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Zaczynamy od wydarzenia najwazniejszego dla naszego Stowarzyszenia — od V Wal-
nego Zjazdu Delegatéw, podczas ktdrego wybraliSmy wtadze na nastepng kadencje [1].

Dr Michat Jamrozik komentuje dla nas ,Narodowy Program Leczenia Hemofilii na lata
2012-187, prezentujgc perspektywy leczenia w najblizszej przysztosci [4].

Sporo miejsca zajmujg relacje z konferencji miedzynarodowych, w ktérych uczestniczyli
nasi przedstawiciele — Radostaw Kaczmarek i Zdzistaw Grzelak (obaj z kofa wroctawskiego)
[5, 7]. Kol. Kaczmarek omawia roéwniez nasze dokonania w ramach wspotpracy pol-
sko-motdawskiej [6]. To dobrze, Ze mozemy podzieli¢ sie naszymi doSwiadczeniami z kole-
gami z organizacji o krotszym stazu. Mito tez zapoznac sie z opinig, jakg nasze Stowarzy-
Szenie cieszy sie w europejskiej i Swiatowej organizacji chorych na hemofilie.

Przekazujemy wiesci z kot [8, 9], kilka aktualnych doniesierr medycznych ze $wiata [10]
oraz informacje o sukcesach terapii genowej w hemofilii B u ludzi [12]. Jako pierwsi w Polsce
przedstawiamy wywiad z Polakiem, ktory brat udziat w tej terapii [13].

Po czasowej nieobecnosci na tamy Biuletynu wraca jolka [18].

Przypominamy tez, ze przy rozliczaniu PIT kazdy ma mozliwo$c¢ przekazania 1% podat-
ku na rzecz organizacji pozytku publicznego, jakg jest nasze Stowarzyszenie [17].

Adam Sumera

[1] PIATY WALNY ZJAZD DELEGATOW

V Walny Zjazd Delegatéw naszego Stowarzyszenia odbyt sie 5 listopada 2011 r. w War-
szawie. W Zjezdzie wzieto udziat 127 spos$réd 138 uprawnionych do tego delegatéw ze
wszystkich kot terenowych Stowarzyszenia. Obrady sprawnie poprowadzit kol. Ludwik Ko-
chowski. Gtéwnym punktem pierwszej czesci Zjazdu byta projekcja poruszajgcego filmu w
rezyserii Marilyn Ness zatytutowanego Zfa krew (pisaliSmy o nim w poprzednim Biuletynie).
Drugg czes¢ wypetity sprawy formalne, przede wszystkim wybory nowych wtadz. Nie zabra-
kto dyskusji nad biezgcymi sprawami. Obecni na Zjezdzie minutg ciszy uczcili pamie¢ zmar-
tego w maju 2011 r. Zbigniewa Sendufiki, wieloletniego prezesa naszego Stowarzyszenia.

Po wyborach nowy Zarzad Gtéwny ukonstytuowat sie w nastepujgcym sktadzie: Bogdan
Gajewski (prezes), Zdzistaw Grzelak (wiceprezes), Adam Sumera (wiceprezes), Zbigniew
Obarewicz (sekretarz), Witold Gajewski (skarbnik) oraz Michat Jamrozik, Artur J6zwik, Rado-
staw Kaczmarek, Bernadetta Pieczynska, Wojciech Pienigzek i Jacek Tabarkiewicz (czton-
kowie).

Nowa Komisja Rewizyjna wyglada nastepujgco: Remigiusz Macyszyn (przewodniczgcy),
Ryszard Jurczyk, Arkadiusz takomy, Marek Marciniuk i Piotr Sottys.

Po dyskusji Zjazd przegtosowat wprowadzenie kilku zmian w statucie Stowarzyszenia.
Gdy nowy statut zostanie zatwierdzony przez sad, kota terenowe otrzymajg nowy tekst jed-
nolity.

Walny Zjazd podjat takze uchwate o nadaniu tytutu Cztonka Honorowego PSCH czterem
osobom. Ten zaszczytny tytut otrzymali: Elzbieta Sendutka, prof. Krystyna Zawilska, prof.
Magdalena tetowska i dr Mirostaw Jaworski.

Zjazd, jak zawsze, wigzat sie ze zdaniem sprawozdania z dokonan ustepujgcego Zarzadu
Gtéwnego. Rola sprawozdawcy przypadta wiceprezesowi Zdzistawowi Grzelakowi. Choé
starat sie zrobic to zwiezle, liczba inicjatyw i dokonah w mijajgcej kadencji byta tak duza, ze



prezentacja znacznie przekroczyta przeznaczony dla niej czas. Oby nastepna kadencja byta
przynajmniej rownie bogata w sukcesy.
(as)

[2] NASZE GRATULACJE

Z radoscig informujemy, ze dwaj aktualni cztonkowie Zarzadu Gtéwnego Polskiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilig, dr Artur JoZzwik i dr Jacek Tabarkiewicz, uzyskali stopien
naukowy doktora habilitowanego. Sg oni uznanymi i szanowanymi specjalistami w dziedzinie
genetyki i medycyny.

Gratulujemy!

[3] KLOPOTY Z ZAOPATRZENIEM W CZYNNIK VI

W grudniu 2011 r. w wielu osrodkach lekarze z koniecznosci zaczeli ogranicza¢ dawki
czynnika VIl wydawane do domu. Jak ttumaczyt to w licie do Stowarzyszenia, datowanym
26 stycznia 2012 r., wiceminister Marek Haber: ,w czwartym kwartale roku 2011 miat miejsce
niedobdér koncentratéw czynnika VIl osoczopochodnego na rynkach swiatowych. Skutkiem
takiego stanu rzeczy byto zakupienie o 15.000.000 j.m. mniej tego preparatu niz planowana
ilos¢ tego czynnika w przedmiotowym programie na rok 2011”.

Cho¢ Ministerstwo dokonato wspomnianych zakupéw, to jednak w niektdérych osrodkach
ten stan wcigz sie utrzymuje (piszemy to na poczagtku marca). Koto tédzkie wystato pismo do
Narodowego Centrum Krwi z prosbg o pilng poprawe zaistniatej sytuacji. Do momentu za-
mkniecia numeru zadna odpowiedz jeszcze nie nadeszia.

(as)

[4] PERSPEKTYWY LECZENIA W LATACH 2012-2018

26 wrzesnia 2011 r. Ministerstwo Zdrowia przyjeto ,Narodowy Program Leczenia Hemofilii
i Pokrewnych Skaz Krwotocznych na lata 2012-2018". Jest to owoc pracy wybitnych pol-
skich ekspertow z dziedziny koagulologii, ale réwniez presji strony spotecznej — chorych na
hemofilie. Brak dokumentu gwarantujgcego kontynuacje leczenia na dalsze lata stwarzat
zagrozenie zaprzepaszczenia dotychczasowych osiggnie¢ leczenia hemofilii, a zwlaszcza
efektéw programu profilaktycznego dla dzieci.

Program zaktada systematyczne zwiekszanie zakupow koncentratow czynnikow krzep-
niecia, az do uzyskania w 2018 r. wskaznika zaopatrzenia w czynnik VIIl na poziomie 6,0
j/mieszkanca/rok. Finansowanie ma sie odbywac¢ na dotychczasowych zasadach, tj. program
profilaktyczny ze srodkéow NFZ, a pozostate elementy z programu ministerialnego.

Zapisy nowego programu wzbudzajg optymizm. Warto zwlaszcza wskazac¢ elementy no-
watorskie w postaci zdefiniowania dwdch stopni osrodkéw leczenia hemofilii (wojewddzki
i referencyjny) i okreslenia ich kompetenciji i zadan. Dokument opisuje warunki i cele leczenia
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych na obu poziomach, wyznacza terminy szkolen
kadry medycznej zaangazowanej w realizacje Programu. Zapowiada zmiane wyceny lecze-
nia chorych na hemdfilie i pokrewne skazy poprzez gradacje swiadczen na dwoch pozio-
mach leczenia. Zawiera harmonogram uruchamiania w kazdym kolejnym roku nowych
aspektéw organizacji i leczenia.

Program zakfada finansowanie ze srodkéw Ministerstwa Zdrowia zakupéw desmopresy-
ny. DDAVP (desmopresyna, 1-deamino-8-D-argininowazopresyna) jest syntetyczng po-
chodng hormonu antydiuretycznego — wazopresyny. DDAVP uwalnia czynnik von Wille-
branda (VWWF) zmagazynowany w komérkach srédbtonka. Pod wptywem tej substancji do-
chodzi rowniez do szybkiego wzrostu aktywnosci czynnika VIII (FVIII) w osoczu. Dozylne
podanie DDAVP osobom zdrowym oraz pacjentom chorym na chorobe von Willebranda lub
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tagodng hemofilie A powoduje co najmniej 2—-5-krotny wzrost aktywnosci VWF oraz FVIII
w osoczu. Stosuje sie jg w leczeniu krwawien i przeprowadzania matych zabiegéw operacyj-
nych u pacjentow z tagodng hemofilig A (VIIl: C > 5% normy), a takze do zapobiegania
krwawieniom i ich leczenia w chorobie von Willebranda (typ 1, typ 2N, niektére postaci typu
2A), szczegolnie w zapobieganiu nadmiernym krwawieniom miesigczkowym u kobiet.

Zakfada sie stosowanie leczenia domowego u wszystkich chorych z postacig ciezkag
i umiarkowang oraz wprowadzenie w kolejnych latach profilaktyki wtérnej, w tym rowniez dla
chorych z inhibitorem, a takze immunotolerancji u wszystkich chorych spetniajgcych wskaza-
nia medyczne.

W terapii majg by¢ uwzglednione rekombinowane czynniki krze pniecia.

Bardzo istotne jest planowane wprowadzenie obowigzku ewidencji chorych na hemofilie
i inne wrodzone skazy krwotoczne w formie aplikacji komputerowej, ktéra bedzie gromadzita
i udostepniata dane upowaznionym osobom i podmiotom, w czasie rzeczywistym za posred-
nictwem portalu internetowego.

Program podkre$la, ze zgodnie z obowigzujagcym prawem pacjent sam wybiera osrodek,
w ktorym bedzie leczony koncentratami czynnikow krzepniecia. Zazwyczaj jest to oSrodek
Zlokalizowany najblizej miejsca zamieszkania chorego (wojewddzki), zwtaszcza w przypadku
leczenia w warunkach domowych lub leczenia krwawieh o tagodnym lub umiarkowanym
przebiegu. Leczenie skomplikowanych wylewow oraz przeprowadzanie zabiegdw operacyj-
nych powinno odbywaé sie w osrodkach referencyjnych, zapewniajgcych kompleksowg
opieke tej grupie pacjentdw. Leczenie substytucyjne koncentratami czynnikdw krzepniecia
jest leczeniem wieloletnim i terapia raz rozpoczeta nie moze by¢ przerwana. Przerwy
w podawaniu i dostawie koncentratdow czynnikow krzepniecia stanowig zagrozenie zycia
i zdrowia pacjentow z hemofilig oraz pokrewnymi skazami krwotocznymi i mogg by¢ trakto-
wane jako btad w sztuce lekarskiej. Taki zapis jest niestychanie wazny i chorzy powinni
by¢ $wiadomi koniecznosci zapewnienia ciggtosci leczenia.

Kluczowe dla osiggniecia petnego sukcesu jest zapewnienie odpowiedniego finansowania
programu w przysziosci i konsekwentna realizacja jego zapiséw, co moze by¢ wielkim wy-
zwaniem dla dziatan Ministerstwa Zdrowia, lekarzy i ekspertéw ochrony zdrowia. Nalezy pa-
mietaé, ze zapisy rocznych kwot w Programie nie sg zapisami budzetowymi, a sg uchwalane
i weryfikowane corocznie. Z pewnoscig biezgce monitorowanie funkcjonowania Programu
bedzie gtéwng troskg strony spotecznej, jakg jest Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemo-
filie.

Michat Jamrozik

[5] WARSZTATY W PARYZU

W dniach 12-15 maja 2011 r. odbyly sie w Paryzu warsztaty pod hastem ,Advocacy in
Action Workshop and Factor Replacement Course”, dotyczgce aktywnej dziatalnosci na
rzecz spotecznosci chorych na hemofilie oraz zagadnien zwigzanych z leczeniem substytu-
cyjnym koncentratami czynnikdw krzepniecia. Uczestniczyli w nich dwaj delegaci PSCH:
Zdzistaw Grzelak i Radostaw Kaczmarek. Organizatorami byli Swiatowa Federacja ds. He-
mofilii (WFH) oraz Irlandzkie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie. W spotkaniu uczestni-
czyli takze przedstawiciele narodowych stowarzyszen chorych na hemofilie z Bufgarii, Fran-
cji, Holandii, Irlandii, Niemiec, Szwec;ji, Wegier i Wielkiej Brytanii.

Byto to jedno z cyklu szkolen dotyczgcych aktywnej dziatalno$ci w imieniu narodowych
stowarzyszen chorych na hemofilie, organizowanych przez WFH w réznych regionach swia-
ta, z dostosowang do danego terenu tematyka. Warsztaty, w ktorych wzieli udziat nizej pod-
pisani, przygotowano dla krajéow Europy Zachodniej i Srodkowej. Celem paryskiego spotka-
nia byto zapoznanie uczestnikow z zagadnieniami wykorzystywania dostepnych danych
w staraniach o utrzymanie i poprawe poziomu leczenia, zwtaszcza w kontekscie globalnego
kryzysu gospodarczego. Chodzito takze o przedstawienie optymalnych procedur zakupow



koncentratow czynnikéw krzepniecia na drodze przetargow, ze szczegdélnym uwzglednie-
niem zagadnien produkcji i zabezpieczenia epidemiologicznego lekow.

Szkolenie sktadato sie z wyktadéw oraz interaktywnych ¢wiczen. Amanda Bok, Aris Has-
him, Gordon Clarke i dr Bruce L. Evatt omawiali szanse i zagrozenia dla utrzymania rozwoju
leczenia w krajach rozwinigtych w obliczu globalnego kryzysu gospodarczego. Podkreslali
wazng role argumentéw ekonomicznych w staraniach o utrzymanie i dalszg poprawe opieki
nad chorymi na hemofilie, a takze wyjasniali, jak dobiera¢, opracowywac i skad pozyskiwaé
dane, ktére uzasadniajg znaczne wydatki na leczenie tych pacjentow.

Declan Noone i Traci Dowling z Irlandii opowiedzieli szczegétowo o staraniach na rzecz
utworzenia osrodka kompleksowej opieki nad chorymi na hemofilie w ich regionie, poczgw-
szy od strategii i planu dziatania, a na sukcesie swoich dziatan, czyli utworzeniu o$rodka,
skonczywszy.

Wsrod czynnikow, ktére zawazyly na powodzeniu, Declan i Traci wymienili wsparcie Na-
rodowej Rady ds. Hemofilii (NHC). Ciato to sktada sie z przedstawicieli Irlandzkiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie, krajowego koordynatora leczenia hemofilii, pediatry hema-
tologa, hematologa z osrodka regionalnego, pielegniarki specjalizujgcej sie w opiece nad
hemofilikami, ministra zdrowia oraz innych urzednikow zawiadujgcych stuzbg zdrowia. Zalety
funkcjonowania takiego zespotu podkreslano jeszcze przy kilku innych okazjach. Warto za-
uwazy¢, ze przy podejmowaniu decyzji gtos kazdego z cztonkéw rady ma jednakowg wage.

Brian O’Mahony oméwit role krajowych zespotéw oceny technologii medycznych (w Pol-
sce zajmuje sie tym Agencja Oceny Technologii Medycznych) w ksztattowaniu modelu opieki
nad chorymi na hemofilie. Jednostki tego rodzaju petnig role opiniodawczg dla polityki zdro-
wotnej panstwa poprzez prowadzenie analiz efektywnosci klinicznej, analiz ekonomicznych
oraz analiz wptywu danej technologii medycznej na system ochrony zdrowia. Ich podsumo-
wania opierajg sie na dowodach naukowych i doswiadczeniach z innych krajéw stosujgcych
dane leki lub metody leczenia, na przykiad w kwestii ich bezpieczenstwa. Organizacje pa-
cjentow mogg wptywaé na rekomendacje takich jednostek poprzez opracowywanie i dostar-
czanie istniejgcych informacji na temat danego rodzaju leczenia, na przyktad poréwnan sku-
tecznosci terapeutycznej i efektywnosci ekonomicznej leczenia ,na zadanie” i profilaktycz-
nego, a takze poprzez inicjowanie nowych badan poréwnawczych.

Gordon Clarke i Dan Farthing omoéwili znaczenie wspétpracy z lekarzami oraz budowania
sieci uzytecznych kontaktéw dla powodzenia podejmowanych dziatan. Wspomnieli m.in., ze
w Wielkiej Brytanii funkcjonuje zespot podobny do irlandzkiej NHC pod nazwg Sojusz Hemo-
filii (Haemophilia Alliance). Podobnie jak NHC, ciato to sktada sie z przedstawicieli organiza-
Cji pacjentow oraz specjalistow réznych dziedzin, zajmujgcych sie hemofilig (m.in. lekarzy
hematologow, pielegniarek, fizjoterapeutéw, pracownikdw socjalnych). Przedstawiciele mini-
sterstwa zdrowia uczestniczg w posiedzeniach zespotu dwa razy do roku. Sojusz opracowuje
i uaktualnia standardy kompleksowe]j opieki nad pacjentami, a takze zajmuje sie edukacjg
opinii publicznej, decydentéw oraz specjalistow z réznych dziedzin w zakresie rozmaitych
zagadnien leczenia i zycia z hemofilig.

Po wyktadach nastgpity ¢wiczenia. Organizatorzy podzielili obecnych na grupy i rozdali
zestawy informaciji tabelarycznych i wykresow przedstawiajgcych zaleznosci pomiedzy dtu-
goscig zycia pacjentéw a na przyktfad poziomem zaopatrzenia w czynniki krzepniecia oraz
liczbg osrodkdw kompleksowej opieki nad chorymi na hemofilie. Zadaniem grup byta inter-
pretacja otrzymanych danych i okreslenie na tej podstawie najlepszych rozwigzan, zapew-
niajgcych najwiekszg przezywalno$c i optymalne leczenie. Celem kolejnego ¢wiczenia byio
przygotowanie strategii osiggniecia celu bedgcego priorytetem dla danego kraju.

Drugg czes¢ warsztatdow poswiecono zagadnieniom zwigzanym z leczeniem czynnikami
krzepniecia w kontekscie technologii ich produkcji, bezpieczenstwa stosowania i przede
wszystkim ich zakupow na drodze przetargow. Zajecia rozpoczety sie od serii wyktadéw
doktora Bruce’a L. Evatta, konczgcych sie testem sprawdzajgcym zrozumienie przedstawio-
nych informacji przez uczestnikéw. Dr Evatt przyblizyt m.in. podstawowg terminologie
i szczegoty technologii produkcji lekow osoczopochodnych i rekombinowanych, z uwzgled-
nieniem technik usuwania oraz inaktywacji patogenéw, roznice pomiedzy réznymi prepara-
tami czynnikdéw krzepniecia, a takze wyjasnit pojecie lekow biopodobnych. Z kolei Brian
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O’Mahony objasnit w swojej prezentacji procedury zakupow koncentratéw czynnikow krzep-
niecia na drodze przetargdéw, wady i zalety takiego systemu pozyskiwania lekow, a takze
porownat przyktady rozwigzan z réznych krajow. W ramach ostatniego ¢wiczenia tego dnia
uczestnicy zgtebili rozne kryteria, jakie mogg by¢ wykorzystywane podczas wyboru produk-
téw w przetargu.

Ostatni dzien warsztatow ponownie rozpoczat dr Evatt, tym razem wyktadem poswieco-
nym bezpieczenstwu lekéw. Dr Evatt przypomniat m.in. tragiczne wydarzenia lat 80, kiedy to
duzy odsetek populacji chorych na hemofilie (w niektérych krajach blisko 100% pacjentow)
zostat zakazony HIV za posrednictwem osoczopochodnych czynnikdw krzepniecia, niepod-
dawanych wéwczas technikom inaktywacji patogenéw. Echa tamtych wydarzen pobrzmie-
wajg do dzis, czego dowodem jest niedawno powstaty amerykanski film dokumentalny pod
znamiennym tytutem: Bad Blood (ang. ,Zta krew”), przedstawiajgcy kulisy dramatu. Dzi$ ry-
zyko zakazenia za posrednictwem czynnika osoczopochodnego jest bardzo mate, jednak za
produkty o najwiekszym wskazniku bezpieczenstwa uwaza sie leki rekombinowane
i w zwigzku z tym sg to leki z wyboru w leczeniu hemofilii. Z tego powodu obserwuje sie dzis
0g0Ing tendencje odchodzenia od lekéw osoczopochodnych i zastepowania ich, o ile jest to
mozliwe, lekami rekombinowanymi. Najnowsze generacje koncentratéw czynnikow rekom-
binowanych nie zawierajg biatka ludzkiego ani zwierzecego, przy czym biatek tych nie wyko-
rzystuje sie nawet podczas procesu produkciji.

Rowniez i tego dnia odbyty sie ¢wiczenia. Najciekawsze wsréd nich byty improwizowane
przetargi. Brian O’Mahony i dr Evatt przygotowali skrocong wersje dokumentacji, z jakg ma
sie do czynienia podczas prawdziwego przetargu. Byto to wierne odwzorowanie sposobu
rozstrzygania przetargu w Irlandii. Nalezy podkresli¢, ze w irlandzkich komisjach przetargo-
wych uczestniczg przedstawiciele Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Ku-
powane leki wylaniane sg za pomocg arkuszy punktowania. Punkty przyznaje sie lekom na
podstawie dtugiej listy roznych kryteriow, co wraz z obecnoscig przedstawicieli organizacji
pacjentdow sprawia, ze decyzje o wyborze koncentratdw nie sg podejmowane tylko ze
wzgledu na cene, ale takze ze wzgledu na bezpieczenstwo i jakosc.

Podsumowujgc, warsztaty w Paryzu byty bardzo cennym doswiadczeniem. Kazde tego
rodzaju spotkanie na szczeblu miedzynarodowym to kopalnia informaciji i wymiana bezcen-
nych doswiadczen w zakresie réoznych rozwigzan w staraniach o poprawe leczenia. Jeste-
Smy przekonani, ze wiedza i kontakty zdobyte podczas wizyty niejednokrotnie okazg sie
przydatne.

Zdzistaw Grzelak i Radostaw Kaczmarek

[6] JUZ TRZECI ROK WSPOLPRACY POLSKA-MOLDAWIA

O udziale Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie w programie Twinning (,Bliz-
niaczym”) Swiatowej Federacji ds. Hemofilii (WFH) wspominaliémy na tamach poprzednich
numeréw Biuletynu. Wspdtpraca naszej organizacji z Motdawskim Stowarzyszeniem Cho-
rych na Hemofilie rozpoczeta sie w 2009 r. od wyjazdu dwoch polskich delegatéw, Michata
Jamrozika i nizej podpisanego, do Kiszyniowa. Byta to wizyta rozpoznawcza, ktorej celem
byto blizsze okreslenie potrzeb i ptaszczyzn wspotpracy. Nawiasem mowigc, wizyta pozwolita
oceni¢, w czym mozemy pomdc motdawskim kolegom jako bardziej doswiadczone stowa-
rzyszenie pacjentow. Pierwszy rok wspétdziatania byt trudny, dawata nam sie we znaki ba-
riera jezykowa. Mieszkancy Motdawii, kraju dawnego bloku wschodniego, dzi§ pozostajgce-
go pod duzym wptywem Rosji, biegle postugujg sie jezykiem rosyjskim, podczas gdy nam
tatwiej porozumiewac sie po angielsku. Nieoceniona w tym zakresie jest pomoc luliany Bragi,
pediatry z Motdawii, mieszkajgcej i pracujgcej dzis w Polsce. Pani Braga jest urodzong spo-
teczniczky i nieodptatnie pomaga nam jako ttumaczka.

W grudniu 2010 r. wspotorganizowaliSmy z kolegami z Motdawii warsztaty pod hastem
,Szkota hemofilii”. Odbyly sie w osrodku leczenia chorych na hemofilie dla dorostych w Ki-
szyniowie. W ich ramach Michat Jamrozik i nizej podpisany Radostaw Kaczmarek wygtosili
dwa wykfady. Michat Jamrozik opowiedziat o organizacji obozow letnich dla chtopcow z he-
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mofilig, z kolei nizej podpisany omoéwit znaczenie wspotpracy stowarzyszenia pacjentow
i lekarzy w staraniach o poprawe poziomu leczenia na przykfadzie naszych 20-letnich do-
Swiadczen. W spotkaniu uczestniczyto 39 pacjentéw, pieciu lekarzy i trzy pielegniarki. Wy-
stgpienia obu prelegentow poprzedzito wyswietlenie filmu Amerykanskiego Czerwonego
Krzyza z 1991 r. pokazujgcego zycie chfopcéw z hemofilig objetych profilaktykg, samodziel-
nie podajgcych sobie czynnik krzepnigcia. Napisy do filmu w jezyku rumunskim przygotowata
wspomniana wyzej luliana Braga. Film zrobit duze wrazenie na publicznosci. Nieprzypadko-
wo wyswietlilismy tak stary materiat, poniewaz wynika z niego, Zze leczenie profilaktyczne nie
jest dzis ekstrawagancjg zarezerwowang dla najbogatszych krajow, skoro byto ono standar-
dem juz 20 lat temu. W tym samym duchu utrzymaliSmy nasze wykfady, aby zgromadzeni
nie przyjeli przeswiadczenia, ze nasze kraje dzieli przepas¢ nie do pokonania i nic nie moze
sie zmienicé.

W 2011 r. rozpoczeliSmy prace nad elektronicznym narodowym rejestrem pacjentéw. Ko-
ledzy z Motdawii konsultowali sie z nami, jak powinna by¢é opracowana taka aplikacja, aby
spetniata swojg role. Sprawnie funkcjonujgcy rejestr pacjentéw dostarcza kluczowych danych
na temat populacji pacjentéw i pozwala jasno komunikowaé potrzeby $rodowiska chorych
decydentom. A do tych najlepiej przemawiajg liczby. Jesli zwracamy sie do urzednika z kon-
kretng informacja, np. w kraju jest x pacjentéw, a wiec zaopatrzenie w leki powinno wynosi¢
y, istnieje wieksza szansa na sukces, niz gdyby po prostu prosi¢ o wiecej lekéw, bez kon-
kretnego uzasadnienia takiej potrzeby. Znakomite wskazdwki, jesli chodzi o ksztatt rejestru,
mozna znalezé w publikacjach Swiatowej Federacji ds. Hemofilii (WFH). Koledzy z Motdawii
wynajeli firme majgcg zajgé sie przygotowaniem elektronicznego rejestru od strony tech-
nicznej.

Na zdjeciu od lewej: motdawski pacjent z hemofilig, Aislin Ryan (WFH), Rita Rotari (fizjote-
rapeutka), Ghenadie Ostrofet (prezes motdawskiego stowarzyszenia\), Maria Grotonoaga
(dyrektor osrodka). Catherine Hudon (WFH), Radostaw Kaczmarek.

W pazdzierniku 2011 r. przedstawiciele WFH, Catherine Hudon i Aislin Ryan, oraz nizej
podpisany zorganizowali w Kiszyniowie szkolenie dla czionkéw zarzagdu Motdawskiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilie. Podczas naszych wystgpien mowiliSmy m.in. o organiza-
cji dziatalnosci stowarzyszenia pacjentow, angazowaniu cztonkéw spotecznosci chorych
w dziatania stowarzyszenia i skutecznym komunikowaniu potrzeb pacjentéw w mediach
i w relacjach z urzednikami. W planach mieliSmy juz zaproszenie aktywnych cztonkéw mot-
dawskiej organizacji na Walny Zjazd PSCH. W zwigzku z tym pazdziernikowe szkolenie



w Kiszyniowie bylo jednoczesnie okazjg do wybrania pacjentdéw, ktorych wizyta w Polsce
bytaby najkorzystniejsza dla motdawskiej spotecznosci hemofilowe;.

W nastepnym miesigcu trzech delegatow Motdawskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie, prezes, ojciec chiopca z hemofilig i chory na ciezkg posta¢ hemofilii student me-
dycyny, pod opieka nizej podpisanego wzieli udziat w Walnym Zjezdzie PSCH, jako obser-
watorzy. Autor niniejszego artykutu, z pomocg wspomnianej luliany Bragi, szczegdfowo ob-
jasnit gosciom zapisy statutu PSCH oraz przebieg Walnego Zjazdu. Zapraszajgc kolegow
z Motdawii na Walny Zjazd, chcieliSmy pokazac, ze przejrzysta struktura organizacji pacjen-
téw i uregulowania formalne majg duze znaczenie dla skutecznosci jej dziatania. Nizej pod-
pisany wraz z gos¢mi udat sie rowniez do obu stotecznych osrodkéw leczenia hemofilii, tj.
Instytutu Hematologii i Transfuzjologii oraz Kliniki Pediatrii Hematologii Dzieciecej w War-
szawie. Prof. Jerzy Windyga oprowadzit nas po najwazniejszych pomieszczeniach Zaktadu
Hemostazy i Zakrzepic i odpowiedziat kolegom z Motdawii na szereg pytan. Goscie mieli
réwniez okazje zobaczy¢ polski rejestr pacjentéw. Spotkanie odbyto sie w bardzo serdecznej
atmosferze. Prof. Windyga zna czionkédw motdawskiej organizacji pacjentéw, poniewaz
wspotpraca w ramach programu Twinning w przypadku Polski i Motdawii odbywa sie rowniez
na ptaszczyznie osrodkow leczenia hemofilii. Bardzo owocna byta takze wizyta u p. doc. An-
ny Klukowskiej. Delegaci z Motdawii zobaczyli miedzy innymi rejestr leczenia profilaktyczne-
go i poznali szczegdbty organizacji leczenia dzieci z hemofilig w Polsce. Motdawscy koledzy
byli bardzo zadowoleni z wizyty i ocenili jg jako wysoce pouczajgcg. Poczynili wiele obser-
wacji, ktore planujg wykorzysta¢ w dziatalnosci swojego stowarzyszenia.

Podsumowujgc, nasza wspétpraca z motdawskg organizacjg pacjentow stopniowo sie
rozwija. Udato sie przezwyciezy¢ cze$¢ przeszkdd, kidre na poczatku bardzo utrudniaty
wspolne dziatania, nawet bariere jezykowa. Bardzo pomocne sg osoby, ktére w charakterze
wolontariuszy pomagajg nam w organizacji wielu przedsiewzie¢. To czesto rodzice chorych
dzieci, ale takze osoby takie jak wspomniana wyzej luliana Braga. Duze znaczenie ma tez
bezpoérednie zaangazowanie Swiatowej Federacji ds. Hemofilii, ktéra objeta Motdawie pro-
gramem GAP (Global Alliance for Progress, czyli: ,Globalny Sojusz na Rzecz Postepu” w
domysle: ,leczenia hemofilii’). Twinning oraz inicjatywy w ramach programu GAP doskonale
sie uzupetniajg. Po lutowym spotkaniu przedstawicieli WFH z urzednikami motdawskiego
ministerstwa zdrowia wiadomo, ze jest w tym roku szansa na znaczng poprawe jakosci le-
czenia hemofilii, w pierwszej kolejnosci u dzieci. Matymi krokami w Motdawii dokonujg sie
zmiany na lepsze. Widoczna jest pozytywna zmiana w mentalnosci pacjentéw i ich rodzin.
Jestesmy przekonani, ze kolejny rok wspotpracy pozwoli nam osiggnaé kolejne wspélne ce-
le.

Radostaw Kaczmarek

[71 KONFERENCJA EHC W BUDAPESZCIE

W dniach 7-9 pazdziernika 2011 r. odbyla sie dwudziesta czwarta, corocznie organizo-
wana konferencja Europejskiego Konsorcjum Hemofilii (European Haemophilia Consortium).
Jako przedstawiciele Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie w konferencji uczest-
niczyli prezes PSCH Bogdan Gajewski i Radostaw Kaczmarek.

Spotkanie otworzyta prof. Klara Vezendi, z Oddziatu Transfuzjologii na Uniwersytecie
Szeged, prezentacjg ,Leczenie hemofili na Wegrzech”. Prof. Vezendi dokonata podsumo-
wania zmian, jakie nastgpity w tym kraju w ciggu ostatnich 22 lat. Przed 1990 r. leczenie
hemofilii na Wegrzech, podobnie jak w innych krajach dawnego bloku wschodniego, ograni-
czone byto do podawania krioprecypitatu i osocza swiezo mrozonego. Brakowato wytycz-
nych w leczeniu, nie istniat rejestr pacjentow ani systemowa organizacja leczenia. Nie funk-
cjonowato jeszcze wowczas stowarzyszenie chorych. Jakos¢ zycia pacjentéw byta drama-
tycznie niska, powszechne byly zmiany zwyrodnieniowe stawdéw juz we wczesnym dziecin-
stwie, obraz doskonale znany takze polskim pacjentom urodzonym przed 1990 r. Dzis na
Wegrzech funkcjonuje 19 osrodkéw kompleksowego leczenia hemofilii, w tym 3 w stolicy, co
jest imponujgce, biorgc pod uwage dziesieciomilionowg populacje Wegier. Nota bene Naro-
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dowy Program Leczenia Hemofilii na lata 2012-2018 dopiero przewiduje utworzenie takich
centrow w Polsce. Wskaznik zuzycia czynnika VIII w przeliczeniu na jednego mieszkanca
Wegier wyniost w 2011 r. 7,0 jednostek (dla poréwnania w Polsce ponizej 5 jednostek).
Koncentraty rekombinowanych czynnikow krzepniecia sg tam dostepne od 2001 r., a dzis
stanowig prawie 40% kupowanych lekoéw, podczas gdy w naszym kraju wprowadzono je do
leczenia dopiero w roku ubiegtym. Od 1999 r. wszystkie dzieci z ciezkg postacig hemofilii sg
objete leczeniem profilaktycznym, a juz w 2008 r. profilaktyka dotyczyta 30% ogdtu wegier-
skich pacjentdw, podczas gdy w Polsce stata sie ona wtedy po raz pierwszy dostepna dla
dzieci. Rdznice te pokazuja, ze chociaz w naszym kraju nastgpity w ostatnich latach ogrom-
ne zmiany w leczeniu hemofilii, to nadal istniejg istotne problemy do rozwigzania.

Dr Maria Kardos zaprezentowata wyniki badan stanu stawdéw u dzieci z ciezkg postacig
hemofilii w wieku 4-18 lat. Byt to owoc wspétpracy dziesieciu osrodkow leczenia hemofilii
Z catego kraju. Wyniki dobitnie potwierdzity obserwacje dokonane juz uprzednio w badaniach
osrodkow zachodnich. Niemal 50% pacjentéw z ciezkg postacig hemofilii objetych pierwotng
profilaktykg nie miato zadnych zmian w stawach powstajgcych wskutek krwawieh. Reszta
miata jedynie niewielkie zmiany, zauwazalne dopiero w badaniu za pomocg MRI, niewykry-
walne w badaniu rentgenowskim. W grupie pacjentéw objetych profilaktykg wtérng lub lecze-
niem na zgdanie nie byto ani jednego pacjenta bez zmian zwyrodnieniowych w stawach. Ini-
cjatywa wegierskich regionalnych osrodkoéw leczenia hemofilii pokazuje dodatkowo, jakie
Zznaczenie ma istnienie takich kompleksowych jednostek dla monitorowania i oceny sku-
tecznosci leczenia.

W kolejnym wystgpieniu Bogdan Gajewski przedstawit sukcesy Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie w staraniach o poprawe leczenia hemofilii w Polsce w ostatnich latach.
Nie ma przesady w stwierdzeniu, ze przedstawiciela z Polski poproszono o takie wystgpienie
nieprzypadkowo. Dziatania naszej organizacji spotykajg sie na arenie miedzynarodowej
Zz duzym uznaniem, a jej skutecznos¢ stawiana jest za wzor. W ciggu ostatnich dwoch lat
wyemitowano w Polsce na temat hemofilii 50 materiatow telewizyjnych. Z kolei ostatnie piec
lat to okoto 500 (!) oficjalnych listdw do Ministerstwa Zdrowia, Narodowego Centrum Krwi
i innych jednostek decyzyjnych w zakresie ochrony zdrowia. Ostatnie lata to jednoczesnie
istotny wzrost zaopatrzenia w czynniki krzepniecia, rozpoczecie programu profilaktyki pier-
wotnej dla dzieci, przeforsowanie oficjalnych wytycznych rozwoju leczenia hemofilii w Polsce
w postaci najpierw Narodowego Programu Leczenia Hemofilii na lata 2005-2011, a nastep-
nie na lata 2012-2018. Zmiany te mozliwe byly miedzy innymi dzieki mréwczej pracy preze-
sa Bogdana Gajewskiego i licznej grupy zaangazowanych chorych lub ich rodzin. Niejedno-
krotnie okazato sie, ze chociaz hemofilicy sg stosunkowo nieliczng grupg pacjentéw, to kon-
solidacja srodowiska sprawia, iz nasz gtos sie liczy w dyskusjach z decydentami. Warto pa-
mieta¢, ze kazdy moze dotozy¢ chocby matlg cegietke, aby poméc, i kazda taka inicjatywa
w ostatecznym rozrachunku sie liczy. Koronnym przyktadem sg znakomite materiaty eduka-
cyjne wydawane przez PSCH dzieki odliczeniom 1% podatku. Pozycje te przygotowuje duze
grono oso6b réznych profesji z catej Polski na podstawie publikacji zagranicznych. Pozwala to
pieczotowicie dostosowacé przekaz wydawanych materiatbw do naszych rodzimych warun-
kow.

Globalny kryzys gospodarczy sprawit, ze podczas spotkan organizacji pacjentéw coraz
czesciej poruszane sg zagadnienia utrzymania optymalnego poziomu leczenia mimo wy-
zwan ekonomicznych. Leczenie hemofilii jest kosztowne, a kryzys zacheca decydentéw do
niekorzystnych dla pacjentow oszczednosci. W zwigzku z tym prelegenci podczas ses;ji
,Ekonomia a optymalne leczenie” omoéwili dostepne miedzynarodowe zalecenia i opracowa-
nia pokazujgce miedzy innymi, ze oszczednosci czynione kosztem poziomu leczenia hemofi-
lii sg pozorne. Daniel Arnberg, prezes Szwedzkiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie,
omowit zaangazowanie swojej organizacji w analizy szwedzkiej agencji oceny technologii
medycznych dotyczgce optacalnosci wysokiego poziomu leczenia hemofilii. Nalezy zazna-
czy¢, ze poziom leczenia hemofilii w Szwecji nalezy do najwyzszych na Swiecie. Decyzje,
jakie tam zapadng, bedg mogty stuzy¢ za punkt odniesienia dla decydentow z innych krajow,
jak réwniez odpowiednich narodowych organizacji pacjentow starajgcych sie o poprawe lub
utrzymanie poziomu leczenia. Prof. Wolfgang Schramm z Monachium oméwit dostepne za-
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lecenia europejskich grup roboczych, w tym takze wytyczne dotyczgce optymalnego leczenia
hemofilii przyjete przez Parlament Europejski.

Podczas sesji poSwieconej modelom pozyskiwania czynnikow krzepniecia w réznych kra-
jach Brian O’'Mahony, prezes Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie i byty pre-
zydent Swiatowej Federacji ds. Hemofilii, oméwit zalety prawidtowo organizowanych prze-
targow centralnych. Z wielu wzgledoéw najlepsza jest procedura przetargowa, w ktérg formal-
nie zaangazowani sg zaréwno urzednicy, jak i lekarze specjalisci oraz organizacja pacjen-
tow. Z punktu widzenia bezpieczenstwa i jakosci lekow bardzo wazne jest, aby w zakupie
koncentratow braty udziat osoby o szczegoétowej wiedzy na temat réznych zagadnien pro-
dukciji lekéw dla chorych na hemofilie. Brian podkreslit, Ze przeszkolony reprezentant orga-
nizacji pacjentéw rowniez moze petni¢ w komisji role eksperta od zagadnien jakosci lekow.
Pacjenci majg szczegdlny interes w tym, aby leki byty jak najlepszej jakosci, zwtaszcza bio-
rgc pod uwage tragiczne wydarzenia masowych zakazeh hemofilikow HIV i wirusami zapale-
nia watroby, jakie miaty miejsce w przesztosci. Udziat organizacji pacjentéw w wyborze le-
kéw gwarantuje, ze cena nie jest jedynym kryterium wyboru produktu. Model przetargéw z
udziatem organizacji pacjentéw funkcjonuje miedzy innymi w Irlandii, Wielkiej Brytanii, Ka-
nadzie, Australii, a takze w mniej rozwinietych krajach, jak Brazylia czy Tajlandia. W skiad
selekcyjnej lub doradczej komisji przetargowej w Irlandii wchodzi: trzech lekarzy, dwéch pa-
cjentéw z Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie, pielegniarka, wirusolog, eks-
pert od bezpieczenstwa krwi i jej pochodnych oraz ekspert od prawnych zagadnien leczenia
skaz krwotocznych. W Australii komisja taka ma charakter nieformalny, tym niemniej powo-
tywana jest przez dyrektora tamtejszego Narodowego Urzedu ds. Krwi i sktada sie z jednego
lub dwéch lekarzy, pielegniarki, przedstawiciela organizacji pacjentéw i trzech urzednikdw.

W Irlandii opracowano bardzo czytelny i przejrzysty proces oceny poréwnywanych kon-
centratow. Wykorzystuje sie tam arkusze punktowania, w ktérych poszczegdélnym produktom
kazdy cztonek komisji selekcyjnej przyznaje dang liczbe punktdw na podstawie okreslonego
kryterium. Kategorig 0gding jest na przyktad bezpieczenstwo, a niektére punktowane kryteria
szczegotowe to inaktywacja wiruséw, rodzaj dodatkéw stabilizujgcych (np. albumina), cze-
stos¢ wystepowania inhibitorow, usuwanie priondw. Koncentrat bez dodatku osoczopochod-
nych biatek, wyprodukowany przy uzyciu najlepszych metod inaktywacji wiruséw oraz usu-
wania priondw i niosgcy najnizsze ryzyko wywotania inhibitora powinien otrzymac najwyzszg
liczbe punktow. W praktyce oczywiscie poszczegolne produkty mogg spetniac te kryteria w
réznym zakresie, dlatego wybér nie jest tak oczywisty, jak w powyzszym przyktadzie, i na
tym witasnie polega przydatnos¢ arkuszy. W ten sposdb czionkowie komisji mogg dokonywaé
wyboru w oparciu o najbardziej merytoryczne przestanki, co ogranicza role ,intuicji” (tudziez
przystowiowego ,widzi mi sie”).

W ramach tej samej sesji Jurij Zuljow, prezes Rosyjskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie, omawiajgc procedury zaopatrzenia w czynniki krzepniecia na terenie Ros;ji przy-
blizyt rozwdj leczenia hemofilii w tym kraju na przestrzeni ostatnich kilku lat. Rosyjskie Sto-
warzyszenie Chorych na Hemofilie powstato w 2000 r. Zaangazowanie jego przedstawicieli
w poprawe opieki nad pacjentami z hemofilig przyczynito sie do kilkukrotnego zwiekszenia
zaopatrzenia w leki i zdecydowanej poprawy organizacji leczenia. Zdaniem Jurija jednym
z istotnych czynnikdw w tym procesie byto utworzenie Zwigzku Rosyjskich Pacjentéw, zrze-
szajgcego 15 rosyjskich organizacji pacjentow. Nie jest to precedens, poniewaz podobna
koalicja, a mianowicie inicjatywa PLUS (Plasma Users Coalition, zrzeszenie organizacji pa-
cjentéw przyjmujacych leki osoczopochodne, np. chorych na hemofilie i pierwotne niedobory
odpornosciowe) brata udziat w tworzeniu wytycznych Parlamentu Europejskiego odno$nie
bezpieczenhstwa leczenia krwig i jej produktami.

Podczas rozmdéw w przerwach miedzy odczytami dowiedzieliSmy sie od cztionkéw rosyj-
skiej delegacji o testach rosyjskich rekombinowanych czynnikow krzepniecia VIII i IX. Taki
przejaw otwarcia sgsiadéw zza wschodniej granicy na nowoczesne technologie w leczeniu
hemofilii jest bardzo wymowny w poréwnaniu z planami naszego Ministerstwa Zdrowia, ktére
przewiduje, ze zrodtem zaopatrzenia w leki dla polskich pacjentow z hemofilig ma by¢ miej-
scowy zakfad frakcjonowania osocza.



Duze wrazenie robita prezentacja pani dr lldiko Horvath z wegierskiego Departamentu
Polityki Zdrowotnej. Jesli uznanie i wyraznie zyczliwy stosunek wobec wegierskiej organizacji
pacjentow nie byt jedynie okolicznosciowg kurtuazja, to relacje Wegierskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie z jednostkg reprezentowang przez panig dr Horvath nalezatoby przy-
jac¢ za wzor wspétpracy urzednikow z organizacjg pacjentow. W wypowiedzi pani dr Horvath
rysowat sie obraz chorych jako rownorzednych partnerow w pracach nad poprawg jakosci
leczenia. Nie padto ani jedno stowo, ktére wskazywatoby na protekcjonalny ton, lekcewaze-
nie czy jednowymiarowe postrzeganie pacjentéw jako roszczeniowej grupy oséb, ktérej ape-
tyty trzeba poskramiaé. Liczne kontakty z naszymi rodzimymi urzednikami, cho¢by na prze-
strzeni ostatniego roku, pokazujg, ze zazwyczaj ich stosunek do pacjentéw jest zgota od-
mienny.

W sesji poswieconej strategiom zapobiegania rozwojowi inhibitora zaprezentowano cie-
kawe nowe doniesienia. Dr Glnter Auerswald z Kliniki Dzieciecej w Bremie zaprezentowat
wyniki prac swojego zespotu dotyczacych ryzyka wystgpienia inhibitora przy dotychczas
stosowanych schematach podawania czynnikéw krzepnigcia. Wynika z nich, ze nalezy uni-
ka¢ pierwszych podan czynnika krzepniecia u dziecka podczas krwawienia lub infekcji,
a zatem nalezy rozpoczynac¢ profilaktyke jak najwczes$niej, a nie, jak dotychczas, po wystg-
pieniu pierwszego krwawienia. Ponadto nalezy unikaé¢ zabiegéw chirurgicznych podczas
pierwszych 20 dni ekspozycji na czynnik (a wiec na przyktad wszczepiania portow!). Prze-
ciwwskazane jest takze szczepienie w dniu podania. Zaleca sie przy tym szczepienie pod-
skorne zamiast domiesniowego. Nowy schemat leczenia profilaktycznego przewiduje jego
rozpoczecie ok. 10 miesigca zycia od dawki 25 IU/kg masy ciata raz w tygodniu i kontynu-
owanie takiego dawkowania przez pierwszych 50 dni. Poczgwszy od 50. dnia zaleca sie po-
dawanie tej samej dawki 2 razy w tygodniu, badz 3 razy w tygodniu, w zaleznosci od indywi-
dualnej sktonnosci do krwawien.

Inni eksperci podkreslali, ze dotychczas nie ma dowoddéw na to, iz ryzyko pojawienia sie
inhibitora jest zwigzane z rodzajem stosowanego czynnika krzepniecia (tzn. od tego, czy jest.
osoczopochodny czy rekombinowany). W dotychczas przeprowadzonych badaniach porow-
nawczych uzyskiwano sprzeczne wyniki, na dodatek nieistotne statystycznie. Dr Paul Gian-
grande z uniwersytetu w Oksfordzie zauwazyt ponadto, ze czestym btedem autoréw publika-
Cji jest m.in. pordwnywanie wynikéw badan czestosci wystepowania inhibitoréw z ostatnich
kilkkunastu i wiecej lat, podczas gdy w tym czasie zmienity sie metody diagnostyczne, co
wptyneto na uzyskiwane wyniki. Dr Giangrande zaznaczyt, ze w swietle tych faktéw czynniki
rekombinowane pozostajg lekami z wyboru w leczeniu hemofilii.

Brian O’Mahony

Ostatniego dnia odbyt sie Walny Zjazd delegatéw narodowych stowarzyszenh. Po czesci
sprawozdawczej przeprowadzono gtosowanie w sprawie wyboru organizatora konferencji
EHC w 2013 r. oraz nowego prezydenta EHC, z uwagi na koniec kadencji dotychczas urze-
dujacego prezydenta, Ada Veldhuizena z Holandii. Wyb6r padt na Rumunskie Stowarzysze-
nie Chorych na Hemofilie, a zatem w 2013 r. konferencja EHC odbedzie sie¢ w Bukareszcie.
Z kolei nowym prezydentem EHC jednogto$nie wybrano wspomnianego powyzej Briana
O’Mahony z Irlandii. Biorgc pod uwage dotychczasowe osiggniecia Briana w dziatalnosci na
rzecz globalnej spotecznosci hemofilowej, nie mozna byto dokonac lepszego wyboru.

Radostaw Kaczmarek
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[8] REHABILITACJA DLA DOROSLYCH WE WROCLAWIU

Wroctawskie koto PSCH od dwdch lat zajmuje sie m.in. tematykg jakosci zycia i rehabili-
tacji oséb chorych na hemofilie. NawigzaliSmy kontakt z mgr fizjoterapii z wroctawskiej AWF
— lzabelg Jaszczur. Na spotkaniach Kota prowadzita ona wykiady na temat rehabilitacji.
Przez pottora roku starata sie znalez¢ miejsce i uzyskaé dofinansowanie na prowadzenie
rehabilitacji dla chorych. Dzieki staraniom pani prof. Matgorzaty Kuliszkiewicz-Janus z Kliniki
Hematologii, Nowotworéw Krwi i Transplantacji Szpiku zapewniono sale do bezptatnego ko-
rzystania. 27 stycznia 2012 r. odbyto sie w Poradni Przyklinicznej spotkanie dotyczgce dar-
mowego programu rehabilitacji dla oséb chorych na hemofilie. Na spotkaniu oméwiono wa-
runki przystgpienia do programu. Warunkiem wstepnym rozpoczecia programu jest liczba co
najmniej 20 osob chetnych do rehabilitacji. Na spotkanie przyszto zaledwie dwanascie oséb,
mimo powiadomienia drogg elektroniczng wszystkich (ponad 100) chorych majgcych dostep
do Internetu. Dziwi nas to bardzo, bo na licznych spotkaniach i szkoleniach cztonkowie na-
szego Kofa od lat wyrazali gorgcg cheé uczestnictwa w takim usprawnianiu. Kiedy wreszcie
sg warunki i osoby chetne do prowadzenia tej dziatalnosci, nasi czionkowie jako$ nie garng
sie do szansy poprawy stanu swojego zdrowia. Moze tg drogg, poprzez Biuletyn, uda sie
naktoni¢ jeszcze niezdecydowanych do przystgpienia do tego programu. Nastepna taka
szansa dla nas moze nie zdarzy¢ sie zbyt szybko. Podaje wiec namiary do pani mgr Izabeli
Jaszczur i jeszcze raz zachecam do zgtaszania sie: tel. 605-119-581 oraz e-mail:
izabela.jaszczur@awf.wroc.pl

Zdzistaw Grzelak

[9] WIESCI Z KOL

Informacje réznig sie miedzy sobg dfugoscig opisywanego okresu. Niektére kotfa pisaty juz
wczesniej o czeSci swoich dokonan, wiec dokonaliSmy skrotow, by nie powtarzac doniesien
Z poprzednich Biuletynoéw.

Gdansk

W 2011 r. Koto zorganizowato dwa zebrania. Pierwsze, 17 kwietnia, z okazji Swiatowego
Dnia Hemofilii, zgromadzito ponad stu uczestnikéw: dorostych chorych, chorych dzieci oraz
ich rodzicow. W trakcie spotkania dr Marek Wlaziowski omoéwit kwestie zapobiegania
krwawieniom u dzieci. Panie psycholog i pedagog przeprowadzity zajecia z chorymi dzie¢mi
majgce na celu wskazanie im mozliwosci integracji w Srodowisku rowiesnikow poprzez
wspolne aktywnosci. W rozmowie z panig psycholog rodzice chorych dzieci pogtebiali temat,
jak zy¢ z dzieckiem chorym, uwzgledniajgc jego potrzeby. Na zajeciach z ratownikami
medycznymi mozna bylo poznaé procedury i czynnosci stosowane w ramach pierwszej
pomocy.

Drugie spotkanie, jesienig 2011 r., poswiecono przekazaniu informacji na temat
funkcjonowania programu profilaktycznego dla dzieci w naszym regionie. Dr Wlaztowski
podat dane statystyczne dotyczgce leczenia dzieci oraz poinformowat o lekach nowej
generacji. Przedstawicielka dostawcy czynnikdw w programie profilaktycznym przedstawiata
wyniki badan zadowolenia pacjentéw z tego programu. Bedg one wskazdowka, jak
w przysztosci organizowac ten sposoéb leczenia.

W ramach interwencji Zarzad Kota zwrdcit sie do Ministra Zdrowia o wyjasnienie sprawy
odmowy wydania czynnika przez RCKIiK w Gdansku dla chorego dziecka. Sprawa okazafa
sie precedensowa i pozwolita uregulowac podobne sytuacje na przysziosc¢.

Ryszard Jurczyk

11


mailto:izabela.jaszczur@awf.wroc.pl

Katowice

19 listopada 2011 r. odbyto sie spotkanie, podczas ktdérego dr Halina Borgiel-Marek z Ka-
tedry Chirurgii Czaszkowo-Szczekowo-Twarzowej z Katowic wygtosita wykfad ,Ekstrakcje
zebow i inne zabiegi w obrebie twarzoczaszki u chorych z zaburzeniami krzepnigcia — do-
Swiadczenia osrodka katowickiego”. Dr Anna Wasek omdwita temat profilaktyki i leczenia
zebow u dzieci z hemofilig A i B. Prezes Kofa, dr Michat Jamrozik przedstawit w skrécie, jak
powinno wygladaé zabezpieczenie hematologiczne takich zabiegdw.

Problemy organizacyjne zwigzane z dostawami domowymi czynnikow dla dzieci powo-
dowaty, ze niejednokrotnie musieliSmy kontaktowac sie z osobami odpowiedzialnymi (leka-
rzami, przedstawicielami firmy farmaceutycznej) w celu wyjasniania wyniktych problemow.

Podejmowali$my réwniez dziatania majgce na celu zapewnienie statego dostepu do czyn-
nikdbw krzepniecia w Bielsku-Biatej i w Czestochowie, po likwidacji tamtejszych oddziatow
terenowych RCKIiK. Koncentraty czynnikow krzepniecia sg tam dostepne przez catg dobe
w bankach krwi przy szpitalach wojewdédzkich.

Uruchomilismy strone internetowg Kofta www.hemofilia.katowice.pl. Zamieszczamy tam
informacje na temat dziatalno$ci stowarzyszenia i leczenia chorych na terenie Slgska.

Aleksandra Nita, Michat Jamrozik

Koto Terenowe Pomorza i Kujaw
17 grudnia 2011 r. odbyly sie warsztaty edukacyjne zorganizowane we wspotpracy z Kili-
nikg Pediatrii, Hematologii i Onkologii Collegium Medium UMK w Bydgoszczy przy wsparciu
firmy Baxter. Rownolegle mialy miejsce dwie sesje: dla dzieci byly to warsztaty edukacyjne
na temat ,Hemofilia i sport, czyli... sportowa fizyka”, natomiast dorostym chorym i ich rodzi-
nom przedstawiono serie wyktadow:
1. ,Hemofilia — nowoczesne metody leczenia hemofilii” (dr Andrzej Kottun z Kliniki Pediatrii,
Hematologii i Onkologii w Bydgoszczy);
2. ,Hemcfilia — autoiniekcje” (piel. dypl. lwona Marczak z Kliniki Pediatrii, Hematologii i On-
kologii w Bydgoszczy);
3. ,Hemcfilia — warsztaty z psychologiem” (mgr Marta Tulinska, mgr Magdalena Woijtkie-
wicz).
Warsztaty i wyktady cieszyly sie duzym zainteresowaniem — wziety w nich udziat 44 oso-
by.
Ewa Szymborska

Poznan

Przede wszystkim, po latach dziatah w zakresie materiatowym, 14 kwietnia 2011 r. udato
sie nam zrealizowaé¢ wystawe fotograficzng ,W kruchym obiektywie”. Ekspozycja fotografii
wykonanych przez chorych na hemofilie, przygotowana w siedzibie Wyzszej Szkoty Jezykéw
Obcych w Poznaniu, dedykowana byta fotoreporterowi ,Gazety Wyborczej” Krzysztofowi
Millerowi, ktéry kilka lat wczes$niej przygotowat fotograficzng wystawe o hemofilii.

W listopadzie mijajgcego roku, takze przy wspotpracy WSJO, zorganizowalismy dla leka-
rzy i pacjentéw pokaz filmu dokumentalnego Marilyn Ness Zta krew.

Poznanskie Koto Terenowe PSCH stara sie takze wplynaé na nowa lokalizacje oddziatu
hematologicznego Szpitala im. Strusia, w ktérym leczg sie dorosli pacjenci chorzy na hemofi-
lie. Ta ostatnia sprawa jest ciggle w toku, trwajg rozmowy z Radg Miasta Poznania, by wy-
bra¢ najdogodniejszg dla naszych pacjentéw lokalizacje, a Stowarzyszenie wystosowato juz
w tej sprawie trzy pisma, przy okazji o sprawie informujgc na biezgco dziennikarzy. Z naj-
nowszych ustalen wynika, ze nasze sugestie zostang wziete pod uwage — szpital otrzyma
lokalizacje w obrebie miasta.

Kazde z tych wymienionych wydarzen miato swoje prasowe komentarze. Wsparcie dzien-
nikarzy po raz kolejny okazuje sie dla nas bardzo pomocne.

Bernadetta Pieczynska

12


http://www.hemofilia.katowice.pl/

Szczecin
Od 10 grudnia 2011 r. sklad zarzadu kota wyglada nastepujgco: Agnieszka Aleksandro-
wicz (prezes), Bogustaw Owsianowski (skarbnik), Matgorzata Kawecka (sekretarz) i Marcin
Podsiadto. Nowa Komisja Rewizyjna: Dariusz Zategowski (przew.), Wiestaw Gryka i Ltukasz
Wisniewski.
(a)

[10] DONIESIENIA ZE SWIATA

Jak w czerwcu 2011 r. doniosto renomowane czasopismo naukowe ,Nature”, amerykan-
skim uczonym z Filadelfii udato sie doprowadzi¢ do catkowitego wyleczenia hemofilii B
u myszy. Moze to okaza¢ sie powaznym krokiem w strone znalezienia metody wyleczenia
hemofilii u ludzi.

Terapia wykorzystuje wirus pozbawiony wiasciwosci chorobotwdrczych do dostarczenia
biatka okreslanego jako nukleazy z motywem palca cynkowego (zinc-finger nucleases) — jest
to cos w rodzaju molekularnych nozyczek — do konkretnego punktu, w ktérym znajduje sie
uszkodzony gen odpowiedzialny za produkcje czynnika IX. Nastepnie dostarcza sie drugi
wirus, zawierajgcy poprawny kod genetyczny do wytwarzania czynnika IX, i umieszcza sie
go w miejscu wykonanego ciecia.

U pieciu nowo narodzonych myszy chorych na hemofilie B jedno wstrzykniecie wystar-
czyto do czesciowego skorygowania niedoboru genetycznego, dzieki czemu czas krzepnie-
cia nie réznit sie znaczgco od wartosci u zdrowych myszy. Te poprawe obserwowano przez
cate osiem miesiecy trwania badan, co oznacza, ze przy kazdym podziale komérek docho-
dzito do przekazania prawidtowej informacji genetycznej.

* kx  *

W lipcu 2011 r. firmy Biogen Idec i Swedish Orphan Biovitrum ogtosity wyniki fazy 1/2a
badan klinicznych opracowanego przez nie rekombinowanego czynnika VIIl. Z badanh prze-
prowadzonych na 16 chorych wynika, ze czas poéitrwania nowego czynnika jest o 1,7 raza
dtuzszy niz w przypadku czynnikéw stosowanych do tej pory. Dla pacjentéw bedzie to ozna-
czac rzadszg koniecznosc¢ przetoczen.

* k%

W sierpniu 2011 r. renomowany ,Journal on Thrombosis and Haemostasis” zamiescit wy-
niki badan holenderskich naukowcéw, ktérzy przeanalizowali dokumentacje leczenia 957
chorych na hemofilie A poddawanych zabiegom operacyjnym, wsrdd ktérych u 342 stwier-
dzono inhibitor. Z badan wynika, ze u pacjentow, ktérzy po raz pierwszy w zyciu otrzymali
masywne dawki koncentratéw czynnika VIII, ryzyko wystgpienia inhibitora byto czterokrotnie
wyzsze niz u pacjentéw wczesniej leczonych profilaktycznie.

Te wyniki stanowig silny argument za profilaktykg u dzieci.

(oprac. as na podst. artykutu Normana Page’a The Blood Factor w czasopismie
»Hemophilia Today”, 46.3, listopad 2011)

[11] KILKA SLOW KOMENTARZA

Pierwsza z zamieszczonych powyzej wiesci ze swiata moze wzbudzi¢ wesotos¢. Kogo
interesuje leczenie myszy? Jednak jest to doniesienie, ktére moze oznacza¢ nadzieje dla
wielu z nas, zwilaszcza tych mtodszych. Eksperymenty medyczne zaczynajg sie od do-
Swiadczen na zwierzetach. Potem, gdy metoda wstepnie sie sprawdzi, przychodzi czas na
pierwsze proby kliniczne z udziatem ludzi. Nie zawsze to, co byto skuteczne u zwierzat, po-
twierdza sie w badaniach na ludziach. Jest jednak spore prawdopodobienstwo, ze za kilka lat
przeczytamy o pierwszych udanych prébach tego rodzaju, w ktérych catkowicie wyleczono
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cztowieka chorego na hemofilie. Mozna mie¢ nadzieje, ze po kolejnych kilku, by¢ moze kil-
kunastu latach przyjdzie takze pora na wykorzystanie takiej metody w regularnym leczeniu.
W informacji o kolejnych udanych prébach z czynnikiem o wydtuzonym czasie poéttrwania
warto podkresli¢, ze chodzi o czynnik rekombinowany. Tylko bowiem takie czynniki stanowig
obiekt zainteresowania naukowcdéw pracujgcych nad dalszymi udoskonaleniami. Czynniki
osoczopochodne, ktére przeciez kiedys stanowity znaczny krok naprzéd w poréownaniu
Z krioprecypitatem, zapewne jeszcze za zycia naszego pokolenia odejdg do lamusa, tak jak
silnik parowy przegrat z silnikiem spalinowym.
Adam Sumera

[12] SUKCES TERAPII GENOWEJ W HEMOFILII B

W grudniu 2011 r. renomowane czasopismo medyczne ,New England Journal of Medi-
cine” opublikowato bardzo istotng informacje. Otéz u szesciu pacjentdw z ciezkg postacig
hemofilii B uzyskano pozytywng reakcje na wstrzykniecie normalnego genu odpowiedzial-
nego za wytwarzanie czynnika IX. U pierwszego z pacjentow, ktéremu podano niskg dawke,
przez ponad 16 miesiecy utrzymywat sie poziom 2%, podczas gdy inny pacjent, ktory otrzy-
mat najwiekszg dawke, przez 20 tygodni miat poziom oscylujgcy miedzy 8% a 12%. U catej
szostki stwierdzono korzystny wplyw zastosowania terapii genowe;j.

Zdaniem naukowcow jest to istotny krok w kierunku wyeliminowania potrzeby dozylnego
podawania czynnika krzepniecia. Jednoczes$nie jest to potwierdzenie, ze diugotrwate efekty
terapii genowej w hemofilii B sg mozliwe do uzyskania takze u ludzi. Chociaz taka terapia
jest nadal zwigzana z ryzykiem przejsciowych zaktécen czynnosci watroby, to jednak daje
ona szanse przeksztatcenia ciezkiej postaci hemofilii w posta¢ tagodng lub nawet catkowite-
go wyeliminowania tej choroby.

Metoda zostata opracowana przez naukowcédw z angielskiego Royal Free Hospital i ame-
rykanskiego St. Jude’s Children’s Research Hospital w Memphis.

(oprac. as na podst. informaciji ze stron internetowych www.wfh.org i www.ucl.ac.uk)

[13] POLAK WSROD PIONIEROW TERAPII HEMOFILII B:
ROZMOWA Z SEBASTIANEM MISZTALEM

Przedstawiamy wywiad z jednym z uczestnikéw badan genetycznych, o ktérych moéwi
poprzedni artykut. Sebastian Misztal mieszka w Wielkiej Brytanii, ale jest Polakiem i urodzit
sie w naszym kraju. Rozmowa odbyta sie za pos$rednictwem maili.

Adam Sumera: Ciesze sie, ze znalaztes czas na wywiad dla Biuletynu, tym bardziej, ze
bedzie to pierwszy wywiad z Toba, jaki ukaze sie w Polsce. Tych dla pism zagranicz-
nych byto juz wiele, wystarczy zajrze¢ do Internetu. Rozmawiamy na odlegtos¢, bo ja
zadaje pytania z Polski, a Ty odpowiadasz z Anglii. Powiedz nam kilka stéw o sobie.

Sebastian Misztal: Mam 33 lata. Mieszkam w pétnocnej czesci Londynu. Prowadze firme
zajmujgca sie rozwigzaniami audio/wideo, automatyzacjg nieruchomosci i systemami ochro-
ny. W Wielkiej Brytanii jestem od czterech lat.

AS: Wiem, ze masz hemofili¢ B, posta¢ ciezka. Jaki przed terapia byt Twéj stan zdro-
wia, jak wygladatlo wczesniejsze leczenie? Jak w ogdle wyglada opieka nad chorymi
na hemofilie w Wielkiej Brytanii?

SM: Mdj stan zdrowia to zagadnienie troche bardziej skomplikowane. W Polsce od dziecka
nie bytem poddawany zadnej profilaktyce, co spowodowato nieodwracalne uszkodzenie
stawdéw skokowych. Innych pewnie tez, ale stawy skokowe sg w najgorszym stanie i do dzi$
jestem na lekach przeciwbdélowych, by méc normalnie funkcjonowaé. Zatem stan zdrowia nie
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byt najlepszy. Po przyjezdzie do Anglii moj lekarz pierwszego kontaktu skierowat mnie do
Royal Free Hospital w Hampstead (jednej z dzielnic Londynu), do osrodka leczenia hemofilii.
| tak zaczeta sie moja przygoda z profilaktyka. Na poczatku jezdzitem z pracy do szpitala
dwa razy w tygodniu na podanie czynnika, potem zostatem przeszkolony, jak podawac go
sobie samodzielnie. Czynnik jest dostarczany do domu razem ze strzykawkami i innymi po-
trzebnymi rzeczami. Opieka nad chorymi w Wielkiej Brytanii bardzo pozytywnie mnie zasko-
czyta.

Sebastian Misztal

AS: Jak doszto do tego, ze wzigltes udziat w programie klinicznym? Jakie byly wyma-
gania organizatoréw?

SM: Jako pacjent szpitala w Hampstead miatem przyjemnosé poznac jednego z gtéwnych
autorow terapii genetycznej, emerytowanego juz dyrektora centrum hemofilii w tym szpitalu,
profesora EdwardaTuddenhama i doktora Amita Nathwani, réwniez odpowiedzialnego za
terapie. Opowiedzieli mi o swoich badaniach i o tym, ze wchodzg one w faze testow klinicz-
nych. Powiedzieli tez, ze szukajg chetnych, a wtasciwie pierwszego chetnego, ktéry wezmie
na siebie ryzyko. Wymagania byly do$¢ skomplikowane: ogdlnie dobry stan zdrowia, przede
wszystkim prawidtowe funkcjonowanie watroby, oczywiscie ciezka postaé hemofilii B, a poza
tym — brak odpornosci na wirus bedgcy wektorem; taka odpornosc¢ wystepuje u duzej czesci
populaciji.

AS: Czy podjecie decyzji zajeto Ci duzo czasu?

SM: Nad udziatem w programie nie zastanawiatem sie zbyt dtugo, mimo informacji o mozli-
wym ryzyku, w skrajnym przypadku nawet zagrozeniu zycia. Moja wiedza z zakresu biologii
i genetyki, cho¢ nieco ograniczona, pozwolita mi doj$¢ do wniosku, ze ryzyko jest minimalne,
a mozliwosci ogromne — chociaz degradacji swoich stawéw skokowych nie mogtem juz cof-
nac. Juz przyjecie pierwszej, czyli najnizszej dawki wigzato sie z pewng poprawg poziomu
czynnika IX we krwi.

AS: Chodzito tylko o szanse poprawienia wtasnego stanu zdrowia?
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SM: Poddajgc sie terapii, myslatem raczej o innych chorych, ktorzy jako dzieci, tak jak ja
swego czasu w Polsce, dorastajg bez profilaktyki na catym $wiecie, a wszystko, czego ja
doswiadczytem, moze by¢ im oszczedzone za sprawg jednego prostego zastrzyku...Warto
zaryzykowac? Uznatem, ze zdecydowanie warto. | okazato sie, ze miatem racje.

AS: Jak dtugo trwat program i jak wygladat?

SM: Program zaczat sie od badan wstepnych — wszystkich mozliwych badan krwi, testu od-
pornosci na wektor, zbadania funkcjonowania watroby itd. Ten etap nie byt ucigzliwy. Inten-
syfikacja badan przed samg procedurg byfa troche bardziej meczgca, poniewaz musiatem
by¢ czestym gosciem w szpitalu i to troche przeszkadzato mi w codziennych zajeciach. Sa-
ma procedura podania wektora trwata dwie godziny, jednak musiatem pozosta¢ w szpitalu
pod obserwacjg przez dobe. Po samej procedurze musiatem meldowac sie w szpitalu co-
dziennie przez dwa tygodnie, a potem coraz rzadziej — dwa razy w tygodniu, raz na miesigc
itd. Ten etap byt bardzo niewygodny, ale dalej twierdze, ze byto warto.

AS: lle jeszcze os6b uczestniczyto w tej terapii?

SM: Nie wiem, ilu doktadnie pacjentéw uczestniczytlo w testach, byto to kilka oséb, ale
z uwagi na ciggty brak czasu miatem przyjemnos¢ poznac tylko jedng z nich.

AS: Jakie s skutki — dorazne i dtugofalowe? Czy jestes zadowolony?

SM: Skutki sg co najmniej obiecujgce. Poziom czynnika IX we krwi wzrdst z ponizej 1% do
okoto 2%, co w praktyce oznacza brak potrzeby profilaktyki i podawanie czynnika tylko w
wypadku urazéw. Dato mi to mozliwos¢ bycia bardziej aktywnym niz bylem przez ostatnich
kilka lat, wiec pozbytem sie nadwagi i wrocitem do formy z czaséw szkoty sredniej. Moje sa-
mopoczucie bardzo sie poprawito i wiasciwie zyje prawie normalnie. Brak potrzeby profilak-
tyki jest przyjemny sam w sobie — po prostu nie musze wykonywaé wstrzyknie¢ dozylnych
dwa razy w tygodniu. Jak dotgd procedura nie przyniosta zadnych skutkéw ubocznych. Co
do samopoczucia innych, wiem tylko tyle, co przeczytatem w wywiadach. Inni uczestnicy
piszg tam o powrocie do gry w pitke nozng itp. Wiec wnioskuje, ze skutki sg takie same jak
u mnie albo nawet bardziej obiecujace.

AS: Co chciatbys$ przekazaé czytelnikom Biuletynu?

SM: Czytelnikom Biuletynu chciatbym przekaza¢ tylko tyle, zeby zyli normalnie (w miare
mozliwosci), bo my chorzy na hemofilie potrafimy dokona¢ tego, czego chcemy, tak jak kaz-
dy inny cztowiek. Choroba jest utrudnieniem, ale nie barierg, ktorej nie da sie przekroczyc,
wiec glowa do gory. Nowa terapia niesie ze sobg wiele mozliwosci i dzieki pracy lekarzy od-
danych tej nowej metodzie moze by¢ juz wkrétce dostepna i uczyni¢ nasze zycie tatwiej-
szym.

AS: Dzigkuje za rozmowe.

[14] KIBICUIMY ALEXOWI DOWSETTOWI!

Alex Dowsett skonczyt 23 lata. Jest kolarzem. Moze pochwali¢ sie m.in. tytutem mistrza
Wielkiej Brytanii do lat 23 w jezdzie na czas (2008 i 2009) oraz srebrnym medalem w jezdzie
na czas podczas Igrzysk Wspdlnoty Brytyjskiej w 2010 r. We wrzesniu 2011 r. zostat kolar-
skim mistrzem Wielkiej Brytanii w jezdzie na czas. Teraz marzy o starcie na Igrzyskach
Olimpijskich w Londynie, no i oczywiscie o dobrym wyniku.

Czemu piszemy o nim w Biuletynie? Ot6z Alex Dowsett ma hemofilie A, i to posta¢ ciezka!
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Jak sam moéwi w jednym z wywiadow, jest na regularnej profilaktyce, podajgc sobie czyn-
nik co drugi dzien. Dzieki temu uzyskuje ok. 60% normalnego poziomu czynnika, ale oczy-
wiscie w razie upadku bierze dodatkowg dawke. Jak zauwaza z udmiechem, koncentrat
czynnika nie zalicza sie do lekéw nadzorowanych przez komisje antydopingowe, wiec nie ma
z tym ktopotdéw formalnych, jak to jest na przyktad w przypadku lekéw na astme.

Hemofilie zdiagnozowano u niego, gdy miat pottora roku. Na szczescie rodzice nie za-
mkneli mu drogi do sportu. Kiedy byt dzieckiem, lekarze powiedzieli, ze dobrze zrobi mu
ptywanie. Wtedy jego mama wysytata go na lekcje ptywania szes¢ dni w tygodniu. Ojciec
zabierat go w niedziele na gokarty, a potem kupit mu matg zagléwke.

Zapytany, czy uwaza, ze jedng z jego misji jest propagowanie sportu, Alex odpowiada:
»1ak, na pewno, zwtaszcza wsréd chorych na hemofilie. Kiedy rodzice dowiadujg sie o scho-
rzeniu dziecka, tatwo wpadajg w panike. Starajg sie owing¢ dziecko w wate, ale im spraw-
niejszy jestes w dziecinstwie, tym mniej bedziesz mie¢ probleméw potem. Wszyscy rodzice
chronig swoje dziecko i nie chca, zeby stato mu sie cos ztego, ale dzieki sportowi dzieci mo-
gg zdoby¢ samodzielno$é, site i wiare w siebie, a to pomoze im pdzniej w zyciu”.

Alex wspofpracuje z Brytyjskim Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie, a takze z WFH,
udzielajgc wywiadow, w ktérych méwi o swoich osiggnieciach sportowych i o hemofilii.

Czy medal na Igrzyskach Olimpijskich nie bytby dobrg okazjg do pokazania wszystkim, ile
daje odpowiednia profilaktyka w przypadku ciezkiej postaci hemofilii?

Adam Sumera
(korzystatem m.in. z internetowego wywiadu Anny Magrath
»A Conversation with Alex Dowsett” ma stronie Cyclings.uk)

Biezgce informacje o Alexie mozna znalez¢ m.in. na jego stronie na Facebooku:
http:/imww.facebook.com/alexdowsettofficial

[15] JAK MOWIC O HEMOFILII?

Przygotowujgc materiat poswiecony Alexowi Dowsettowi, korzystatem z materiatdéw an-
glojezycznych. Sitg rzeczy pewne wyrazenia musiatem przektada¢ na polski. | jak zwykle
przy pisaniu o hemofilii, natrafitem na rozbieznosci. Méwigc o gronie, w ktérym chciatby pro-
pagowac¢ sport, Alex uzywa zwrotu ,haemophilia community”. Przettumaczytem to jako
»wsréd chorych na hemofilie”, bo tak na ogét méwimy. Rzecz jednak w tym, ze po angielsku
nie byto tam stowa ,chorzy”; uzyty przez kolarza zwrot mozna by odda¢ jako ,spotecznos¢
hemofilowa”.

Mysle, ze nie chodzi tu o problemy jezykoznawcze, w rodzaju takich, ze Polak o 12.30
powie, ze jest ,wpot do pierwszej’, a Anglik: ,half past twelve”, czyli ,wpdt po dwunastej”.
W gre wchodzg raczej kwestie psychologiczne. Méwimy o ,chorych na hemofilie”, Anglosasi
zas$ o ,people with haemophilia”, czyli o ,ludziach z hemofilig”. Czy zaleznie od sposobu mé-
wienia hemofilia jakos traci swoje zlowrézbne znaczenie?

Chyba warto bedzie do tego wréci¢. A moze Czytelnicy Biuletynu zechcg zabrac gtos w tej
sprawie?

(as)

[16] BLOGI O HEMOFILII

Wszystkim czytelnikom Biuletynu majgcym dostep do Internetu moge poleci¢ blog zatytu-
towany ,Cztowieki i jeze” (pozorny btad gramatyczny w tytule jest catkowicie zamierzony).
Wystarczy wejs¢ na strone o adresie:

http://voila-be.blogspot.com
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Wsrod wielu ciekawych refleksji mozna tam znalez¢ sporo uwag dotyczgcych hemofilii.
Czytelnicy Biuletynu z tatwoscig zidentyfikujg, kto jest autorkg blogowych wpisow, tym bar-
dziej, ze powracajg tam pewne tematy i opowiesci znane z naszych tamédw.

Osoby dobrze radzgce sobie z tekstami angielskimi mogg zajrzeC takze na strone
http://hemophiliaisforgirls.blogspot.com. Ten blog prowadzi Ryanne Radford z Calgary
w Kanadzie. Ryanne jest mtodg kobietg cierpigcg na powazny niedobér czynnika V. Jak sa-
ma ocenia, do tej pory w swoim zyciu przyjeta ponad 2000 opakowan osocza swiezo mro-
zonego i tgcznie spedzita w szpitalach przeszito pieé lat. W spoteczenstwie wcigz dominuje
przeswiadczenie, ze hemofilia i inne skazy krwotoczne to schorzenia dotykajgce tylko przed-
stawicieli ptci meskiej. Te zapiski uswiadamiajg, jak bardzo fatszywe jest takie stwierdzenie.

(as)

[17] PAMIETAJMY O JEDNYM PROCENCIE!

Jestesmy w okresie rozliczania podatku dochodowego za ubiegty rok. Pamietajmy, ze
mamy mozliwo$¢ przekazania 1 procenta z podatku naleznego z naszego PIT-u na rzecz
wybranej organizacji pozytku publicznego. Przypominamy, ze Polskie Stowarzyszenie Cho-
rych na Hemofilie jest oficjalnie zarejestrowane jako taka organizacja. Przekazanie jednego
procenta nie wigze sie z zadnymi kosztami. Wystarczy jedynie wypetni¢ odpowiednie rubryki
w swoim zeznaniu podatkowym, a urzad skarbowy przekaze 1% naszego podatku na konto
PSCH.

Numer rejestru KRS naszego Stowarzyszenia brzmi: 0000169422.

Jesli chcemy, mozemy dodatkowo wskazaé, dla ktérego z két terenowych Stowarzyszenia
ma zostac przeznaczona nasza wptata.

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

Rozliczajgc PIT, nalezy takze pamieta¢é o mozliwosciach skorzystania z odliczen. Ulga
Z tytutlu uzytkowania Internetu pozwala na odliczenie do wyznaczonego limitu (konieczna
faktura na nazwisko odliczajgcego). Odlicza¢ mozna takze wydatki na cele rehabilitacyjne
oraz wydatki zwigzane z utatwieniem wykonywania czynnos$ci zyciowych (np. dostosowanie
tazienki), a osoby ze znacznym lub umiarkowanym stopniem niepetnosprawnosci moga odli-
czy¢ koszty uzywania samochodu osobowego w celu dojazdu na niezbedne zabiegi leczni-
czo-rehabilitacyjne. Szczegoty w instrukcji do PIT/O.

(as)
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[18] JOLKA
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

— z kangurzatkiem na brzuchu mamy — poranne krople na trawie

— egzemplarz czasopisma — ostro zatamany brzeg stotu

— majg pierwszehstwo na zebrach — dwanascie sztuk

— panstwo z Moskwa — kwota wydana na kupno

— $cienna tkanina dekoracyjna; gobelin — pracuje w kopalni

— klub siatkarski z Betchatowa — pot roku akademickiego

— znak Zodiaku poprzedzajacy Wage — skutek, rezultat

— w nim raczkujgce dziecko — wezet

— pomaga ham w trudnych sytuacjach — nie oryginaty

— motocykl z matymi kotami — z nig w oku — to ze wzruszeniem
— tylna czes¢ tutowia — plynie nieubtaganie

— zdobywa kolejne sprawnosci — pani realizujgca recepty

— drugi mgz matki — przypiecze kromke na sniadanie
— podstepne dziatanie, machinacja — nasz kontynent

— przezyta przygody w Krainie Czaréw — ciosy zadawane szpada

— z6ity $piewak w klatce — od barku do tokcia

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

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

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: tddzkie Koto Terenowe Polskiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka
62, 93-513 Lodz.

Nasz kontakt internetowy: rpren2@gmail.com; psch_lodz@interia.pl;

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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