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Najwazniejszg wiadomosScig ostatnich miesiecy jest informacja o podpisaniu przez Mini-
stra Zdrowia Ewe Kopacz Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2012—2018.
Dlatego wtasnie od niej zaczynamy ten Biuletyn [1]. Podpisanie Programu nie oznacza konca
staran naszego Stowarzyszenia o poprawe leczenia hemofilii i innych wrodzonych skaz
krwotocznych w Polsce. Istotne miejsce w naszych aktualnych dziataniach zajmuje dopro-
wadzenie do wydtuzenia wieku warunkujgcego uzyskiwanie profilaktyki pierwotnej — do 26.
roku zycia [2]. Stowarzyszenie przypomina takze o negatywnych konsekwencjach, jakie mo-
Ze spowodowac brak czujnosci przy nadzorze nad produkcjg lekéw — taki cel miaty projekcje
filmu ,Zta krew” ([3, 10]. Piszemy takze o innych dziataniach Stowarzyszenia, na szczeblu
miedzynarodowym [4], krajowym [5], jak i lokalnym [8].

Warto zwrécic¢ uwage na materiaty przygotowane przez lekarzy. Prof. Zawilska zaprasza
zarowno lekarzy, jak i pacjentow do korzystania z informacji i tekstow dostepnych w portalu
www.chorobykrwi.pl, dziatajgcym pod auspicjami Grupy ds. Hemostazy [6]. Dr Jamrozik
szczegotowo opisat aspekty profilaktyki okresowej w hemofilii ciezkiej i umiarkowanej.
Wspomniana tam profilaktyka wtérna dla starszych chorych majgcych powazne zmiany ar-
tropatyczne mogtaby znacznie poprawic jakoSc Zycia tej grupy 0sob, niekoniecznie powodu-
Jac duzy wzrost kosztow ich leczenia [7].

Stowarzyszenie ma swdéj udziat w opracowaniu i wydaniu nowej Karty Chorego na He-
mofilie, ktéra bedzie wydawana obok wcigz obowigzujgcych legitymacji. Nowa karta zawiera
wiele istotnych informacji dotyczgcych leczenia hemofilii, zwtaszcza dawkowania czynnika,
ktore mogg byc bardzo przydatne, jesli lekarz prowadzgcy nie ma duzego doswiadczenia w
opiece nad chorym na hemofilie.

Ciekawym dopefnieniem numeru jest relacja naszego miodszego kolegi, Pawta, z obozu
rehabilitacyjnego na Wegrzech [11].

Jolka powréci niebawem, tym razem zabrakto dla niej miejsca.

Adam Sumera



[1] NARODOWY PROGRAM JUZ PODPISANY!

Narodowy Program Leczenia Hemofili i Pokrewnych Skaz Krwotocznych na lata
2012-2018 zostat podpisany przez minister zdrowia Ewe Kopacz — poinformowano
27 wrzesnia na konferencji prasowej w Ministerstwie Zdrowia.

Podpisany dokument pani minister Ewa Kopacz wreczyta osobiscie prezesowi Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie Bogdanowi Gajewskiemu. W przypadku takiego do-
kumentu podpis ministra jest rownoznaczny z wejsciem programu w zycie.

.Bardzo sie z tego cieszymy i jesteSmy bardzo wdzieczni, bo nowy program gwarantuje
dobre leczenie na najblizsze lata. Ogromnie zalezato nam na jego stworzeniu, poniewaz daje
on szanse na wprowadzenie prawdziwie europejskich zmian w leczeniu chorych na hemofilie
w Polsce” — powiedziat Bogdan Gajewski.

W Narodowym Programie Leczenia Hemofilii na lata 2012—18 znalazto sie wiele rozwia-
zan bardzo korzystnych dla chorych. Leczenie zostato dostosowane do standardéw wyzna-
czonych przez Parlament Europejski. Na przyktad zaopatrzenie w czynniki krzepniecia ma
stale rosngé¢, a w ostatnich latach obowigzywania programu bedzie wynosito 6 jednostek na
mieszkanca. Pozytywne jest rowniez to, ze w dokumencie jest mowa o stworzeniu komplek-
sowych osrodkow leczenia hemofilii oraz o dopuszczeniu do terapii rekombinowanych czyn-
nikow krzepniecia, lekdw majgcych obecnie najlepszy profil bezpieczenstwa. Dotgd rekom-
binanty otrzymywaty (od poczatku 2011 r.) tylko dzieci wczesniej nieleczone. Dzieki nowym
zapisom dopuszczono mozliwos¢ stosowania rekombinowanych czynnikow Kkrzepniecia
w leczeniu pozostatych pacjentow.

Powstanie Narodowego Programu Leczenia Hemofilii pokazato, ze ,mozliwa jest dobra
wspotpraca pomiedzy pacjentami, lekarzami oraz urzednikami. Mamy nadzieje, ze ta wspét-
praca bedzie kontynuowana. Licze, ze réwnie szybko uda sie wprowadzi¢ zmiany w wycenie
leczenia szpitalnego chorych na hemofilie, ktére przedstawiciele Ministerstwa Zdrowia zapo-
wiedzieli na spotkaniach z pacjentami w trakcie prac nad narodowym programem” — podsu-
mowat Bogdan Gajewski.
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[2] SZANSA NA PRZEDLUZENIE PROFILAKTYKI

PSCH od dawna stara sie, by program leczenia profilaktycznego dzieci i mtodziezy do
18. roku zycia zostat przedtuzony do 26. roku zycia, po to, by mtodzi ludzie mieli mozliwos¢
ukonczenia studiow i wejscia w doroste zycie. Nasze starania powoli przynoszg efekty,
0 czym swiadczy pismo, ktore otrzymaliSmy 18 lipca br. z Ministerstwa Zdrowia. Pan wicemi-
nister Marek Haber informuje w nim, ze zostat juz wstepnie opracowany projekt stopniowego
przedtuzania leczenia profilaktycznego. Zgodnie z projektem program bedzie wydtuzany co


http://hemofilia.orangespace.pl/Pismo-MZ-18-07-2011.pdf

roku, stopniowo o kolejne lata. Na samym poczatku zostatyby nim objete osoby, ktore w la-
tach 2011 i 2012 skonczg 18 lat.

Obecnie Ministerstwo Zdrowia szacuje, jakie bedg koszty wprowadzenia programu. Pan
minister zapewnit, ze poinformuje PSCH o postepach prac i terminie wprowadzenia progra-
mu w zycie.
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[3] PANEL PSCH NA XXIV ZJEZDZIE PTHIiT

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie wzieto udziat w XXIV Zjezdzie Polskiego

Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw, ktéry odbyt sie w dniach 16—18 wrzeénia br.
w Lublinie. W trakcie panelu dyskusyjnego prowadzonego przez Bogdana Gajewskiego
i dr. Jacka Tabarkiewicza zaprezentowali$my film w rezyserii Marilyn Ness Bad Blood, opo-
wiadajgcy o najwigkszej tragedii w dziejach medycyny; doszto do niej w latach 80., gdy
w wyniku stosowanych osoczopochodnych czynnikdw krzepniecia doszto do masowych za-
razen wirusami HIV i HCV wsréd chorych.
— Najwazniejszym przestaniem filmu jest to, zeby ludzie podejmujgcy decyzje wazgce na
zdrowiu i zyciu innych nie bagatelizowali faktéw naukowych. Przy opracowywaniu nowych
lekow najwazniejsze jest bezpieczenstwo. Jesli sg nawet najmniejsze przypuszczenia, ze
nowy lek moze szkodzi¢, trzeba wstrzymac jego stosowanie. Wiadomo dzis, ze przysztoscig
hemofilii sg leki rekombinowane. W toku ich produkcji unika sie stosowania biatek ludzkich
i zwierzecych, ktére mogg byc Zrodtem przeniesienia czynnikow zakaznych — zarowno tych
znanych, jak i tych dotgd niepoznanych. To witasnie te dzi$ jeszcze nieznane czynniki za-
kazne stwarzajg najwieksze niebezpieczenstwo, bo niemozliwe jest ich wykrycie metodami
laboratoryjnymi - skomentowat film prof. Jerzy Windyga z Instytutu Hematologii i Transfuzjo-
logii.

Na pokaz filmu zaprosilismy przybytych na zjazd lekarzy hematologéw. Wiele oséb pod-
czas ogladania filmu byto wzruszonych, a po projekcji na sali rozlegty sie oklaski.

Na projekcji byt obecny réwniez zaproszony przez PSCH prof. Wiestaw Jedrzejczak, kra-

jowy konsultant ds. hematologii.
— Trzeba zdac sobie sprawe z tego, Zze nikt wowczas nie wiedziat i nie przewidywat, jakie
mogg by¢ konsekwencje stosowania czynnikow osoczopochodnych. Byto wiele niewiary, ze
mogftoby dojs¢ do tego, co sie potem wydarzyto. To byt dfugi proces, zanim ta wiedza dotarta
do specjalistéw, i dtugi byt proces uswiadomienia sobie wszelkich konsekwencji. W tej chwili
wszystkie czgsteczki wirusowe mogg byc¢ zidentyfikowane we krwi. Pojawito sie jednak inne
zagrozenie: priony, ktdrych nie mozna wykry¢ w oparciu o badania kwasow nukleinowych.
| jest tez pytanie, czy nie moze byc¢ innych patologii, zwigzanych np. z transformacjg biatka,
ktore jeszcze dzis nie zostaly odkryte— powiedziat po filmie prof. Jedrzejczak.

Po zakonhczeniu filmu dtugo dyskutowalismy z p. prof. Jedrzejczakiem na temat leczenia
hemofilii w Polsce. Pan profesor jako krajowy konsultant byt zaangazowany w prace nad
Narodowym Programem Leczenia Hemofilii. W rozmowie z nami powiedzial, ze popierat
starania PSCH o pilne stworzenie Narodowego Programu oraz ze bardzo wazne sg starania
o dobre zaopatrzenie w czynnik, gdyz jest to podstawg leczenia chorych.

Bogdan Gajewski
O filmie Bad Blood” (,Zta krew”) szerzej piszemy w sekcji 10.

[4] STOWARZYSZENIE NA KONFERENCJI W BULGARII

Na zaproszenie EHC i Jordana Nedevskiego, presesa Butgarskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, przedstawiciele naszego Stowarzyszenia wzigli udziat w konferenciji
EHC dla krajow batkanskich, ktérej celem byto wyréwnywanie réznic w leczeniu pomiedzy
Europg zachodnig i wschodnig.



Niezwykfa aktywnosc¢ i skuteczno$¢ Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie jest
znana i doceniana w Europie. OtrzymaliSmy zaproszenie, aby jako reprezentanci kraju
0 podobnej historii (jednego z panstw ,bloku socjalistycznego”) wskaza¢ mozliwos¢ wpro-
wadzenia zmian w leczeniu zgodnych ze standardami przyjetymi przez Parlament Europej-
ski.

Byto nam bardzo mito ustysze¢ ze strony WFH, ze Polska wsréd wielu krajow zrzeszo-
nych w tej federacji wyrdznia sie osiggnigeciami i dynamikg zmian. ZostaliSmy okresleni jako
jedno z najbardziej aktywnych stowarzyszen w Europie, a zakres zmian w leczeniu chorych
na hemofilie jest imponujgcy i stanowi dobry przykfad do nasladowania dla krajow batkan-
skich — Albanii. Bosni i Hercegowiny, Czarnogory, Serbii, Rumunii i Butgarii.

Bogdan Gajewski

[5] ROK DUZEJ AKTYWNOSCI STOWARZYSZENIA

Juz z powyzszych materiatdw widac, ze ostatnie lata to okres wzmozonej dziatalnosci
Stowarzyszenia, przektadajgcej sie tez na realne dokonania. Wprowadzenie leczenia profi-
laktycznego dla dzieci, a potem uzupetnienie tej terapii zapewnieniem czynnikdw rekombi-
nowanych dla najmtodszych, dopiero rozpoczynajgcych leczenie pacjentéw, wreszcie przyje-
cie Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2012—-2018 — to tylko niektére decyzje,
do ktérych w niebagatelnym stopniu przyczynito sie nasze Stowarzyszenie.

Nie bytoby to mozliwe bez codziennej, mozolnej pracy. W ostatnim roku Stowarzyszenie
wystato do Narodowego Centrum Krwi, Narodowego Funduszu Zdrowia i Ministerstwa Zdro-
wia 82 (osiemdziesigt dwa) oficjalne pisma. Te liczbe nalezatoby uzupetni¢ dziesigtkami
emaili i telefonéw do lekarzy, urzednikoéw i decydentow.

Dokonania Stowarzyszenia nie pozostaty niezauwazone. W kwietniu br. Bogdana Gajew-
skiego oraz Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie wyrézniono prestizowg Honorowa
Nagrodg Zioty Otis, przyznawang osobom i organizacjom pozarzgdowym pracujgcym na
rzecz wzmochienia systemu polskiej opieki zdrowotnej. W uzasadnieniu napisano, ze wyrdz-
nienie przyznano za ,ogromny wkfad pracy i zaangazowanie w podniesienie standardéw le-
czenia hemofilii w Polsce”. ,Dzieki podejmowanym inicjatywom, stowarzyszeniu udato sie
zmieni¢ standard leczenia hemofilii, m.in. doprowadzi¢ do stworzenia Narodowego Programu
Leczenia Hemdfilii na lata 2005-2011 oraz wdrozenia przez Ministerstwo Zdrowia programu
profilaktycznego dla dzieci chorych na hemofilie” — stwierdzita Kapituta odznaczenia.

Najlepszg nagrodg po podpisaniu Narodowego Programu Leczenia Hemofilii 2012-2018
byty liczne emaile z podziekowaniami od pacjentow oraz rodzicow chorych dzieci. Warto
odnotowa¢, ze informacje o podpisaniu Programu przekazata Stowarzyszeniu sama pani
minister Ewa Kopacz, telefonujgc do Bogdana Gajewskiego. Media odnotowaty takze sym-
boliczny gest pani minister, ktéra podczas konferencji prasowej w Ministerstwie Zdrowia
uscisneta reke prezesowi PSCH i wreczyta mu egzemplarz podpisanego przez siebie Pro-
gramu.
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Przed Stowarzyszeniem kolejne cele — najblizsze to dgzenie do wydtuzenia leczenia pro-
filaktycznego do 26. roku zycia oraz zmiany w wycenie leczenia szpitalnego chorych na he-
mofilie.
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[6] ZAPROSZENIE DO KORZYSTANIA Z PORTALU

W imieniu Grupy ds. Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw

zapraszam Panstwa do korzystania z portalu

www.chorobykrwi.pl
poswieconego zagadnieniom zwigzanym z zaburzeniami uktadu krzepniecia — w tym diagno-
styce i leczeniu wrodzonych i nabytych skaz krwotocznych. Gtéwna cze$¢ portalu jest prze-
znaczona dla lekarzy (po zalogowaniu), ktérym moze stuzy¢ do doskonalenia wiedzy, zdo-
bywania informacji na temat skaz krwotocznych oraz wymiany doswiadczen.

W czesci przeznaczonej dla pacjentéow (http://pacjent.chorobykrwi.pl/), dostepnej bez ko-
niecznosci logowania sie, znajdg Panstwo materiaty edukacyjne na temat wrodzonej hemofi-
lii, nabytej hemofilii oraz matoptytkowosci. Z biegiem czasu w poszczegdlnych zaktadkach
bedg umieszczane kolejne materiaty, ktére mogg by¢ interesujgce dla Panstwa, Panstwa
bliskich oraz wspotpracownikdw, jak rowniez opiekundw i nauczycieli chorych dzieci.

Zachecam Panstwa réwniez do polecania portalu pielegniarkom, zajmujgcym sie chorymi
na hemofilie i inne skazy krwotoczne:

(http://pielegniarka.chorobykrwi.pl/).

przewodniczgca Grupy ds. Hemostazy PTHIT
prof. dr hab. Krystyna Zawilska

[7] PROFILAKTYKA OKRESOWA W HEMOFILII CIEZKIEJ | UMIARKOWANEJ

Mozliwosci terapeutyczne we wrodzonych, a zwtaszcza w osoczowych skazach krwo-
tocznych ciggle sie poszerzajg. Zwiekszenie dostepnosci do nowoczesnych lekéw dokonuje
sie w ostatnich latach w Polsce nie tylko dzieki postepowi biotechnologicznemu, ale przede
wszystkim dzieki zwiekszeniu srodkow finansowych na zakupy nowoczesnych lekéw.

Dzieki temu obraz kliniczny ciezkich postaci hemofilii ulega ewolucji. Samo krwawienie,
ktére wydaje sie by¢ synonimem hemofilii, zostaje przestoniete przez dysfunkcje ukfadu ru-
chu. Dominujgcym elementem zaréwno dla lekarza, jak i pacjenta staje sie artropatia hemo-
filowa.

Historia nowoczesnego leczenia hemofilii

W historii leczenia hemofilii zwracajg uwage kolejne etapy nastepujgce po zastosowaniu
poszczegoélnych metod terapeutycznych. Potowa XX wieku to upowszechnianie przetaczania
petnej krwi i Swiezo mrozonego osocza do zatrzymywania krwawien. To postepowanie stwo-
rzyto mozliwosci do przynajmniej krétkotrwatego korygowania zaburzen hemostazy, co dato
perspektywe utrzymania przy zyciu chorych i opanowania krwawien zagrazajgcych zyciu. Do
tego czasu chorzy z ciezkg postacig hemofilii rzadko dozywali dorostego zycia.

Rewolucyjny krok milowy dokonat sie na przetomie lat szesc¢dziesigtych i siedemdziesia-
tych ubiegtego stulecia, gdy do codziennej praktyki wprowadzono w krajach zachodnich
koncentraty czynnikow krzepniecia. Umozliwito to upowszechnienie tzw. leczenia domowe-
go, dzieki ktéremu lek mozna byto przechowywa¢ w domowej lodéwce. Chorzy stali sie bar-
dziej niezalezni poprzez opanowanie autoiniekcji. Wstrzykniecie mogto sie odbywac zaréwno
w domu, w szkole, w pracy, jak i podczas podrozy. Umozliwito to udziat chorych w zyciu
spotecznym. Mogli spetnia¢ swoje aspiracje rodzinne, zawodowe. Istotng role zaczety od-
grywac organizacje chorych zaréwno na szczeblu krajowym, jak i miedzynarodowym, m.in.
poprzez uswiadamianie agendom rzgdowym swych panstw konieczno$ci zapewnienia sta-
tego dostepu do drogich lekdw.


http://www.chorobykrwi.pl/
http://pacjent.chorobykrwi.pl/
http://pielegniarka.chorobykrwi.pl/

Niezwykle wazny i jednoczesnie smutny okres nastgpit na przetomie lat siedemdziesia-
tych i osiemdziesiatych w czasie pandemii AIDS. W zwigzku ze sposobem produkcji koncen-
tratbw osoczopochodnych uzyskiwanych z puli wielu tysiecy dawcow, wiekszos¢ chorych
w USA i krajach Europy Zachodniej zostato zakazonych wirusem HIV; wielu z nich zmarto.
Tragedia wymusita koniecznos¢ wdrozenia procedur inaktywacji wirusow przenoszonych
drogg krwi oraz odpowiedniej selekcji krwiodawcow. Wydarzenia te uswiadomity potencjalne
ryzyko przenoszenia patogendw (znanych i nieznanych) poprzez koncentraty osoczopo-
chodne. Kolejnym krokiem milowym stato sie zastosowanie w praktyce klinicznej rekombi-
nowanych czynnikdw krzepnigcia uzyskanych metodami inzynierami genetycznej, ktore
w wiekszym stopniu eliminujg ryzyko przeniesienia patogendéw, rowniez tych dotgd niezna-
nych. Otwarto to takze droge do wdrazania nowych generacji zmodyfikowanych czynnikow
krzepnigcia o przedtuzonym dziataniu, przynoszacych kolejne pozytywne perspektywy dla
chorych.

Historia profilaktycznej substytucji czynnikéw krzepniecia

Pomimo coraz wiekszej dostepnosci nowoczesnych lekdw, modele terapeutyczne opiera-
jace sie na zasadzie leczenia ,na zadanie”, czyli wstrzykiwania koncentratu po wystgpieniu
krwawienia, nawet w okresie ,aury” przed klinicznymi objawami krwawienia srodstawowego,
nie chronity przed artropatig. Widoczne jest to zwtaszcza w Polsce, gdzie chorzy 20-30-letni
sg poddawani powaznym zabiegom ortopedycznym, ze wzgledu na bardzo zaawansowang
artropatie.

Mozliwo$¢ zastosowania modelu substytucji profilaktycznej jest fundamentalng zmiang
w postepowaniu w ciezkiej postaci hemofilii. Nie leczy sie juz krwawien i ich nastepstw, ale
poprzez ciggtg substytucje im sie zapobiega. Pierwotna profilaktyka sprawia, ze ciezka he-
mofilia zmienia sie w tagodng posta¢ skazy krwotoczne,j.

Doswiadczenia réznych krajow wskazujg jednoznacznie, ze jedynie profilaktyka pierwotna
zapobiega artropatii lub ogranicza jg do minimum. Zapobiega réwniez spontanicznym krwa-
wieniom zagrazajgcym zyciu. Panuje zgoda, ze profilaktyczne podawanie czynnikow krzep-
niecia w ciezkiej postaci hemdfilii A i B jest leczeniem z wyboru u dzieci, natomiast coraz
wiecej przestanek przemawia za jego kontynuacjg przez cate zycie chorego. Niestety
w przypadku dorostych istotnym ograniczeniem jest znaczny koszt finansowy dla pfatnika.

Pierwsze pionierskie proby zastosowania leczenia profilaktycznego w hemofilii A w celu
zapobiegania krwawieniom srédstawowym w postaci regularnego przetaczania kilka razy
w tygodniu czynnikdw krzepniecia siegajg konca lat pie¢dziesigtych ubiegtego wieku. Po raz
pierwszy wyciggnieto wniosek, ze profilaktyczne podawanie czynnika krzepniecia umozliwia
zamiane ciezkiej postaci na umiarkowang hemofilie.

Profilaktyka u dorostych

Wskazania do profilaktyki i jej efektywnos¢ u dorostych pacjentéw z hemofilig nadal pozo-
stajg niejednoznaczne. Nie ma pewnych opinii, czy korzysci z profilaktyki wtérnej u wszyst-
kich pacjentéw przewyzszajg koszty, bo u dorostych z hemofilig zwykle juz jest rozwinieta
artropatia. Cele wtérnej profilaktyki w tej grupie sg zatem bardziej ograniczone niz cele profi-
laktyki pierwotnej u dzieci.

Trudno réwniez ustali¢ dla catej populacji chorych, czy pierwotng profilaktyke nalezy
przerwac, czy tez kontynuowac¢ po osiggnieciu dorostego wieku. U niektorych pacjentéw z
radiologicznym i klinicznym stanem stawow prawie jak u osoby zdrowej zaprzestanie profi-
laktyki we wczesnym okresie dorostosci nie wigze sie z czestymi krwawieniami, w pozostatej
grupie po zakonczeniu profilaktyki krwawienia powtarzajg sie z duzg czestotliwoscig, wywo-
lujgc szybko postepujgcg artropatie. Ryzyko wystgpienia artropatii hemofilowej nie zanika
nagle w wieku dorostym. Krwawienia dostawowe u miodych oséb dorostych mogg nadal
prowadzi¢ do przewlektej choroby zwyrodnieniowej stawow. U tych pacjentéw z pewnoscig
nalezy rozwazy¢ kontynuacje profilaktyki bezterminowe;.



Korzysci z profilaktyki u dorostych

Korzysci spoteczne Korzysci zdrowotne

Zmniejszenie liczby hospitalizacji | Zapobieganie krwawieniom zagrazajacym zyciu
Redukcja absencji w pracy Zmniejszenie bolu

Zmniejszenie wydatkéw na opieke | Mniejsza liczba krwawien

zdrowotng

Zwiekszenie wydajnosci pracy Zmniejszenie liczby zapalen blony maziowej

U czesci pacjentow koszty profi- Spowolnienie postepu artropatii

laktyki nie przewyzszajg leczenia

na zadanie

Zachowanie gestosci mineralnej kosci

Mozliwos¢ wykonywania zabiegow fizykoterapeu-
tycznych

Zwiekszenie aktywnosci fizycznej

Redukcja i/lub odroczenie zabiegdw ortopedycznych
Poprawa jakosci zycia

Profilaktyka dla dorostych jest rzadziej badanym zagadnieniem niz profilaktyka u dzieci.
Wyniki kilku badan z matg liczbg pacjentéw wskazujg, ze dorosli chorzy objeci profilaktykg
doswiadczajg mniej krwawien, a co za tym idzie — mniej bdlu, czego efektem jest poprawa
jakosci zycia w poréwnaniu z pacjentami leczonymi na zgdanie.

Sredni roczny koszt profilaktyki jest znacznie wyzszy dla dorostych niz dla dzieci, gtéwnie
Zz powodu wysokich kosztdw czynnika krzepniecia. Jednakze dotychczasowe obserwacje
i badania wskazujg na kliniczne korzysci z profilaktyki w dorostym zyciu. Wydaje sie, ze in-
dywidualizacja profilaktyki, okresowa modyfikacja schematu (w zaleznosci od liczby krwa-
wien), po eskalacji — zmniejszanie dawek ponizej 3 dawek w tygodniu (pod warunkiem braku
krwawien) moze poprawi¢ wyniki kliniczne. Cho¢ bezposrednie koszty finansowe profilaktyki
u dorostych sg wyzsze w stosunku do formuty na zgdanie, to czynniki posrednie, takie jak
redukcja absencji w pracy, hospitalizacji czy procedur ortopedycznych oraz poprawa jakosci
zycia sg twardymi argumentami, ktére przemawiajg za kontynuacjg profilaktyki w zyciu doro-
stym chorych na hemofilie.

Koszty finansowe profilaktyki

W pierwszych latach zycia podczas profilaktyki zuzycie koncentratdéw czynnika krzepnie-
cia jest znacznie wieksze niz podczas leczenia na zgdanie. Potem dysproporcja jest coraz
mniejsza (w leczeniu na zgdanie wraz z postepem artropatii zuzycie rosnie [j/kg/rok]). Nie-
ktérzy dorosli pacjenci zuzywajg w leczeniu na zgdanie tyle samo czynnika, ile zuzywaliby na
profilaktyce.

Warto podkresli¢, ze proste stwierdzenie, iz profilaktyka jest istotnie drozsza od leczenia
na zadanie, nie zawsze jest faktem. Przede wszystkim zalezy to od wybranego modelu po-
stepowania w zaleznosci od czestosci i wielkosci dawek. W obrebie leczenia na zadanie
i profilaktyki mozna prowadzi¢ model intensywny (wysokodawkowany) oraz liberalny (nisko-
dawkowany), z wstrzyknieciami co drugi dzien lub <3 dawek tygodniowo, pod warunkiem
braku krwawien. Poréwnanie intensywnego leczenia na zgdanie do regularnej liberalnej pro-
filaktyki wskazuje na podobne roczne zuzycie czynnika w obu grupach. Zmiana profilu lecze-
nia w grupie czesto krwawigcej istotnie redukowata liczbe krwawieh bez znaczgcego wzrostu
kosztéw leczenia. Nawet nieintensywna (liberalna) profilaktyka wykazuje wyzszos$¢ nad in-
tensywnym leczeniem na zgdanie poprzez lepszg kontrole samoistnych krwawien.

Krwawienia dostawowe w okresach obnizonej dawki leczenia profilaktycznego moga
prowadzi¢ do uszkodzenia stawdw, ktére byty zdrowe w trakcie stosowania statej profilaktyki
w dziecinstwie. W zwigzku z tym zgadzajgc sie na wystepowanie krwawien do stawow u pa-
cjentow z hemofilig, pozwalamy na zmarnowanie zasobow finansowych i ludzkich wykorzy-
stywanych w dziecinstwie do ochrony stawow.



Zalecenia miedzynarodowe i polskie

Mimo braku duzych opracowan z randomizacjg Swiatowa Organizacja Zdrowia, Swiatowa
Federacja Hemofilii, Medyczna i Naukowa Rada Narodowej Fundacji Hemofilii US (MASAC),
Europejskie Stowarzyszenie Hemofilii i Chorob Pokrewnych (EAHAD) zalecajg stosowanie
leczenia profilaktycznego do konca zycia przez pacjentéw z ciezkg postacig hemofilii. Pod-
kredlajg, ze ryzyko wystgpienia zagrazajgcych zyciu, samoistnych krwawien wystepuje przez
cate zycie chorego, a stopienh ciezkosci koagulopatii jest praktycznie taki sam u dzieci, mio-
dziezy i osOb dorostych. Korzysci wynikajgce z leczenia profilaktycznego sg znaczace we
wszystkich grupach wiekowych.

Polskie zalecenia potwierdzajg miedzynarodowe konsensusy, iz u kazdego pacjenta
z ciezkg hemofilig A lub B nalezy dgzy¢ do zastosowania pierwotnej oraz po wystgpieniu
krwawien — wtérnej profilaktyki krwawien. Prowadzony przez NFZ program pierwotnej
i wtérnej profilaktyki koriczy sie w18. roku zycia, ale nalezy pamietaé, ze u czesci pacjentéw
zaprzestanie profilaktycznego stosowania cz. VIII lub cz. IX spowoduje nawracajgce krwa-
wienia. Dlatego dorostych chorych powinno sie obejmowaé krétkoterminowg profilaktyka
wtoérng. Taka oficjalna mozliwos¢ zostata zapewniona w aneksie nr 1 do programu polityki
zdrowotnej Ministra Zdrowia ,,Narodowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011"
z 7stycznia 2009 r.

Optymalne dawki cz. VIII lub cz. IX w ramach profilaktyki pierwotnej i wtérnej

Hemofilia A cz. VIl w dawce 25—-40 j.m./kg 3 razy w tygodniu lub co drugi dzien
Hemofilia B cz. IX w dawce 25-50 j.m./kg 2—3 razy w tygodniu

Polskie wytyczne podkreslajg, ze w przypadku czesto nawracajgcych krwawien do okre-
slonego stawu lub miesnia u pacjenta nieobjetego pierwotng ani wtérng profilaktykg nalezy
zastosowac¢ przez kilka tygodni lub miesiecy regularne wstrzykniecia cz. VIII lub cz. IX (tzw.
krotkoterminowa profilaktyka) w celu zahamowania krwawien. W okresie krotkoterminowej
profilaktyki powinno sie stosowac fizjoterapie, ktéra przyspiesza powrét do zdrowia.

Lekarzowi klinicyscie praktykowi, na podstawie wystepujacego w danym momencie feno-
typu krwawien, pozostawiono decyzje co do czasu trwania, dawki i czestotliwosci wstrzykniec
profilaktycznych koncentratu czynnika krzepniecia. W tym celu wydaje sie celowe wyodreb-
nienie grup chorych: rzadko krwawigcych, okresowo czesto krwawigcych, krwawigcych kilka
razy w tygodniu/miesigcu. Dla kazdej z tych grup dobry efekt kliniczny osigga sie po zasto-
sowaniu zindywidualizowanych dawek. W poszczegdlnych grupach redukcije liczby krwawien
lub ich eliminacje mozna uzyska¢ mniejszymi dawkami i/lub wydtuzeniem odstepéw miedzy
iniekcjami. Pozostali pacjenci bedg wymagali zapewne wiekszych dawek i/lub ich czestszego
podawania. Dawki czynnika VIII lub IX w pierwotnej i wtérnej profilaktyce sg takie same. Za-
sady leczenia krwawien wystepujgcych w czasie stosowania profilaktyki sg takie same, jak
w modelu na zgdanie.

Profilaktyka w chorobach ukfadu sercowo-naczyniowego

W zwigzku z coraz wigkszg grupg chorych w starszym wieku wzrasta ryzyko chorob
uktadu sercowo-naczyniowego. Postepowanie kardiologiczne u tych pacjentéw nie odbiega
od populacji niedotknietej skazg krwotoczng. Dlatego tez u pacjentéw, u ktérych konieczne
jest stosowanie leczenia antykoagulacyjnego lub przeciwptytkowego, zaleca sie profilak-
tyczne podawanie koncentratow czynnikdw krzepniecia. Dotyczy to chorych z ciezkg posta-
cig hemofilii po epizodzie ostrego zawatu miesnia sercowego w trakcie leczenia tromboli-
tycznego, po implantacji stentu w czasie stosowania podwdjnego leczenia przeciwptytkowe-
go (kwas acetylosalicylowy + clopidogrel), przed dializg i po niej w potgczeniu z heparyng.

Profilaktyka bezterminowa

U kazdego pacjenta z ciezka hemofilig, ktory przebyt krwawienie zagrazajace zyciu (np.
do centralnego ukfadu nerwowego, z przewodu pokarmowego, w okolicy szyi / gardfa, do
miesnia biodrowo-ledzwiowego), nalezy rozwazy¢ bezterminowg wtérng profilaktyke z za-



stosowaniem koncentratow cz. VIIl lub cz. IX. Dotyczy to rowniez chorych z inhibitorem po
uzyskaniu stanu immunotolerancji przez (co najmniej) kolejne 6—12 miesiecy.

Wskazania do wlgczenia profilaktyki u dorostych

Krétkoterminowa profilaktyka Profilaktyka wtérna dlugoterminowa
(ew. bezterminowa)
Przez kilka tygodni lub miesiecy regularne Po przebytym krwawieniu zagrazajgcym
wstrzykniecia cz. VIl lub cz. IX w celu za- zyciu lub bardzo powaznym epizodzie
hamowania krwawien w przypadku: krwawienia:
- czesto nawracajgcych krwawien do okre- - krwawienie do CSN (profilaktyka do kon-
Slonego stawu lub mieénia u pacjenta nie ca zycia)
objetego pierwotng ani wtorng profilaktykg - krwawienie z przewodu pokarmowego
- zabezpieczenia fizjoterapii - krwawienie w okolicy szyi / gardfa
- po epizodzie ostrego zawatu migsnia ser- - krwawienie do miesnia biodro-

cowego w trakcie leczenia trombolitycznego | wo-ledZzwiowego
- po implantacji stentu w czasie stosowania

podwdjnego leczenia przeciwptytkowego - po uzyskaniu stanu immunotolerancji

(kwas acetylosalicylowy + clopidogrel) przez (co najmniej) kolejne 6—12 miesie-
- przed dializg i po niej w potgczeniu z hepa- cy.

ryng

Podsumowanie

Chociaz w pismiennictwie brak tak dobrego udokumentowania korzysci profilaktyki u do-
rostych w poréwnaniu z profilaktykg u dzieci, to miedzynarodowe grupy eksperckie oraz pol-
skie zalecajg jej stosowanie przez cate zycie chorego. Gtéwnym ograniczeniem dla dtugo-
terminowej profilaktyki jest jej wysoki koszt, z tego wzgledu powszechnie dostepna jest
gtéwnie w krajach wysoko rozwinietych. Nalezy zwréci¢é uwage, ze w grupie chorych krwa-
wigcych czesto koszt leczenia profilaktycznego i na zgdanie moze sie réownowazycé.
Uwzglednienie takze posrednich i odlegtych kosztéw leczenia powiktah (zabiegow ortope-
dycznych, rehabilitacji, absencji w pracy i innych) oraz poprawy jakosci zycia chorych staje
sie kluczowym argumentem zasadnosci profilaktyki dlugoterminowe.

Wydaje sie celowym wyodrebnienie okreslonych grup fenotypéw krwawien u chorych
i dostosowanie do nich modelu postepowania (profilaktyki wtérnej dtugoterminowej, bezter-
minowej, krétkoterminowej i leczenia na zgdanie). Dla wyboru formuty leczenia konieczne
jest uwzglednienie postawy samego chorego i jego aktywnosci zyciowej. W Polsce od 2009
r. zgodnie z Narodowym Programem Leczenia Hemofilii lekarze oficjalnie majg mozliwosé
stosowania krétkoterminowej profilaktyki przez kilka tygodni lub miesiecy w roku.

dr Michat Jamrozik

Na podstawie artykutu zamieszczonego w portalu www.chorobykrwi.pl :
»Rola profilaktyki okresowej w leczeniu ciezkiej i umiarkowanej hemofilii” — Michat Jamrozik, Matgo-
rzata Krawczyk-Kulis, Stawomira Kyrcz-Krzemien (Katedra i Klinika Hematologii i Transplantacji Szpi-
ku Slgskiego Uniwersytetu Medycznego, Katowice)

[8] WIADOMOSCI Z KOL

Katowice

Na wiosennym spotkaniu edukacyjnym zwigzanym ze Swiatowym Dniem Chorych na
Hemofilie, ktory odbyt sie 17 kwietnia 2011 r., naszym gosciem byta dr Ewa Stefan-
ska-Windyga z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie. Wygtosita wykfad ,Pro-
blemy wieku starszego u chorych na hemofili¢”. Wystgpienie byto po$wiecone komplekso-
wemu leczeniu u pacjentdéw z hemofilig choréb pojawiajgcych sie w wieku starszym, np.
choréb serca, onkologicznych czy reumatycznych.


http://www.chorobykrwi.pl/

W tym dniu wybrano tez nowy Zarzad na Walnym Sprawozdawczo-Wyborczym Zjezdzie
cztonkow Kofa. Zarzad ukonstytuowat sie nastepujgco: prezes — Michat Jamrozik, wicepre-
zes — Andrzej Kuc, sekretarz — Aleksandra Nita, skarbnik — Damian Twardzik oraz cztonko-
wie zarzgdu: Ewa Tomaszek, Jakub Olszewski, Marek Rozek.

PodjeliSmy szereg dziatan interwencyjnych dotyczgcych poprawy dystrybucji koncentra-
tow czynnikéw krzepniecia na terenie Czestochowy, zapewnienia ciggtosci dostaw czynni-
kéw dla dzieci objetych programem profilaktycznym, finansowania nieinwazyjnej oceny pro-
cesu witdknienia watroby, np. badania elastograficznego (FibroScan) u chorych z WZW typu
B i C z przeciwwskazaniem do biopsji watroby, zapewnienia dystrybucji koncentratu czynnika
krzepniecia do leczenia krwawienia identycznego z tym, ktéry jest stosowany w programie
profilaktyki.

Naszym ciggtym wyzwaniem jest lobbowanie w celu zwigkszenia dostepnosci komplek-
sowego leczenia chorych na hemofilie i inne skazy krwotoczne. Dzieki przeprowadzeniu
szkolen personelu Centralnego Laboratorium Samodzielnego Publicznego Szpitala Klinicz-
nego nr 1 w Katowicach we wspotpracy z IHIT w Warszawie oraz Klinikg Hematologii i Pra-
cownig Hemostazy Collegium Medicum w Krakowie uruchomiono oznaczanie testu korekcji
APTT, miana inhibitora metodg Bethesda, aktywnoséci czynnika VIII, IX, antygenu czynnika
von Willebranda. Wspieramy dziatania, aby w ramach Centralnego Laboratorium SPSK nr 1
w Katowicach zostata utworzona Pracownia Hemostazy, w ktérej oznaczenia czynnikow
krzepnigcia mozna bedzie wykonywac¢ w trybie planowym, jak i ostrodyzurowym. Mamy na-
dzieje, iz dostepne bedzie rowniez oznaczanie rzadkich niedoboréw czynnikéw krzepniecia.

Oddziat Hematologii i Transplantacji Szpiku w Katowicach wspdlnie z Wojewddzkg Po-
radnig Hematologiczng od kilku miesiecy przygotowuje sie do zorganizowania kompleksowej
opieki, zarébwno w zakresie diagnozowania, leczenia, jak i monitorowania. Powyzsze dziata-
nia sg pierwszym etapem stworzenia kompleksowego osrodka leczenia skaz krwotocznych
obejmujgcego poradnie + tézka szpitalne + laboratorium, dzieki czemu chorym zostanie za-
pewniona opieka zaréwno w trybie 24-godzinnych dyzuréw, jak i porad ambulatoryjnych.
Aktualnie osrodek dla dorostych wspétpracuje w organizowaniu opieki nad chorymi z wro-
dzonymi skazami krwotocznymi ze specjalistami w zakresie m.in.: stomatologii, laryngologii,
ortopedii, rehabilitacji, choréb zakaznych. Docelowo chorzy uzyskajg rowniez mozliwosc
konsultacji psychologicznych i ginekologicznych.

Leczenie zabiegowe w zakresie stomatologii i chirurgii szczekowej jest na biezgco reali-
zowane w oddziale chirurgii szczekowo-twarzowej w SPSK nr 1. Leczenie stomatologiczne
zachowawcze pacjenci realizujg w wybranych u siebie osrodkach po uzyskaniu konsultacji
hematologicznej. Podjelismy dziatania, aby chorzy mieli rowniez mozliwos¢ leczenia zacho-
wawczego w ramach chirurgii szczekowo-twarzowej w SPSK nr 1.

Chorzy z artropatig hemofilowa majg mozliwos¢ konsultacji ortopedycznych w Wojewdd z-
kim Szpitalu Specjalistycznym nr 2 w Jastrzebiu-Zdroju zaréwno w celu leczenia zacho-
wawczego, jak i zabiegowego w trybie planowym i pilnym. W tym szpitalu 2 sierpnia br. dzie-
ki wspotdziataniu pracowni hemostazy, hematologéw i ortopeddéw przeprowadzono bez po-
wiktan pilny zabieg amputacji palucha u chorego z tagodng hemofilig A. Chory w okresie
okotooperacyjnym miat monitorowang aktywnosc¢ czynnika krzepniecia, jak i status inhibitora.

Konsultacje i leczenie rehabilitacyjne jest realizowane w Wojewddzkiej Poradni Rehabili-
tacyjnej w Katowicach przy ul. Powstancow 31. W najblizszych tygodniach fizykoterapeuci
z poradni bedag uczestniczyli w kolejnych szkoleniach i warsztatach (we wspotpracy z Pol-
skim Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie w 2008 r. odbyli cykl szkolen na temat artropa-
tii hemofilowe)).

Drugim osrodkiem zapewniajgcym mozliwos¢ rehabilitacji, w ktérym Stowarzyszenie or-
ganizowalo szkolenia personelu, jest Wojewddzki Szpital Rehabilitacyjny w Jastrzebiu-Zdroju
oraz Poradnia Rehabilitacyjna w Jastrzebiu-Zdroju, przy ul. Turystycznej.

Leczenie przeciwwirusowe przewlektego zapalenia watroby typu B i C jest prowadzone
w Poradni Chorob Zakaznych (Hepatologicznej) w Chorzowie przy Klinice Choréb Zakaz-
nych.

Michat Jamrozik



Wroctaw

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie — Koto Terenowe we Wroctawiu pragnie
rozwing¢ w dolnoslgskim Srodowisku chorych dziatalnos$¢ rehabilitacyjng dla pacjentéw do-
tknietych chorobami krzepniecia krwi, a w szczegolnosci chorych na hemofilie. Chcielibysmy
wkrétce zapewni¢ tym osobom bezptatny udziat w éwiczeniach rehabilitacyjnych w sali gim-
nastycznej i basenie — przy indywidualnie dobranym zestawie ¢wiczen, a takze umozliwi¢ im
korzystanie z krioterapii miejscowej.

NawigzaliSmy ostatnio kontakt z p. Izabelg Jaszczur — magistrem fizjoterapii z Akademii
Wychowania Fizycznego we Wroctawiu, ktéra we wspotpracy z p. prof. Matgorzatg Kulisz-
kiewicz-Janus z Kliniki Hematologii AM we Wroctawiu i z naszym Stowarzyszeniem chce
zajgc¢ sie rehabilitacjg chorych na hemofilie (na razie tylko dorostych) z naszego regionu.

Ze wzgledu na matg ilos¢ publikacji i mate doswiadczenie fizjoterapeutow w tej dziedzinie
rozestana zostata do tych chorych specjalna ankieta, po wypetnieniu ktérej zaproponowany
bedzie udziat w programie rehabilitacyjnym.

Mamy nadzieje, ze ta nowa inicjatywa wychodzi naprzeciw potrzebom $rodowiska cho-
rych i przyczyni sie w przysztosci do poprawy stanu naszych stawow i catego narzadu ruchu.

W ramach dziatalnosci edukacyjnej, jak co roku we wroctawskim RCKiK prezes Wro-
ctawskiego Kota PSCH Zdzistaw Grzelak zorganizowat i poprowadzit cykl wyktadow i semi-
nariéw dla lekarzy stazystéw z wroctawskiej Akademii Medycznej. Seminaria te miaty na celu
podniesienie w stuzbie zdrowia $wiadomosci i wiedzy o hemofilii i innych wrodzonych ska-
zach krwotocznych (diagnostyka, objawy, leczenie).

Zdzistaw Grzelak

[9] OBOZ REHABILITACYJNY NA WEGRZECH

Dzieki uprzejmosci dr. Gabora Vargi, prezesa Wegierskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie, razem z kolegg Jackiem miatem okazje uczestniczy¢ w zorganizowanym nad Ba-
latonem obozie rehabilitacyjnym dla wegierskich dzieci chorych na hemofilie.

Z tego, czego sie dowiedziatem, obozy na Wegrzech organizowane sg od ponad dziesie-
ciu lat. Kazdy obdz trwa dwa tygodnie. Przez pierwszy tydzien z aktywnego wypoczynku ko-
rzystajg dzieci do dwunastego roku zycia, przez drugi — mtodziez od trzynastu lat. Jest to
fantastyczna sprawa, poniewaz uczestnicy obozéw znajg sie od wielu lat i przyjaznig sie ze
sobg. Wydaje mi sie, ze brakuje tego typu akcji w Polsce.

MieszkaliSmy w 10-osobowych domkach letniskowych (pie¢ pietrowych t6zek), w ktérych
musielismy razem dbaé o czystosé. Efekty naszej pracy w tym zakresie sprawdzata specjal-
na komisja. Jeden budynek byt wiekszy, znajdowata sie w nim jadalnia (zarazem takze sala
wyktadoéw i miejsce podawania czynnika), fazienki z prysznicami, toalety i mata kuchnia.
Obbz znajdowat sie okoto 100 metrow od Balatonu. Na plaze byto troche dalej, ale wystar-
czaty trzy minuty spaceru.

Kazdego dnia po $niadaniu byt tak zwany Factor-time, podczas ktérego podawalismy so-
bie czynnik. Wszystko odbywato sie w przyjaznej atmosferze. Gdy jedna osoba kiuta sie sa-
modzielnie lub podawata sobie czynnik, inni przygladali sie temu i starali sie pomaga¢. Pod-
czas obozu mozna bylo nauczy¢ sie wkituwaé, z czego skorzystat Jacek. Ja opanowatem
umiejetnos¢ catkowicie samodzielnego podawania sobie czynnika, poniewaz do tej pory po-
trzebowatem pomocy osoby, ktéra bedzie zmieniacC strzykawki czy podawaé czynnik. Nawet
jesli ktos nie miat danego dnia profilaktyki, mogt przyjs¢ popatrzec, jak radzg sobie inni, lub
prébowac wkiu¢ sie w zyte bez podania czynnika.

Zauwazytem, ze Wegrzy majg bardzo ciekawe czynniki (firmy Bayer), ktére sg mniejsze
objetosciowo (np. 1000 jednostek w matej strzykawce), i co najwazniejsze — sg rekombino-
wane. Na czynnikach sg naklejki z numerem serii czynnika, ktére mozna przekleja¢ do ze-
szytu (my musimy wszystko pisac recznie).



Po podaniu czynnikéw bylo sprzatanie domkéw, a pdzniej fizjoterapia (gimnastyka)
w obecnosci lekarza. Zajecia byly ciekawe i zréznicowane. Kazdego dnia robilismy co$ in-
nego, np. uzywaliSmy specjalnych gumowych poduszek czy duzych gumowych pitek. Jed-
nego dnia zajecia odbywaty sie w Balatonie. Byly réwniez wyktady na temat hemofilii, uktadu
krazenia, jak nalezy zachowac sie w pewnych sytuacjach, np. w przypadku wystgpienia
uczulenia na czynnik. Pod koniec obozu odbyt sie test sprawdzajgcy, czego sie nauczyliSmy.
Dla nas test byt w jezyku angielskim. Zaliczylismy go bez problemu, zdobywajgc maksymal-
ng liczbe punktow.

Podczas trwania obozu odbywaty sie rézne konkurencje sportowe, np. przecigganie liny,
gra w ping-ponga, siatkéwke plazowag, pitke nozng (na swietnych boiskach). Odwiedzilismy
tez park linowy (Adventure Park). Ptywalismy rowerami wodnymi i duzym kajakiem na ok. 30
0s6b (Dragon Boat). O ptywaniu w Balatonie chyba nie musze wspominac...

Odbywalismy tez wycieczki — zwiedzaliSmy zamek, byliSmy w kilku miejscowosciach i ko-
rzystaliSmy z innych atrakgciji.

Wydaje mi sig, ze najwazniejsze i jednoczesnie najfajniejsze byto to, ze mogliSmy spotkac
wspaniatych, pomocnych, sympatycznych, towarzyskich, wyrozumiatych, przyjaznych ludzi.
Juz pierwszego dnia jeden z chtopcéw Spiewat ,Polak, Wegier — dwa bratanki” w wersji ma-
dziarskiej. Jezeli chodzi o komunikacje, to poczatkowo byto $rednio, lecz pod koniec obozu
dogadywalismy sie ze wszystkimi bez problemu. Przed wyjazdem obawiatem sie o moj an-
gielski, jednak bez potrzeby, gdyz na miejscu okazato sig, ze wszystko jest OK. MieliSmy
doskonatych ttumaczy wegiersko-angielskich, a gdy byta potrzeba, to ja ttumaczylem z an-
gielskiego na polski.

Podczas obozu wzajemnie uczyliSmy sie naszych jezykéw. Ja opanowatem kilkanascie
stéw po wegiersku, a oni po polsku. Szczegdlnie dobrg uczennicg byta Kori, 17-letnia dziew-



czyna, ktérej brakuje czynnika VII. Pierwszy raz poznatem kobiete z takg skazg krwotoczng.
Na obozie byta tez 20-letnia dziewczyna chora na chorobe von Willebranda.

Sadze, ze Wegrzy nas polubili (z wzajemnoscig oczywiscie), poniewaz gdy odjezdzali-
Smy, wszyscy wyszli, aby nas pozegnac¢. Naprawde zal byto wraca¢ do domu. Kori powie-
dziata nawet, Zze za rok przyleci do nas, do Polski, na wakacje. Chiopcy natomiast zapraszali
nas na ob6z w przysztym roku. Caty czas staram sie utrzymywac kontakt z ludzmi, ktérych
poznatem, za posrednictwem Facebooka.

Obdz byt wspaniatym przezyciem i bede o nim pamieta¢ do konhca zycia. Jestem szcze-
sliwy, ze mogtem w nim uczestniczy¢. Mam nadzieje, ze jeszcze kiedys tam pojade, bo bar-
dzo chciatbym ponownie spotkaé swoich przyjaciot.

Pawet, hemofilia A 0-1%
Podpowiadamy Pawfowi, Zze takie obozy sg organizowane takze w Polsce, m.in. przez koto
wroctawskie i krakowskie, cho¢ zapewne nie wszyscy chetni mogg z nich skorzystac. A wielu
z dorostych juz kolegbw na pewno ciepto wspomina obozy w Spale, ktére organizowat $p.
Zbigniew Sendufka.

[10] FILM DOKUMENTALNY ZtA KREW

Szok i bezradnos$é. To pierwsza reakcja po obejrzeniu tego filmu. Jakos trudno uwierzyé,
ze bezkarnie mozna zarazi¢ tylu ludzi czyms, co miato by¢ dla nich najlepszym lekarstwem.
Przeciez wszystkie leki przed zatwierdzeniem przechodzg doktadne badania i testy, pacjen-
tébw ostrzega sie przed mozliwymi efektami ubocznymi i niepozgdanymi reakcjami,
a ewentualne btedne serie natychmiast wycofuje z obiegu. Jednak to, co sie wydaje oczywi-
ste, w rzeczywistosci bywa czesto bardziej skomplikowane.

Kiedy zaczeto produkowac¢ liofilizowany czynnik krzepniecia, nastagpit olbrzymi przetom w
leczeniu hemofilii. Nie tylko z medycznego punktu widzenia. Dla pacjentéw byta to przede
wszystkim wolno$¢ w buteleczce z proszkiem. Koniec z krétkg smyczg krio, ktére sgczy sie
godzinami przez szpitalng kropléwke. Mata, osobista fiolka ze sproszkowanym czynnikiem
pozwolita nie tylko zapomnie¢ o szpitalnym t6zku, ale takze samodzielnie oddali¢ sie od
wspomagajgcej i niezastgpionej dotad rodziny. Dla chorych otwarto sie mate okienko nor-
malnosci. Rownie szybko niestety wyszio na jaw, Zze za tym okienkiem jest przepas¢. Prze-
pas¢ miedzy apetytami producentéw a bezpieczenstwem pacjentow.

Liofilizowany czynnik krzepniecia okrzyknieto wtedy sukcesem dekady w zakresie chorob
przewlekiych. Szybko okazato sie, ze czynnik to przede wszystkim produkt, ktéry moze byc¢
ogromnym sukcesem finansowym dla jego wytwércow. Komercjalizacja medycznego odkry-
cia, jakim byt czynnik krzepniecia, przystonita inne aspekty zwigzane z wdrazaniem leku do
masowego obrotu. Zignorowano pierwsze niebezpieczehstwo, gdy pojawili sie pacjenci za-
kazeni w drodze transfuzji wirusem WZW typu B. Ten wirus atakujgcy watrobe byt obecny



niemal w kazdej fiolce stosowanego wtedy czynnika. Nie bez znaczenia pozostaje fakt, ze
w latach 60. ptacono dawcom za oddang krew, zatem oddawali jg gtéwnie ci, ktorzy najbar-
dziej potrzebowali pieniedzy, a zdrowie ich samych pozostawiato wiele do zyczenia. Czes¢
bankow krwi znajdowata sie w podmiejskich dzielnicach zamieszkatych przez imigrantow
i biednych, ktérym zalezato na ukryciu ztego stanu zdrowia i zdobyciu jakichkolwiek pienie-
dzy. Do efektywnej (czytaj: przemystowej) produkcji osocza potrzeba duzo krwi i wielu daw-
cow. Do jednego zbiornika z osoczem trafia materiat pobrany od 40—60 tysiecy dawcow. Tak
powstate osocze jest zatem mieszankg, do jakiej nie doprowadzityby Zzadne koligacje mie-
dzyplemienne czy miedzynarodowe. Jeden zakazony dawca moze zakazi¢ catg partie mate-
riatu, przekazywang potem tysigcom chorych. Mimo alarmu podniesionego przy okazji zaka-
zeh wirusem WZW, ktéry w przeciwienstwie do HIV dotart takze do Polski, koncerny utrzy-
mywaty, ze jest to jedyny sposéb produkcji czynnika. Rzad, lekarze i koncerny farmaceu-
tyczne zgodnie uznaty, ze mniejszym ztem jest nie do konica zbadany czynnik niz kohczgca
sie kalectwem hemofilia. Gdyby ci, ktérzy byli $wiadomi sposobu produkcji, odpowiednio
wczesnie zadali sobie pytanie, jakie jeszcze niespodzianki moze kryé w sobie osocze po-
brane od tysiecy dawcow, by¢ moze cigg dalszy filmu bytby sielankowy, albo tez ten film
zwyczaijnie by nie powstat.

Tymczasem brak pokory wobec tego, co nieznane i niezbadane do konca, okazat sie tra-
giczny w skutkach dla tysiecy ludzi dobrowolnie poddajacych sie leczeniu. W 1981 r. zaczeta
tyka¢ bomba AIDS. Nadchodzito najwieksze zakazenie w dziejach ludzkosci, ale ci, ktérzy
mogli zrobi¢ co$, by je powstrzymac, nie wierzyli w ogrom jego zniwa. Kiedy w drodze trans-
fuzji zakazono niemowle, pojawity sie dowody wskazujgce na zrodto zakazenia — preparat
krwiopochodny. Gdy jednak wiedziano juz, ze zakazone sg cate partie lekow, nie wycofano
ich z obiegu. Niektére kliniki sugerowaty pacjentom powrét do mniej skutecznego, ale bez-
pieczniejszego, bo pochodzacego od zdecydowanie mniejszej liczby dawcow, krioprecypita-
tu. Gdyby wtedy pozwolono samym pacjentom decydowaé o wyborze leku, pewnie wiek-
szo$¢ wrocitaby do krio, by przeczekac okres leku ,watpliwego”. Ci, ktérzy zostali zakazeni
AIDS w drodze transfuzji, spotkali sie ze spotecznym ostracyzmem, a w konsekwencji zacze-
li ukrywaé swg chorobe, co tez nie ufatwito im zycia. Z czasem, gdy wzrosta swiadomosé
spoteczna na temat AIDS, w duzej mierze dzieki samym chorym, ktérzy o tym gtosno mowili,
pozytywnie zmienit sie stosunek do chorych.

Gdy okazato sie, ze jedna z firm znalazta sposob na eliminacje niektérych grup wirusow,
pojawito sie $wiatetko w tunelu. Czynnik stat sie bezpieczniejszy. | mogt taki by¢ duzo wcze-
$niej, gdyby... duze firmy miaty pewnos¢, ze ,dostang na to pienigdze”. Musiato ming¢ 10 lat,
by rozbroi¢ bombe, ktérej by nie byto, gdyby cheé¢ zysku nie przystonita troski o bezpieczen-
stwo.

Tragiczne jest tez to, ze leku produkowanego poprzednig metoda, bez termicznej inakty-
wacji wiruséw, nie wycofano natychmiast z rynku mimo udokumentowanych zagrozen, jakie
ze sobg niost. Lek zniknagt ,dyskretnie” dopiero po 1985 r., a spora jego partia trafita za gra-
nice, narazajgc kolejnych pacjentéw na nieswiadome przyjmowanie $miertelnie niebez-
piecznego preparatu.

~Wszyscy wiedzieli, tylko nie my” — gdy do tego drastycznego odkrycia doszli zakazeni
chorzy na hemofilie, postanowili dziata¢. Nagtosnienie zaniedban, ktére kosztowaty tysigce
ludzkich istnien, by¢ moze w przysztosci pozwoli unikng¢ analogicznych historii. Nie tylko
z krwig, nie tylko z hemofilig.

Dla producenta liczy sie produkt, dla lekarza — pacjent i jego zdrowie, dla pacjenta — zycie
i jego jakos$¢. Problem w tym, Ze nie zawsze udaje sie znalez¢ tu wspoéiny mianownik,
zwlaszcza w sytuacji, gdy posréd tych trzech wymienionych relacji ta pierwsza jest najsil-
niejsza. Jednakze gdy w gre wchodzg decyzje zapadajgce na szczeblu juz narodowego bez-
pieczenstwa, zycie i jego jakos¢ powinny sta¢ wyzej niz produkt i udziat w rynku. Opowiesé
ku przestrodze — taki podtytut wybrata Marilyn Ness dla swego filmu dokumentalnego,
ostrzegajac, ze ,to moze znowu sie zdarzy¢”, nie tylko w kontekscie hemdfilii.

Bernadetta Pieczynska
LZta krew . Opowie$¢ ku przestrodze”. Rez. Marilyn Ness
Publiczne projekcje w Polsce na Warszawskim Festiwalu Filmowym 12 i 13 pazdziernika br.



[11] NOWA KARTA CHOREGO NA HEMOFILIE

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie wraz z lekarzami z Grupy ds. Hemostazy
Polskiego Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjologéw wydato nowg Karte Chorego na
Hemofilie. Karta, wzorowana na oryginale kanadyjskim, zostata merytorycznie sprawdzona
i skorygowana przez lekarzy hematologéw: prof. Krystyne Zawilska, prof. Jerzego Windyge
oraz dr Joanne Zdziarskg. Karta zawiera informacje o hemofilii mogace okaza¢ sie
przydatne dla udzielajacego pomocy lekarza, ktéry nie ma duzych doswiadczen w le-
czeniu hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.

Karta zostata wykonana bardzo praktycznie: ma wymiary 23 x 9 cm, a po ztozeniu 5,7 x 9
cm, jest zabezpieczona przed zniszczeniem dzieki folii UV oraz specjalnemu etui. Dodatko-
wo mozna otrzymac portfel (w kolorze oliwkowym lub niebieskim, z emblematami PSCH) do
przechowywania Karty (w przypadku udzielania pierwszej pomocy lekarz lub ratownik zwykle
szuka w portfelu waznych dokumentoéw chorego).

Karta zostata wydana w ilosci 4,5 tys. egzemplarzy, z funduszy pochodzacych z przeka-
zanego na PSCH jako Organizacje Pozytku Publicznego 1 proc. podatku PIT. Kazdy chory
na hemofilie (zarébwno dziecko, jak i dorosty) moze jg otrzymacé (bezptatnie) w osrodkach
leczenia hemofilii w nastepujgcych miastach: Gdansk, Katowice, Krakéw, Lublin, £édz, War-
szawa i Wroctaw.

Karta bedzie funkcjonowaé réwnolegle z dotgd wydanymi legitymacjami.

(bg)

W NASTEPNYM BIULETYNIE

Kolejny Biuletyn ukaze sie po zjezdzie wyborczym naszego Stowarzyszenia. Naturalnie
przekazemy najwazniejsze wiadomosci zwigzane ze Zjazdem, w tym informacje o nowo wy-
branych wtadzach.

Zamiescimy relacje z konferencji EHC w Budapeszcie, w ktérej uczestniczyli nasi przed-
stawiciele: Bogdan Gajewski i Radostaw Kaczmarek.

Czytelnikow zainteresuje tez na pewno materiat o zawodowym angielskim kolarzu, kto-

ry... choruje na ciezkg posta¢ hemofilii A.

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

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

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: £dédzkie 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;

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl



