskazaniem do operac;ji.

Podczas pobytu w szpitalu

Przyjecie do szpitala KCR nastgpito w niedziele. Dzieki mitej atmosferze w tym nieduzym,
acz budzacym zaufanie osrodku, momentu hospitalizacji nie zapamietalem niemito. Szpital
potozony jest w malowniczej, rezydencyjnej czesci Krakowa, otoczony jest czyms$ w rodzaju
matego parku, i zarébwno z zewnatrz, jak i wewnatrz sprawia wrazenie zadbanego.

Wieczor i ranek przed operacjg troche sie diuzyly i byly przepetnione napieciem. Ale to
tylko pare godzin. Pierwszy, w poniedziatek rano, na operacje wyjechat z sali kolega chory
na hemofilie, ktéry tez miat mie¢ operowane biodro. Potem przyszita kolej na mnie. Podano
mi pigutke typu ,glupi Jas”. Narkoza, juz na sali operacyjnej, byta bardzo szybka i nie zosta-
wita zadnych niemitych wspomnien.

Operacje prowadzit dr Jerzy M. Jaworski wraz ze wspotpracownikami i oczywiscie nieza-
stgpiong doktor Joanng Zdziarskag, ktéra zapewniata bezpieczehAstwo od strony hematolo-
gicznej.

Po operacji obudzitem sie w sali OIOM, bez bolu i bez przykrych przezy¢. Cho¢ byto to
zakazane (o czym jeszcze nie wiedziatlem), wykonatem rozmowe przez telefon komorkowy
bezposrednio po operacji, wprawiajac bliskich w niemate zdziwienie i zdumienie. Tak dobre
mialem samopoczucie!

Nastepnego dnia wrocitem z OIOM-u do regularnej sali. Tylko na samym poczatku jest sie
przykutym do t6zka. Po 3—4 dniach nalezy juz wstawaé i porusza¢ sie za pomocg balkonika.
Zaczeto sie zwykle szpitalne zycie. Ranne pobieranie krwi do badan, rutynowe czynnosci
takie jak wczesna pobudka i mierzenie temperatury, zabiegi higieniczne, podawanie czynni-
ka, positki, wizyta lekarska itd. Poza tym bardzo szybko pojawili sie rehabilitanci, ktorzy zlecili
wykonywanie ¢éwiczeh. Z dnia na dzieh ¢wiczenia stawaly sie coraz trudniejsze. W pigtym
dniu po operacji chodzilismy po korytarzu o kulach.

Musze jeszcze dodac ze druga i trzecia doba po operacji byta dos¢ trudna (zaréwno
w moim przypadku, jak i u kolegi z sali). Pojawita sie goraczka i zte samopoczucie. Prawdo-
podobnie byt to skutek podawanej nam morfiny. Uczucie podobne do grypy. Nie rozumiem
tego, ze narkomani sami sie do tego pchajg. Szczesliwie nieprzyjemne dolegliwosci szybko
przeszly.

Nie we wszystkich salach jest telewizor, albo jest odptatny. W naszej w ogdle go nie byto.
| cate szczescie, bo mogtem przeczyta¢ zalegte pozycje ksigzkowe zamiast wpatrywac sie
w seriale i reklamy.

Chciatbym dodac, ze p. Joanna Zdziarska otacza bardzo troskliwg opiekg swoich pacjen-
tow i chociaz pracuje w catkiem innej placéwce, to pozostaje w cigglym kontakcie z lekarza-
mi w KCR, a takze z samymi pacjentami (poprzez telefon i regularne SMS-y). Czesto tez
odwiedza pacjentéw osobiscie. Jest to bardzo wazne, bo podczas hospitalizacji w KCR za-
uwaza sie wyraznie, ze cho¢ personel szpitalny jest przeszkolony w zakresie skaz krwotocz-
nych, to postepuje ostroznie, a we wszystkich niespodziewanych sytuacjach zdaje sie na
opinie hematologa.

Dwa tygodnie na oddziale minety bardzo szybko. Nastepnie przeniesiono nas na oddziat
rehabilitacji. To juz catkiem inna rzeczywisto$¢ — miejsce, ktéremu blizej do sanatorium niz
do szpitala. Samemu chodzi sie na positki w stotbwce, uzgadnia sie indywidualnie godziny
¢wiczen z rehabilitantami, odwiedza pracownie fizykoterapii. Pacjent czuje sie samodzielny
i cieszy sie z szybkich postepow.

Aby skorzysta¢ w petni z pobytu na oddziale rehabilitacji, nalezy samodzielnie angazowac¢
sie w proces rehabilitacji, tj. uczestniczy¢ w jak najwiekszej ilosci ¢wiczen i pozostawaé w jak
najlepszym kontakcie z prowadzgcym rehabilitantem. Jesli kto$ nie wykaze wlasnego zaan-
gazowania co do ilosci i zréznicowania ¢éwiczen, to moze zmarnowac szanse na skuteczng



rehabilitacje i nie wykorzysta¢ w petni pobytu na oddziale, poniewaz rehabilitanci sami z sie-
bie nie narzucajg dostatecznej ilosci lub rygoru ¢wiczen.
Po operacji

Opuszczatem KCR po poéitoramiesiecznym pobycie, na wtasnych nogach, bez kul i — co
najwazniejsze — bez bélu. Cho¢ co do kul, prawda jest taka, ze miatem kule ,w pogotowiu”,
ale staratem sie jak najmniej ich uzywac. Zresztg filozofia dr Jaworskiego jest taka, aby rezy-
gnowac z kul jak najszybciej po operacji i w petni obcigza¢ staw.

Oczywiscie nie mozna méwi¢ o pelnej sprawnosci po 6 tygodniach po operacji. Mie$nie,
szczegolnie te, ktére zostaly wzdluznie poprzecinane podczas zabiegu, sg bardzo ostabione.
Stabe sg réwniez miesnie, ktére z powodu zwyrodnienia stawu i wystepujgacego bolu byty
mniej uzywane i stracity na masie i sile. Teraz, gdy staw jest juz fabrycznie nowy, miesnie
nalezy odbudowaé. Jednak przyrost masy miesniowej nie nastepuje z dnia na dzien ani
z tygodnia na tydzien, cho¢ nie wiem jak by sie ¢wiczyto. Przyrost nastepuje w skali czasu
wyrazonej w miesigcach.

Po uptywie kwartatu od operacji, przy uczciwym wykonywaniu ¢éwiczen tak, jak zalecili
rehabilitanci ,na odchodne”, mozna uzyskaé niezlg funkcjonalno$¢ stawu. Konczyna moze
nie bedzie jeszcze taka silna jak zdrowa noga, ale poradzi sobie z codziennymi czynnoscia-
mi. Konieczne jest regularne ¢wiczenie, najlepiej w fachowym gabinecie rehabilitacji.

Gdy pisze ten tekst, mija pie¢ miesiecy od operacji i musze stwierdzi¢, ze to zelastwo
w biodrze spisuje sie bez zastrzezen, wiec definitywnie traktuje je jako wiasne!

Aleksander, lat 42, choroba von Willebranda, postac ciezka.
W razie pytan mozna sie ze mng skontaktowac¢ poprzez e-mail:
kopterpilot@wp.pl

[4] HEMOFILIA A PODESZLY WIEK

O problemach, jakie dla chorych na hemofilie przynosi podeszty wiek, pisalismy juz w po-
przednim Biuletynie. Dzis wracamy do tego zagadnienia dzieki ciekawemu materiatowi, jaki
w najnowszym Biuletynie EHC opublikowat Brian O’Mahony z Irlandzkiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie. Wiele sposrod zawartych w artykule informacji pochodzi z wyktadu,
jaki na ostatnim dorocznym walnym zebraniu stowarzyszenia irlandzkiego wygtosit gos¢ z
USA, dr Craig Kessler z Uniwersyteckiego Centrum Medycznego w Waszyngtonie. Miarg
znaczenia prezentowanych tu kwestii moze by¢ fakt, ze irlandzkie stowarzyszenie zamierza
w 2013r.
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zorganizowac specjalng konferencje poswiecong wytgcznie temu problemowi.

Mozemy obecnie obserwowac pierwsze pokolenie chorych na hemofilie majgce szanse
zy¢ dostatecznie diugo, by zaczg¢ odczuwaé normalne problemy zdrowotne oséb w $rednim
i starszym wieku. Gtowne przyczyny zgonéw wsrod mezczyzn w USA to choroby uktadu kra-
zenia i nowotwory. W populacji chorych na hemofilie w latach 80. i 90. gtéwnymi przyczynami
Smierci w krajach rozwinietych byly HIV i AIDS (w krajach rozwijajgcych sie gtéwnym powo-
dem zgonow jest nadal brak leczenia krwawien lub ich niedostateczne leczenie). W ostatnim
dziesiecioleciu mozna zaobserwowac zmiane — teraz jednym z najwazniejszych powoddéw sg
schorzenia watroby, zwigzane z wirusowym zapaleniem watroby typu C. Miejmy nadzieje, ze
dzieki nowym, skuteczniejszym metodom leczenia skutkéw zakazenia HCV, jakie powinny
pojawi¢ sie w nadchodzacych latach, uda sie odwrdci¢ te tendencje. Dla wielu mezczyzn,
ktérzy przekroczyli 45 lat, wazne stajq sie skutki kumulowania sie hemofilii i efektow starze-
nia sie. Podobnie jak w catej populacji, takze i wsrdd chorych na hemofilie nalezy uwzglednic¢
ryzyko schorzen serca, raka, chordb nerek, cukrzycy, choréb uktadu oddechowego i proble-
mow zdrowia psychicznego. Kilka badan opublikowanych w Europie wykazato mniejsze ry-
zyko zawalu serca u chorych na hemofilie w porbwnaniu z mezczyznami w zdrowej popula-
cji. Dlugo uwazano, ze taka teza jest stuszna, a ttumaczono to faktem, ze krew hemofilika nie
krzepnie tak szybko, zatem istnieje mniejsze zagrozenie zawatlem serca wskutek zakrzepu.



Jednakze ta potencjalna korzys¢, o ile w ogéle istnieje, ulega zminimalizowaniu w wyniku
podania czynnika krzepniecia — po jego podaniu pacjent ma przez dluzszy czas poziom
czynnika bardziej zblizony do prawidtowego. Dr Kessler przedstawit dane uzyskane w bada-
niu przeprowadzonym w USA w potowie lat 90. Wynikato z nich, ze chorzy na hemofilie majgq
wieksze ryzyko wystgpienia schorzen serca, watroby i nerek, a takze nowotworu niezwigza-
nego z HIV czy watrobg. Amerykanskie dane sg w tym zakresie sprzeczne z europejskimi
i trudno te rozbieznos¢ wyjasni¢. Moze ona wynikac¢ z innych metod zbierania danych albo
by¢ skutkiem odmiennego stylu zycia panujgcego w USA. Dane brytyjskie z 2007 r. okreslaty
srednig dlugosc¢ zycia wszystkich mezczyzn w Wielkiej Brytanii na 78 lat, podczas gdy sred-
nia dtugosc zycia mezczyzn chorych na ciezkg posta¢ hemofilii wynosita 63 lata, a chorych
na postac¢ fagodng i umiarkowang — 75 lat. Brytyjskie dane wykazywaly tez, ze chorzy na
hemofilie sg bardziej zagrozeni zgonem wskutek krwotoku lub niespodziewanego wylewu
$rédczaszkowego. Sg oni takze bardziej zagrozeni zgonem wskutek raka watroby, schorze-
nia watroby lub ziarnicy ztosliwej (choroby Hodgkina). Zwiekszone prawdopodobienstwo
zgonu wskutek raka watroby lub schorzenia watroby nie dziwi, jesli wzigé pod uwage cze-
sto$¢ wystepowania wirusowego zapalenia watroby typu C w tej grupie oséb. Bardziej za-
gadkowe byto czestsze wystepowanie ziarnicy ztosliwej. Dr Kessler zasugerowat, ze moze to
wynika¢ z faktu, iz do poczatku lat 90. chorzy na hemofilie byli zazwyczaj leczeni duzymi
dawkami $rednio oczyszczonych osoczopochodnych koncentratow czynnikdw krzepniecia,
ktore zawieraty wiele roznych biatek. Te biatka mogty stanowi¢ dodatkowe wyzwanie dla
ukfadu odpornosciowego organizmu i moglty mie¢ wpltyw na pozniejsze zwiekszenie ryzyka
zachorowalnosci na pewne choroby, np. ziarnice ziosliwg. Co ciekawe, brytyjskie dane
z 2007 r. wskazywaly na mniejsze ryzyko schorzen serca wsréd chorych na hemofilie w po-
réwnaniu ze zdrowg populacjg mezczyzn.

Wiele metod stosowanych przy zapobieganiu chorobom serca i ich leczeniu, np. stosowa-
nie statyn czy aspiryny, wymaga weryfikacji, jesli pacjent choruje na hemofilie. Duze znacze-
nie ma odpowiednia dieta oraz systematyczne ¢wiczenia i ruch. W catej populacji coraz cze-
Sciej pojawia sie zespo6t metaboliczny (zespdt X), na ktory skfada sie otytosé, nadcisnienie,
wysoki poziom cukru, wysoki poziom cholesterolu i tréjglicerydoéw oraz sttuszczenie watroby.
Ta kombinacja to gotowa recepta na nieszczescie. Wszyscy z takimi objawami (w tym i cho-
rzy na hemofilie) sg bardziej zagrozeni zawalem serca, cukrzycg czy powaznym schorze-
niem watroby.

Temat starzenia sie z hemofilig moze wydawac sie dos¢ przygnebiajgcy. Tak jednak nie
jest. Starzenie sie jest nieuniknione. Pierwszy raz mamy mozliwos¢ zbiera¢ dane dotyczace
wplywu starzenia sie na populacje mezczyzn chorych na hemofilie. Choroby serca, nowotwo-
ry, choroby nerek, cukrzyca — to dolegliwosci, ktorych czestotliwosé rosnie wraz ze starze-
niem sie populacji. Mito bytoby pomysle¢, ze chorzy na hemofilie nigdy sie nie zestarzejg
i bedg zy¢ wiecznie, ale to niestety niemozliwe. Chorzy na hemofilie powinni z wyprzedze-
niem troszczy¢ sie o swoje zdrowie. Wszyscy powinnismy dba¢ o regularne przeprowadza-
nie badan, by moéc wychwyci¢ odbiegajace od normy wartosci cholesterolu, cisnienia krwi czy
cukru. Trzeba takze odpowiednio czesto poddawac sie badaniom wykrywajgcym nowotwory
najczestsze u mezczyzn — raka jelita grubego i prostaty. Powinnismy prowadzi¢ rozsgdny
tryb zycia, uwzgledniajgcy wlasciwg diete i odpowiednio duzo ruchu, a nasz lekarz powinien
pomdéc ham w utrzymaniu zdrowia.

Brian O’Mahony (ttum. as)

[5] KROWIA KREW RATUJE ZYCIE

Internetowy portal brytyjskiego dziennika ,Daily Mail” na poczatku maja przyniést informa-
cje o pionierskim dokonaniu medycznym. 33-letnia Tamara Oakley ulegta powaznemu wy-
padkowi samochodowemu w Melbourne (Australia), ale nie zgodzita sie na przetoczenie
krwi, poniewaz jest Swiadkiem Jehowy. Wobec zagrozenia zycia pacjentce podano synte-
tyczny substytut krwi wyprodukowany z osocza krowy. Ten pozostajacy jeszcze w stadium



eksperymentow lek, HBOC-2-1, sprowadzono z USA, gdzie pracuje nad nim placéwka armii
amerykanskiej.
Przeprowadzona po raz pierwszy na swiecie transfuzja daje nadzieje na przezwyciezenie
Swiatowego niedoboru krwi.
(na podst. www.dailymail.co.uk oprac. as)

[6] ZRODLO INFORMACJI O BADANIACH KLINICZNYCH

Od czasu do czasu chorzy, zwtaszcza z wiekszych osrodkdw, otrzymujg propozycje wzie-
cia udziatu w badaniu klinicznym czynnika krzepniecia. Kiedys, w okresie niedoboru czynni-
ka, gtdwng atrakcjg byta mozliwos¢ skorzystania z czestych przetoczeh, niekiedy na zasa-
dzie profilaktyki. Dzis, gdy czynnik powinien by¢ stale dostepny w RCKiK, atrakcyjne moga
by¢ badania czynnikow o przedtuzonym czasie dziatania.

Naturalnie zawsze nalezy starannie rozwazy¢ wszelkie korzysci i mozliwe komplikacje.
W racjonalnym podijeciu decyzji moze pomoc utworzony 22 marca br. w Internecie Rejestr
Badan Klinicznych w Unii Europejskiej, dostepny pod adresem:

https://www.clinicaltrialsregister.eu
Po wejsciu na strone wystarczy klikng¢ u goéry na ,Search” (Szukaj), a w pojawiajacym sie
okienku wpisa¢ np. ,clotting factor” (czynnik krzepniecia), ewentualnie uzupetic to jeszcze
o, VII"lub ,IX".

Wedlug informacji podanej w Biuletynie EHC dane na tej stronie majg by¢ aktualizowane
na biezgco.

(as)

[7] MIEDZYNARODOWA KONFERENCJA W WARSZAWIE

6 kwietnia br. Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie zorganizowato miedzynaro-
dowg konferencje ,Leczenie profilaktyczne hemofilii w Polsce — podazanie za najlepszymi
praktykami w Europie”. Wéréd zaproszonych gosci znalezli sie Minister Zdrowia Ewa Ko-
pacz, dyrektor Narodowego Centrum Krwi Agnieszka Beniuk-Patofa, prezes Wegierskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie i czlonek Komitetu Wykonawczego EHC dr Gabor
Varga, prof. Jerzy Windyga i dr Joanna Zdziarska. Celem konferencji bylo przedstawienie
aktualnej sytuacji chorych na hemofilie w Polsce, szczegdlnie dzieci, w porbwnaniu z innymi
krajami europejskimi i w kontekscie zalecen Parlamentu Europejskiego.

Podkreslajac dotychczasowe osiggniecia, moéwcy wskazywali na nadal istniejgce potrzeby
i niedostatki. Wprawdzie najmiodsze dzieci w Polsce sg juz leczone czynnikami rekombino-
wanymi, ale jest ich na razie tylko dziesiecioro. Leczenie profilaktyczne — niewatpliwy sukces
minister Kopacz — konczy sie z osiggnieciem przez pacjenta 18 roku zycia. Poziom zaopa-
trzenia w czynniki krzepniecia, cho¢ stopniowo wzrastajacy, nadal odbiega in minus od stan-
dardéw w krajach o zblizonym do Polski poziomie ekonomicznym. Poréwnanie z poziomem
leczenia na Wegrzech (piszemy o tym w sekcji 21) nie wypadio najlepiej dla naszego kraju.
Do tego nalezy dodac bolaczki natury biurokratyczno-ekonomicznej — NFZ wcigz zbyt nisko
wycenia procedury medyczne zwigzane z leczeniem hemofilii, przez co szpitale po prostu
unikajg takich pacjentow, zeby nie doktadac¢ do ich leczenia.

(as)

[8] SWIATOWY DZIEN CHORYCH NA HEMOFILIE

Logo Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie (PSCH) na elewaciji Patacu Kultury
i Nauki w Warszawie, wystawa fotograficzna ,W kruchym obiektywie” w Poznaniu (piszemy
0 niej szerzej ponizej), akcja na Facebooku, dystrybucja materiatdw edukacyjnych do szkot
i przedszkoli, w ktérych sg dzieci chore na hemofilie — to tylko niektére z dziatah zainicjowa-



nych przez PSCH z okazji Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie, obchodzonego 17 kwiet-
nia.

Hemofilia w Polsce w ostatnich latach jest coraz lepiej leczona: postep widaé przede
wszystkim w ilosci czynnikbéw krzepniecia. Od 2008 r. dzieci i mtodziez do 18. roku zycia sg
objeci leczeniem profilaktycznym. Wcigz jednak pozostaje duzo do zrobienia. Wazne jest
przede wszystkim przedtuzenie programu profilaktycznego co najmniej do 26. roku zycia, by
mitodzi ludzie mogli skohczy¢ studia i zdoby¢ zawdd. Ogromnym problemem jest tez brak
rehabilitacji dla dorostych pacjentéw, ktdrzy majgq zniszczone stawy z powodu stabego do-
stepu do leczenia w poprzednich latach. Te problemy to konsekwencja zbyt niskiego wyce-
niania przez NFZ procedur leczenia hemofilii. Szpitale muszg doktadac do leczenia chorych.

Na konferencji prasowej 12 kwietnia 2011 r. minister zdrowia Ewa Kopacz zapowiedziala,
ze do lipca br. powstanie ostateczna wersja Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na
lata 2012-18. Dla grupy najmtodszych dzieci w tym Programie majg znalez¢ sie rekombino-
wane czynniki krzepniecia. Miejmy nadzieje, ze grupa oséb leczonych czynnikami rekombi-
nowanymi bedzie systematycznie rosta, podobnie jak to sie dzieje w innych krajach, rowniez
w tych o podobnej sytuacji ekonomicznej, np. w Czechach, na Wegrzech, na Litwie.

W obchody Swiatowego Dnia Chorych na
Hemofilie mogli wiaczy¢ sie wszyscy uzytkow-
nicy Facebooka, przypinajagc na swoim profilu
logo Stowarzyszenia. Wystarczylo wejsé na
profil Polskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie i nan klikng¢. W catej Polsce do lokal-
nych placowek medycznych trafity plakaty przy-
pominajace o Swiatowym Dniu Chorych na
Hemofilie. Stowarzyszenie przekazywato
wszystkim zainteresowanym szkotom i przed-
szkolom komplet materiatébw na temat hemofilii,
w tym takze specjalnie przygotowane ksigzki na
temat funkcjonowania w grupie dziecka chorego
na hemofilie. Stowarzyszenie opracowalo takze,
w $cistej wspotpracy z lekarzami, specjalne legi-
tymacje chorego, stworzone zgodnie
z najlepszymi wzorami Swiatowymi. Kazdy pa-
cjent bedzie taka legitymacje nosit przy sobie,
aby w razie nagtego zdarzenia fatwo mozna
bylo dowiedziec sie, jak postepowac przy udzie-
laniu mu pierwszej pomocy.

Nasze Stowarzyszenie od lat stara sie o poprawe leczenia chorych na hemofilie w Polsce.
Propaguje wzorce leczenia, zgodne z najlepszymi swiatowymi standardami, wydaje publika-
cie (ksigzki, ptyty DVD) na temat hemofilii. Za swoj q dziatalno $¢, w przeddzie n Swiatowe-
go Dnia Chorych na Hemofili ¢ Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofili e otrzyma-
to Honorow g Nagrod e Zaufania Zioty OTIS 2011.

Bogdan Gajewski

[9] W KRUCHYM OBIEKTYWIE
Z okazji Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie 15 maja br. w Poznaniu miat miejsce

wernisaz wystawy W kruchym obiektywie. Pokaz fotografii autorstwa chorych na hemofilie
jest szczegoblng formg zwrdcenia uwagi na naszg chorobe. Znaczna poprawa leczenia w za-



kresie hemofilii, jaka dokonata sie w ciggu ostatnich kilku lat, pozwolita chorym poswiecic sie
swoim pasjom, zapomnie¢ o bolu i uwolni¢ sie od szpitalnego t6zka.

Nadal jednak nie wszyscy sg leczeni tak, jak by tego pragneli. Wiasciwie zadowolone mo-
gq byc tylko nowo zdiagnozowane niemowlaki, dla ktérych na szczescie udato sie wygospo-
darowac leczenie, jak przystato na kraj europejski, najbezpieczniejszymi lekami rekombino-
wanymi. Pozostali, nawet dzieci biorgce udziat w programie profilaktycznym, ciggle leczeni
sq preparatami osoczopochodnymi, ktérych bezpieczenstwa w petni nie gwarantuje nawet
producent. Tymczasem tendencje swiatowe pokazujg, jak wiele krajow wycofuje sie z tego
leku, przynajmniej w zakresie leczenia hemofilii, gléwne wysitki kierujgc ku doskonaleniu le-
kéw rekombinowanych, m.in. wydtuzajac czas ich dziatania nawet do dwéch tygodni.

Prezentowane na wystawie zdjecia to fotografie dwdch pokolen pacjentéw — jedni, po-
zbawieni wtasciwego leczenia i profilaktyki, za wielki sukces uwazali kazde oddalenie sie od
szpitala, stad spora czes¢ ich zdje¢ to materiat z podrozy, swoista dokumentacja drogi. Dru-
dzy, ci miodsi wiekiem, z lepszym dostepem do leczenia, pokazujg obrazy z naciskiem na
szczegot, na detal, ktory czym$ przyciggnat ich uwage. Odlegtos¢ i jej pokonywanie nie ma
tu wiekszego znaczenia, liczy sie postrzeganie $wiata. W obu przypadkach wspdélne jest jed-
no — autorom udaje sie wyjs¢ z pryzmatu choroby i nie patrzg na Swiat oczyma cztowieka
dotknietego nieuleczalng wspotczesnie choroba.

.Fotografuj ac, staraj sie pokaza ¢ to, czego bez ciebie nikt by nie zobaczyt” (Robert
Bresson) — takim mottem opatrzyt swoje fotografie najmtodszy uczestnik wystawy, Dominik
Smolarek. Fotografia to jego zyciowa pasja, stara sie by¢ niewidocznym obserwatorem, uni-
ka zdje¢ wyrezyserowanych, dokumentujac to, co przycigga jego uwage. Pozostali uczestni-
cy wystawy to Jarostaw Gatuszka, Jacek Tabarkiewicz, Dariusz tosiewicz i Mariusz Sob-
czak.

Wernisaz wystawy uswietnit swym wykladem chory na hemofilie dr Zdzistaw Grzelak,
a samag wystawe zadedykowalismy fotoreporterowi wojennemu, Krzysztofowi Millerowi, ktory
kilka lat temu przygotowat ekspozycje portretow chorych na hemofilie w ich codziennych
zmaganiach. Fotografie prezentowane na wystawie sg dostepne pod adresami:
http://public.fotki.com/wkruchymobiektywie/wkruchymobiektywie
http://www.facebook.com/media/set/?set=a.10150173332844068.326691.316022369067
http://wsjo.pl/news/?id=351

Bernadetta Pieczynska

[10] DZIEN CHORYCH NA HEMOFILIE W CALEJ POLSCE

W tym roku obchody Dnia Chorych na Hemofilie mialy wyjatkowo szeroki zasieg.
W kwietniu (nie zawsze byt to doktadnie 17 dzien tego miesigca) okolicznosciowe imprezy
odbyly sie w wielu miastach Polski. Wynotowalem nastepujgce osrodki: Biatystok, Gdansk,
Katowice, £0dz, Rzeszow, Warszawa i Wroctaw (plus Poznan, na nieco innych zasadach —
patrz relacja powyzej). Z reguty imprezy miaty charakter praktyczny — byly to warsztaty z wy-
ktadami na tematy interesujace chorych i ich rodziny.

Te warsztaty, a takze opisane wczesniej akcje w Warszawie i Poznaniu znalazty swoj
oddzwiek w mediach. Informacje o hemofilii i problemach chorych oraz ich rodzin pojawiaty
sie w telewizji (w tym w ,Panoramie” w publicznej TVP2) i w prasie. Cieszy¢ moze fakt, ze
inaczej niz w latach ubieglych nie byly to materiaty interwencyjne, dotyczace brakow
w zaopatrzeniu w czynniki, lecz raczej doniesienia podkreslajgce korzysci ptyngce z profilak-
tyki u dzieci i wypowiedzi rodzicéw pragnacych, by ich dzieci leczono najbezpieczniejszymi
lekami — to znaczy rekombinantami.

(as)



[11] O POLSCE W BIULETYNIE EUROPEJSKIM

Polish Society of Hemophilia

Press Release after the conference
“Prophylactic Haemophilia Treatment
in Poland: Following the Best
European Methods”

On 6™ April 2011 Polish Haemophilia Society organised a
press conference devoted to the World Haemophilia Day
on the topic “Prophylactic Haemophilia Treatment in
Poland: Following the Best European Methods.”

Participants of the conference have included:

Minister of Health Ewa Kopacz (see photo p.10 first of left)
Director of the National Blood Centre Agnieszka Beniuk-Patota
Dr Gabor Varga, President of the Hungarian Haemophilia Society (see photo p.11 under third of left)

Professor Jerzy Windyga, Head of the Department of Haemostasis and Thrombosis, Institute of
Haematology and Transfusion Medicine, Warsaw (see phote p.11 above right)

Dr Joanna Zdziarska, haematologist, Department of Haematology, University Hospital, Cracow
e Bogdan Gajewski, President of the Polish Haemophilia Society (see photo p.11 above left)

Najnowszy Biuletyn Europejskiego Konsorcjum Hemofilowego (EHC), organizacji skupia-
jacej stowarzyszenia chorych na hemofilie z calej Europy, sporo miejsca poswiecit relacji ze
zorganizowanej w Warszawie konferencji ,Leczenie profilaktyczne hemofilii w Polsce — po-
dazanie za najlepszymi praktykami w Europie” (patrz tez sekcja 7). W ilustrowanej zdjeciami
z imprezy relacji szczego6towo i rzetelnie przedstawiono aktualng sytuacje chorych na hemo-
filie w naszym kraju.

(as)

[12] FORUM INTERNETOWE MA DZIESIEC LAT

W kwietniu internetowe Forum PSCH swietowalo swoéj okrggly jubileusz. Oto jak zwieZle
podsumowat minione lata jego zatozyciel w poscie wystanym 17 kwietnia, w Swiatowym Dniu
Chorych na Hemofilie:

Wiasnie dzi§ mineto dziesie¢ lat od zatozenia forum Polskiego Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie. Jakos tak bardzo szybko minat ten czas, jakby to wszystko zdarzyto sie wczo-
raj albo kilka dni temu. Forum liczy dzisiaj 716 osOb z catej Polski, a przez te dziesie¢ lat
wymienilismy tgcznie 20 000 listow.

Poznalismy wiele wspaniatych osob, ktore reagowaly na problemy i troski innych. Zajmo-
walismy sie kazdg sprawa, ktéra dotyczy chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne.
Pomagamy wszystkim, z catej Polski, ktorzy tej pomocy potrzebowali i potrzebujg. To dobre
lata. Cieszy bardzo, gdy mozna zrobi¢ cos, co stuzy innym.

Bogdan Gajewski

[13] INTERNETOWA INFORMACJA O ZAPASACH CZYNNIK OW

Przez kilka lat na internetowej stronie Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie
mozna bylo znalez¢ informacje o aktualnym stanie zaopatrzenia poszczegoélnych Regional-



nych Centréw Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa w czynniki krzepniecia. Pézniej, kiedy gospo-
darke czynnikami przejeto Narodowe Centrum Krwi, te informacje zniknety.

Starania naszego Stowarzyszenia doprowadzity do wprowadzenia odpowiedniej zakfadki
na stronie Narodowego Centrum Krwi. Nalezy wpisa¢ adres strony

www.nck.gov.pl
wybra¢ ,Hemofilia”, a potem ,Stan magazynowy czynnikow krzepnigecia” i klikngé na naj-
Swiezszg date.
(as)

[14] MIEDZYNARODOWA GRUPA PO SWIECONA INHIBITOROM

17 kwietnia br. swojg dziatalnos¢ rozpoczeta Miedzynarodowa Inhibitorowa Grupa Wspar-
cia. Zainicjowana przez Brytyjskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie witryna internetowa
ma stanowi¢ forum chorych na skazy krwotoczne powiktane inhibitorem. Bedzie mozna tam
znalez¢ informacje na temat inhibitoréw, radzenia sobie z problemami zycia codziennego czy
podrézowania. Nie zabraknie tez glosu lekarzy majacych doswiadczenie w leczeniu pacjen-
tow z inhibitorem.

Adres strony to: http://www.inhibitorsupport.com

Strona jest redagowana w jezyku angielskim.

(as)

[15] NOWE LEKI W LECZENIU HCV

W maju br. amerykanski Instytut Zywnosci i Lekéw (FDA) dopuscit do uzytku dwa nowe
leki przeznaczone do leczenia wirusowego zapalenia watroby typu C. Te leki to Boceprevir
i Telaprevir (w USA bedg produkowane pod nazwami Victrelis i Incivek). To pierwsze nowe
leki na HCV od 10 lat. Oba srodki sg inhibitorami proteaz; jest to nowa klasa lekéw ograni-
czajgca namnazanie sie enzymow wirusow.

Nowe leki wzbogacq istniejacy standard leczenia, oparty na potaczeniu cotygodniowych
zastrzykéw z pegylowanego interferonu i codziennych doustnych dawek rybawiryny w tablet-
kach. Blisko potowa pacjentow nie reaguje na te kombinacje lekéw. Natomiast u pacjentéw,
ktérzy reagujg na te terapie, czesto wystepujg dotkliwe skutki uboczne, niekiedy trwajace
przez caly okres kuracji (24 tygodnie lub 48 tygodni).

Oba nowe leki pomogg zwiekszy¢ skutecznosc leczenia HCV i uchroni¢ pacjenta przed
groznymi potencjalnymi skutkami zakazenia HCV. Celem terapii jest uzyskanie utrzymujgcej
sie reakcji wirologicznej (sustained virological response — SVR) przez co najmniej pét roku
po zakonczeniu leczenia. Chociaz trudno méwi¢ o pelnym wyleczeniu — wirusa C czesto nie
udaje sie catkowicie usung¢ z watroby — to jednak jest to cel dazen klinicystow. Obnizenie
ilosci wirusa w krwi ponizej poziomu wykrywalnosci zmniejsza negatywne skutki choroby.

W proébach klinicznych, w ktérych stosowano Victrelis w potaczeniu z pegylowanym inter-
feronem i rybawiryng, ponad 60% pacjentow uzyskiwato SVR, podczas gdy sama kombina-
cja pegylowanego interferonu z rybawiryng dawata sukces u 20-40% pacjentow. Incivek w
potaczeniu z pegylowanym interferonem i rybawiryng dawat SVR u 79% badanych. Istnieje
takze nadzieja na skrécenie leczenia (a przez to zmniejszenie dolegliwosci kuracji) — niekto-
rym pacjentom zazywajgcym Incivek wystarczat cykl 24-tygodniowy, a niektérym leczonym
Victrelisem — cykl 28-tygodniowy.

Niewatpliwg przeszkoda mogag by¢ koszty. Kuracja wykorzystujgca jeden z nowych lekow
w kombinacji z dwoma wczesniejszymi moze by¢ ponad dwukrotnie drozsza niz dotychczas.

(oprac. as na podst. internetowego wydania , The New York Times”
Z 13 maja 2011 r.)



[16] WYWIAD Z AUTORK A CZYNNIKA MILO SCI

Przedstawiamy zapis rozmowy z Anng tacing, autorkg powiesci Czynnik mitosci nagrodzo-
nej wyrdznieniem polskiej sekcji IBBY w konkursie na ksigzke dla mtodziezy w roku 2010. To
pierwszy w Polsce utwor, w ktérym pojawia sie osoba chora na hemdfilie.

Bernadetta Pieczy nska: Moim pierwszym wrazeniem po lekturze Czynnika mitosci byta
sympatia dla Eryka, bardzo pozytywnego bohatera Twojej ksigzki, i wspotczucie dla jego
sytuacji zdrowotnej. Czy taki wlasnie odbiér zaktadatas? Co powinno by¢ gtdwnym, oczeki-
wanym przez autora uczuciem, jakie w czytelniku wywota lektura i przestanie Twojej ksigzki?
Anna tacina: To chyba oczywiste, Zze chcialam, by moj bohater dat sie lubi¢. Nawet poétzar-
tem powiedziatam jednemu z braci krwi, ze jesli po lekturze tej ksigzki dziewczeta nie zaczng
marzy¢ o hemofilikach, to sie zdziwie. A przy tym chciatam pokazac r6znice miedzy podej-
sciem lekarzy do skaz krwotocznych w Polsce i za granicg. Chciatam wskazac, jakie z tego
wynikajg konsekwencje, dlaczego czynnik dostepny na zgdanie i w ilosciach adekwatnych do
potrzeb jest tak wazny i dlaczego walczymy o rekombinowany, a krecimy nosem na 0soczo-
pochodny. Ze to nie jest widzimisie, ,czego im sie jeszcze zachciewa!”, tylko czasem kwestia
zycia i $mierci. Nie wiem, czy wszystkie czytelniczki to zrozumiejg. Wydawnictwo uparcie
kieruje ksigzke do bardzo mlodego, moim zdaniem zbyt mtodego, odbiorcy. Z krgzgcych
w sieci recenzji wynika, ze wiele czytelniczek nie zatapato sedna. Pozostaje mie¢ nadzieje,
Ze poniewaz opowiesci o problemie towarzyszyly silne emocje, to te sprawy zostang w pa-
mieci tych bardzo miodych dziewczat i kiedy dorosng na tyle, by je rozumiec, ,otworzy sie
odpowiednia klapka w moézgu” i nastgpi ol$nienie. Innymi stowy mam nadzieje, Zze ksigzka
wychowa pokolenie os6b rozumiejgcych istote problemu skaz krwotocznych, sens i cel na-
szej walki o dostepnosc¢ czynnika. Jesli ktéras z tych oséb bedzie miata wplyw na decyzje
w tych sprawach — zareaguje prawidtowo. Chciatam tez pokazac¢ bohatera w duzym stopniu
,wzorcowego”. To znaczy w takim stanie fizycznym, jaki mogtby osiggnac¢ kazdy hemofilik,
gdyby miat dobry dostep do czynnika i rehabilitacji (niekoniecznie z rehabilitantem, bardziej
chodzi o samodyscypling). Dlatego Eryk kazdego ranka cwiczy, by wzmocni¢ gorset mie-
sniowy, bo wie, Ze dla niego to byc albo nie byc¢.

BP: Poza empatig posta¢ Eryka moze tez wywotywac lek. Nie boisz sie, ze przez nazwanie
jego sekretu ,mrocznym”, jak informuje zapowiedz na okladce ksigzki, robisz Erykowi krzyw-
de i budzisz demony obaw przed nieznang dla wielu chorobg?

AL: Nie, dlaczego miatabym sie tego bac¢? W pewnym wieku lubi sie ,mroczne sekrety”,
a teraz na fali popularnosci Zmierzchu jest to wrecz atut. Nie chce przez to powiedzieé, ze
hemofilie czy inng skaze nalezy ukrywac, ale nie uwazam, by nalezalo sie tym chwali¢ na
prawo i lewo. Poza tym wszystko, co nieznane, wywotuje lek. Szczerze mowigc, nie rozu-
miem tego pytania.

BP: Inaczej zatem. Rodzice Eryka emigrujg ze strachu przed skutkami nieleczonej hemofilii,
na dodatek majg za sobg bagaz negatywnych doswiadczen (,moi bracia nie doczekali” —
wyznaje Eryk). Brzmi to troche przerazajgco, zwtaszcza jesli przeczyta to rodzic, ktory wia-
$nie dowiedziat sie 0 hemofilii u swego maluszka. Ja jakos przyjetam, ze szczegdlnie w he-
mofilii nalezy sobie powtarzac: wszystko bedzie dobrze, wszystko bedzie wspaniale, i probu-
je zaklina¢ to, co czarne, by bylo r6zowe. Cho¢ niewatpliwie ich leki tez nie sg mi obce,
zwlaszcza ze pamietam hemofilie sprzed profilaktyki. Jednakze dzisiaj dzieci sg leczone zu-
petnie inaczej, maja nie tylko profilaktyke, ale réwniez (cho¢ dotyczy to na razie niestety tylko
nielicznych) rekombinanty. Jesli te ostatnie beda dostepne takze dla innych chorych, nie tyl-
ko nowo zdiagnozowanych, hemofilia bedzie prawie niezauwazalna. Na dodatek przeciez
w niektdrych krajach stosuje sie juz rekombinant o przedtuzonym dziataniu, wyobrazasz so-
bie? Klujesz sie raz na dwa tygodnie i nie dzieje sie nic, co przypomina o chorobie. No, moze
poza delikatnym ukiluciem.

AL : Doktadnie o tym pisze. Zwrd¢ uwage na daty. Oni wyemigrowali bodajze na poczgtku lat
90., gdy Eryk byt na tyle maly, Ze jeszcze dato sie go uratowac. Chiopcy z jego pokolenia
w wiekszosci majg artropatie hemofilowg — on nie. | jesli w Polsce nic sie nie zmieni, to nie-
stety emigracja zdrowotna nadal bedzie faktem. Akcja ksigzki dzieje sie pare lat temu, kiedy



dopiero co udato sie wywalczy¢ profilaktyke dla dzieci, jeszcze nie bylo wiadomo, na jak diu-
go. Nadal docierajg do nas sygnaly, ze pewne dzieci sg wylgczone z tego programu. Nadal
wielu hemofilikbw budzi sie z lekiem, ze moze zabraknie czynnika. Nadal stosujemy czynnik
osoczopochodny, nadal powiktania po zakazeniu HCV zbierajg zniwo ws$rod starszych i sg
jedng z czestszych przyczyn smierci.

Moja ksigzka jest tez oskarzeniem tych, ktérzy mogliby co$ w tym kierunku zrobi¢, ale nie
rozumiejg ,,co0” ani ,dlaczego” — wiec np. pompuje sie grube miliony w LFO, na dodatek kupu-
je sie przestarzale technologie, co sprawia, ze rdznica miedzy hemofilikiem Zyjgcym
w Polsce a tym zyjagcym np. w Anglii ciggle jest ogromna. Nie czytatas listdbw na forum, gdy
ktos niemal ze tzami w oczach opisywat, jak jest traktowany za granicg? Kiedy dostaje tyle
czynnika, ile tylko potrzebuje, i nikt nie patrzy na niego jak na kogos, kto marnuje cenny
czynnik na fanaberie? Przeciwnie, jeszcze zachecajg, by nie oszczedzal?

A co z kazdorazowymi przetargami, kiedy czerwiec i lipiec to czesto okresy bez czynnika?
A co z lekiem, kiedy cziowiek jedzie po czynnik i nie tylko nie wie, ile tym razem dostanie, ale
czasem czy w og0le co$s mu wydadzg? | to upokarzajgce zebranie o tych pareset jednostek
wiecej. Nie jest dobrze, cho¢ jest lepiej niz jeszcze pare lat temu, ale nie zawdzieczamy tego
naszym ministrom, tylko takim ludziom jak Bogdan Gajewski czy inni (nie bede wymieniac,
bo jest ich zbyt wielu), ktdérzy nie odpuszczajq i walczg, by inni mieli lepsze zycie niz oni.
Czytelnik Czynnika mitosci moze sobie poréwnac to, co opisuje (a staratam sie w miare rze-
telnie opisac sytuacje z 2008 roku) z tym, co jest teraz. | samemu odpowiedzie¢ sobie na
pytanie — jest lepiej? Gorzej? Nic sie nie zmienito? A z tego mozna wysnuc¢ odpowiedz, czy
Eryk bedzie zmuszony jednak emigrowac, czy moze sprébuje zy¢ tutaj. Jeden z braci krwi
zapytany przeze mnie podczas zbierania materialdw do ksigzki, czy kto§ majgcy brytyjskie
ubezpieczenie powinien leczy¢ sie w Polsce, skwitowat to krotkim: ,Patriota czy idiota?”.
A rodzice dziecka z hemofilig? Jesli trafig na madrego lekarza, to swietnie. Ale co z tymi,
ktérzy trafig na zwolennika starej szkoly pt. ,zabrania¢, nie dotykac”? Czyli dziecko
z hemofilig nie powinno nawet butéw samo wigzac, bo to grozi wylewem, a najlepiej obtozyc
je poduszkami i zamkngc¢ w gablotce. O tym, by podawac czynnik, oczywiscie mowy nie ma,
bo to zbyt kosztowne. Takie myslenie, niestety, jeszcze pokutuje. | Czynnik mitosci miat za
zadanie wrzuci¢ kamyczek i do tego ogrodka. Bo takie dziecko nalezy traktowac jak zdrowe.
Tylko — musi by¢ czynnik. | koto sie zamyka.

BP: No i zdanie, ktére sprawito, ze mojemu synowi tej ksigzki na razie nie pokaze: ,uciekaj
ode mnie, poki mozesz”. Nie wydaje Ci sie, ze troche szkoda, ze tak udany, pozytywny
w gruncie rzeczy bohater niepotrzebnie jednak, zapewne w imie odpowiedzialnosci, straszy
sprzyjajace mu osoby niedogodnosciami swojej choroby? Gdyby to byta ksigzka historyczna,
to rozumiem, ale rzecz dzieje sie wspoiczesnie... Nie ma juz podstaw do takich obaw i co za
tym idzie — uprzedzen.

AL : Sg podstawy — musisz wzig¢ poprawke na obcigzenia ,odrodzicielskie”. Mysle, ze takg
ksigzke w pierwszej kolejnosci powinni wiasnie czyta¢ rodzice, kobiety nosicielki. Aby nie
obcigzac dziecka wtasnymi lekami. Nie ma sensu czuc¢ sie winnym z powodu nosicielstwa,
albo szuka¢ winy w genach swoich czy kogo$ z rodziny. Ksigzka pokazuje, jakg krzywde
wyrzgdza sie dziecku, kiszgc sie w swoim leku, poczuciu winy itd. Bo skutki sg takie, jakie
sg. Hemdfilia to ,krélewska choroba” i tak do tego nalezy podchodzié. Inna rzecz, ze powo-
dem Erykowego ,uciekaj’ nie byta hemofilia, tylko HCV. On po prostu zdawat sobie sprawe
Z cigzgcej na nim odpowiedzialnosci za zdrowie drugiej osoby. Jesli w Polsce standardem
bedzie czynnik rekombinowany — ten problem zniknie. Miodsi koledzy Eryka nie bedg juz
musieli Zzy¢ w strachu, Zze w osoczu pobranym od tysiecy dawcéw znajdzie sie kilka donacji
zakazonych nowym, nieznanym czynnikiem zakaZznym. Parvowirusy, priony i inne paskudz-
twa, ktére mogg sie znalez¢ w czynniku osoczopochodnym, to realne zagrozenie nie tylko
dla samego hemofilika, ale takze dla jego najblizszych. Dlatego nie wolno nam odpuszczac.
Trzeba walczyc¢, by czynnik rekombinowany byt standardem dla wszystkich. Aby kazdy Eryk
mogt zaktadac rodzine bez leku o zdrowie bliskich mu os6b. Mam nadzieje, ze ksigzka choc¢
troche lobbuje na rzecz czynnika rekombinowanego.

BP: Moze zatem warto bylo zamiesci¢ ostrzezenie czy uwage, ze hemofilia prezentowana
w ksigzce to stan pokolenia urodzonego przed rokiem np. 2008, bo wtedy wtasnie wprowa-



dzono w Polsce profilaktyke? Faktem jest, ze ksigzka ta jest cenng publikacja, wymaga jed-
nak od czytelnika szerszego ogladu sytuacji chorych na hemofilie, a ze wzgledu na sposéb
reklamy (m.in. tekstem na oktadce) moze myli¢, ukierunkowujgc na lekkg lekture mitosno-
kryminalng, a tak naprawde oferujgc temat trudny i wymagajgcy zrozumienia aktualnej sytu-
acji chorych. Ale moze tych niewtajemniczonych przez powie$é¢ przeprowadzi Patrycja,
mitodsza od Eryka dziewczyna, ktora ostatecznie pokazuje, ze hemofilik jej niestraszny, bo
mozna go kochac nawet szczegolniej niz innych.
AL : Problem hemofilii jest kluczowg osig intrygi i tajemnicg, ktéra wyjasnia sie stopniowo.
Dlatego zamieszczanie o tym informacji na okladce byloby psuciem czytelnikowi niespo-
dzianki. Co innego bracia krwi i ich rodziny — im mozna powiedziec, choc chetnie bym pozna-
ta wrazenia nieuprzedzonego czytelnika, ktory czytajac o Eryku, nieoczekiwanie dla siebie
odnajdzie w nim brata krwi. Bylabym bardzo ciekawa, kiedy sie zorientuje, ze to ksigzka o
nim samym.
A co do ,stanu pokolenia™- wystarczy popatrze¢ na daty, przyjrzec¢ sie z jakiego rocznika
jest Eryk, z jakiego byli jego bracia, kiedy chorowali, kiedy zmarli i... wszystko jasne. Realia
zamieszczone w ksigzce sg miejscami do bélu prawdziwe. Nawet wplottam $mierc¢ jednego
z braci, ktéry naprawde umart w tym czasie tylko dlatego, Ze nie objeta go profilaktyka. Tak
niestety sie dzieje i nie mozemy tego przyklepywac i udawac, ze jest lepiej niz jest.
BP: Moj syn nie dostaje rekombinantow, stosuje profilaktyke opartg na osoczu. To takie
mniejsze zto. Trzymajac sie Twojej nomenklatury, ,urodzit sie za wczesnie”, ale mam nadzie-
je, ze niebawem ta sytuacja sie zmieni, ze nie bedziemy wzdycha¢ do rekombinantow jak do
gumy balonowej z Pewexu. Na razie duch emigracji zdrowotnej ma sie dobrze i kusi. Ale
tutaj leczenie samo sie nie poprawi. Dlatego potrzebne sg miedzy innymi takie ksigzki jak
Twoja. Warto podkresli¢, ze cho¢ z pozoru jest to ksigzka dla dziewczat z hemofilig w tle, to
przede wszystkim jest to rzecz o dojrzewaniu do hemofilii. C6z, Erykowi przydatoby sie wie-
cej wiary w ludzi i w siebie. Czasem inni rozumiejg nas bardziej, niz nam sie wydaje, a to, ze
nasza choroba jest szczegolna, krolewska i rzadka, wcale nie musi oznacza¢ odcinania sie
od zyczliwych nam oséb w imie tego, by ich sobg nie skrzywdzié.
AL : Dobrze to podsumowaltas — w powiesci nie tylko Patrycja, ale i Eryk musi dojrze¢ do he-
mofilii. A zwykle mito$c¢ jest tym, co to dojrzewanie wyzwala. Nie kazdy ma szczescie urodzic¢
sie w rodzinie, ktéra uwaza hemofilie za co$ réwnie zwyczajnego jak kolor wioséw czy odsta-
jgce uszy. Niektérym zawala sie caly swiat — a taka postawa niestety rzutuje na dzieci, nawet
jesli majg optymalne warunki leczenia i pod dostatkiem czynnika.
Ksigzka jest tez wotaniem o to, Zze w Polsce wiele musi sie zmieni¢ w tej kwestii. POki nie
bedzie profilaktyki dla wszystkich, ludzie z hemofilig, chocby staneli na rzesach, zawsze be-
dg ,inni". | tego nie mozna zamiata¢ pod dywan i udawac, ze wszystko jest w porzgdku. Bo
nie jest.
Zauwaz, ze Eryk ma takie same dylematy jak te, ktére wymieniasz — wracac czy zostac?
Tam miat wolnos¢, kolegéw, normalne zycie. Co go tu czeka — nie wie i sie boi. Nie mozna
potepiac tych, ktérzy nie czujq sie na tyle mocni, by zostac, i ulegajg pokusie emigracji. Ale
trzeba gtosno o tym krzyczec i te role, mam nadzieje, spetnia tez Czynnik mitosci. Ta-
kie:,Ludzie, zobaczcie, najfajniejsze chtopaki nam powyjezdzajg, jesli czegos sie nie zrobi
Z tym czynnikiem!”,
BP: Dziekujemy za rozmowe.

rozmawiata Bernadetta Pieczynska



[17] POZEGNANIE

13 maja br. w wieku 70 lat zmart Zbigniew Sendutka, diugoletni prezes naszego Stowa-
rzyszenia. Wielu z nas miato okazje kontaktowac¢ sie ze Zbyszkiem w czasie Jego dziatalno-
sci w Stowarzyszeniu. ROwniez wtedy, gdy przestat by¢ prezesem, lecz nadal chetnie stuzyt
swoim doswiadczeniem i wiedzg. Kazdy zapamietat Go chyba troche inaczej. Wspominajacy
Go na forum internetowym podkreslali rozne Jego zastugi: ,To wkasnie Zbyszek wyprowadzit
nasze Stowarzyszenie na szerokie wody dziatalnosci miedzynarodowej. To dzieki Niemu
mamy dzi$ tak wysokg pozycje wsrod stowarzyszen hemofilowych Europy i $wiata. To On
zmienit w Polsce profil leczenia hemofilii z osocza i krioprecypitatu na koncentraty krzepnie-
cia”. Jego zaangazowanie sprawito, ze szpital przy ul. Litewskiej wprowadzit leczenie domo-
we wykorzystujace koncentraty czynnika z darow Americares. W owych czasach byt to skok
cywilizacyjny. Scisle wspétpracowat z lekarzami z obu ogdlnopolskich osrodkéw referencyj-
nych (z IHIT i ze szpitala przy Litewskiej), a lekarze bardzo liczyli sie z Jego zdaniem. Przy-
pominano organizowane przez Zbyszka obozy rehabilitacyjne dla miodziezy w Spale: ,Pan
Zbyszek pokazywal, jak zy¢, a Spata to byly dla wielu najlepsze wakacje w zyciu. Pamietam
te dlugie, wspaniate rozmowy...” ,To czlowiek dusza — likwidowal wszelkie bariery miedzy
ludzmi. Posiadat dar jednania ludzi, dar niesienia pomocy drugiemu cziowiekowi”. Jedna
z matek napisata: ,To on pierwszy wprowadzit mnie i mojg rodzine w swiat hemofilii od tej
innej strony niz medyczna. Od tej zwyczajnej, ludzkiej, codziennej... To on pokazat nam, ze
to nie koniec $wiata, kiedy staneliSmy przed diagnozg”.

Zbyszku, odszedles od nas, ale bedziesz nadal zy¢ w naszej pamieci.

Adam Sumera

* * %

Oto tresc¢ pozegnania, jakie podczas poprzedzajgcego pogrzeb nabozernstwa w warszaw-
skim kosciele p.w. Sw. Jakuba 19 maja br. wygtosit w imieniu Stowarzyszenia kol. Ludwik
Kochowski:

Tak trudno jest zegna¢ osobe bliska, zarowno Rodzinie, ale tez kolegom i przyjaciotom.
Zbyszek byt przyjacielem wszystkich — nie tylko zgromadzonych w tej Swiatyni, ale tez wielu
osbb, ktore z roznych przyczyn nie mogly dzis przybyé. Jestem przekonany, ze tak jak my sg
one myslami i modlitwg ze Zbyszkiem.

Wieloletni Prezes Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie, Kawaler Orderu
Usmiechu, a przede wszystkim wielki spotecznik.

Jeden z naszych kolegow, kiedy dowiedziat sie o smierci Zbyszka, powiedziat: ,w mojej
pamieci Zbyszek pozostanie osobg, na ktorg zawsze mozna bylto liczy¢”. Te stowa obrazujg
cechy charakteru Zbyszka. Sam zmagajacy sie z chorobg, niést pomoc potrzebujacym.

Przyczynit sie do poprawy leczenia chorych, organizowat obozy rehabilitacyjne, pomoc
bytowa dla chorych, wspomagat duchowo. To tylko niektore przyktady jego dziatalnosci spo-
tecznej. Szczegdlng opieka otaczat dzieci, ktére odwdzieczyly sie Mu przyznaniem Orderu
Usmiechu.

Jako wieloletni Prezes Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przyjat na siebie
ciezar prowadzenia Stowarzyszenia. Jego dom stat sie biurem Stowarzyszenia. On wytyczat
cele i kierunki dziatalnosci Stowarzyszenia, ktére nadal sg realizowane. Swojg olbrzymig
praca nadat range Stowarzyszeniu jako organizacji dziatajacej na rzecz chorych.



W imieniu cztonkéw Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie skladam Tobie Elu,
Piotrkowi, jego zonie i dzieciom oraz catej Rodzinie szczere wyrazy wspétczucia.
Czesc¢ Jego pamieci!

[18] ,SZANSA’

Zgodnie z ostatnig wolg Zbigniewa Sendulki przekazang przez rodzine Zmartego wiele
osb6b zamiast kwiatéw na Jego pogrzeb przekazato pienigdze na konto, ktére ma stuzy¢ po-
mocy na cele edukacyjne dla mtodych chorych na hemofilie. Do czasu formalnego uregulo-
wania spraw przez Zarzad Gitéwny Stowarzyszenia (by¢ moze powstanie osobne subkonto)
ewentualne darowizny na ten cel mozna wptaca¢ na podstawowe konto Stowarzyszenia:
PKO BP S.A. IX/O Warszawa nr: 62 1020 1097 0000 7502 0099 9185
koniecznie z dopiskiem: SZANSA.

(as)

[19] Z OSTATNIEJ CHWILI

30 maja p. prof. Krystyna Zawilska w imieniu Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzy-
stwa Hematologow i Transfuzjologébw wystgpita do Ministerstwa Zdrowia z konkretnymi pro-
pozycjami zmian w systemie Jednorodnych Grup Pacjentéw, ktére majg doprowadzi¢ do
zwiekszenia wyceny punktowej leczenia chorych na hemofilie, chorobe von Willebranda
i pokrewne skazy krwotoczne. Nasze Stowarzyszenie zabiega o takie zmiany od diuzszego
czasu.

Obecna wycena jest katastrofalnie niska i wrecz odstrasza szpitale od leczenia chorych
na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne.

(as)

[20] JOLKA
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Okre $lenia wyrazéw podano w zmienionej kolejno  $ci.

— barwny tuk na niebie — deska dla Stocha

— gorna czes¢ garnituru — pasja, hobby

— podwodny pocisk — nagradzajg udany wystep



— figura o réwnych bokach — drugi w parze mecz pucharowy

— stowa piosenki — sprawozdanie

— kieruje dziataniami armii — inaczej o podudziu

— towarzyszy wskoczeniu do wody — sprzet potrzebny kolarzowi
— robisz w nim zakupy — reperacja

— tluszcz zwierzecy — szlak komunikacyjny

— Czarny Lad — stawiana na koncu zdania
— znak miedzy Wodnikiem a Baranem — kot ma cztery

— taniec wywodzacy sie z Kuby — glos silnika

— Ren lub Dunaj — mebel z serwisem i sztu¢cami
— drzewa z orzechami kokosowymi — dzialanie

— $piewa ,Jestesmy na wczasach” — staw z rzepkg

— ... soli, symbol wielkiego zdumienia — skutek, rezultat

Adam Sumera

[21] LECZENIE HEMOFILII NA W EGRZECH

Goszczacy ha zorganizowanej przez PSCH konferencji ,Leczenie profilaktyczne hemofilii
w Polsce — podazanie za najlepszymi praktykami w Europie” (6 kwietnia br.) dr Gabor Varga,
prezes Wegierskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie i cztonek Komitetu Wyko-
nawczego EHC, przedstawit prezentacje na temat leczenia hemofilii w swoim kraju. Oto kilka
najistotniejszych punktoéw z jego wystgpienia.

W ciggu dwudziestu kilku lat, od czaséw przed 1990 r. do biezacego roku, wskaznik za-
opatrzenia w czynnik VIII wzrost na Wegrzech osiemnastokrotnie (od 0,4 do 7,1 jedn.). Rok
1990 ma tu podwodjne znaczenie — to czas istotnych zmian politycznych, spotecznych i eko-
nomicznych w tym kraju, ale tez rok powstania Wegierskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie. To jego dziatania wraz z duzym zaangazowaniem ze strony rzadu, ministerstwa
zdrowia, a takze lekarzy przyniosty tak pozytywne efekty.

Obecnie leczenie profilaktyczne jest dostepne dla wszystkich potrzebujacych tego pa-
cjentow (bez wzgledu na wiek; warto doda¢, ze profilaktyke dla dzieci wprowadzono tam juz
w 2001 r.). Dzieci sg leczone czynnikami rekombinowanymi drugiej generacji, a nowo zdia-
gnozowane maluchy — rekombinantami trzeciej generacji. W ogolnej puli czynnikow krzep-
niecia czynniki rekombinowane stanowig 35%.

Warto takze doda¢, ze wszyscy chorzy na hemofilie zakazeni HCV otrzymali odszkodo-
wania, a miato to miejsce w 2000 r.!

No céz, Polak, Wegier — dwa bratanki, ale trzeba zauwazy¢, ze nam do naszego bratanka
jeszcze bardzo wiele brakuje. | nie méwimy tu o wysoko rozwinietym kraju z Europy Zachod-
niej. Wszak jeszcze niedawno bylismy z Wegrami w jednym obozie.

(as)

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

Opracowat Adam Sumera. Wspo0tpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencije prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: Lodzkie 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: rpren2@gmail.com; psch_lodz@interia.pl;

Strona kota todzkiego: www.pschlodz.prv.pl



