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Jesienny numer Biuletynu otwierajg dwa materiaty przygotowane przez lekarzy.
Dr Michat Jamrozik omawia szanse na nowe leki dla chorych z inhibitorem [1].
Dr Joanna Zdziarska referuje obserwacje naukowe dotyczgce mozliwych rdznic
w objawach, a zwfaszcza w sktonnosci do wylewow, miedzy hemofilig A a hemofilig B
[2]. Na polecenie zastuguje obszerna relacja Radostawa Kaczmarka z kongresu
Swiatowej Federacji Hemofilii [3]). Dopetnieniem tej relacji sg obserwacje Bernadetty
Pieczynskiej, ktora rowniez uczestniczyta w tym wydarzeniu [4].

Nominacja kol. Kaczmarka, ktory wszedt do wtadz EHC, to dowod uznania dla
Jego osobistych osiggniec, ale tez i nobilitacja dla naszego Stowarzyszenia [5].

Duzg wage w Biuletynie przywigzujemy do artykutow dotyczgcych kwestii psy-
chologicznych. Materiat przygotowany przez Aleksandre Marszat-Szymczyk ma
szczegdlne znaczenie — autorka nie tylko jest psychologiem, lecz rowniez zna pro-
blemy skazy krwotocznej z wtasnego doswiadczenia [6].

Warto przeczyta¢ o programie rehabilitacji we Wroctawiu [7]. Czekamy na sygna-
fy o podobnych inicjatywach w innych czesciach kraju.

W numerze 42 pisaliSmy o osiggnieciach Alexa Dowsetta, brytyjskiego kolarza,
ktory uprawia sport wyczynowy mimo ciezkiej postaci hemofilii A. Tym razem przed-
stawiamy wywiad, jaki z tym sportowcem specjalnie dla Biuletynu przeprowadzit Ra-
dostaw Kaczmarek [9].

Jolka dostata krotki urlop, ale wroci w nastepnym numerze.

Adam Sumera

[1] NOWE LEKI DLA CHORYCH Z INHIBITOREM?

Jednym z powiktan leczenia substytucyjnego hemofilii jest powstanie inhibitora.
W odpowiedzi na podawany dozylnie czynnik krzepniecia dochodzi do produkcji przeciwciat,
ktére blokujg jego dziatanie. Efektem tego jest niemoznos$é powstrzymania krwawienia po
wstrzyknieciu koncentratu. Jesli miano inhibitora jest niskie, mozna opanowacC krwawienia
duzymi dawkami czynnika; jesli wysokie, to konieczne jest zastosowanie innych preparatow.
W praktyce klinicznej do wyboru sg dwa leki: rekombinowany czynnik Vlla (NovoSeven) oraz
zespot czynnikdw omijajgcych inhibitor (FEIBA). Aktywujg one proces krzepniecia, omijajgc
etapy, w ktorych bierze udziat czynnik VIII lub IX.

Inhibitor mozna tez wyeliminowac, indukujgc tolerancje immunologiczng. Metoda polega
na podawaniu codziennie przez kilka miesiecy bardzo duzych dawek czynnika VIII,
w niektérych przypadkach z koniecznos$cig dotgczenia lekéw cytostatycznych.

Dostepnos$¢ do lekdéw omijajgcych inhibitor oraz do indukcji tolerancji immunologicznej jest
ciggle w Polsce ograniczona. Dotyczy to réwniez wielu innych krajow, zwlaszcza tych
0 nizszym statusie ekonomicznym. Barierg pierwszoplanowg jest wysoki koszt lekow.

Interesujgcym uzupetnieniem czynnikbw omijajgcych inhibitor do leczenia krwawien
w hemofilii powiktfanej inhibitorem mogg by¢ nowe leki, ktérych mechanizm dziatania prze-
ciwkrwotocznego jest odmienny. Zostaty skonstruowane w celu zablokowania dziatania
TFPI.



TFPI, czyli inhibitor zewnatrzpochodnego szlaku krzepniecia, jest biatkiem wystepujacym
W 0s0czu zwigzanym gtéwnie z lipoproteinami. W obecnoéci czynnika Xa inhibitor ten wigze
sie i inaktywuje kompleks: czynnik tkankowy — czynnikVila. W warunkach fizjologicznych
zapobiega nadmiernej aktywacji uktadu krzepniecia, czyli stanowi nadkrzepliwos$ci. Dzieki
takiemu oddziatywaniu nie dochodzi do niekontrolowanego krzepniecia krwi prowadzgcego
do zakrzepicy.

Aktualnie toczy sie kilka badan klinicznych dotyczacych zastosowania réznych sposobdéw
zablokowania dziatania tego biatka. Efektem blokady dziatania TFPI ma byé pobudzenie ge-
neracji trombiny, co u chorego na hemofilie powiktang inhibitorem wobec czynnika VIl moze
zapobiega¢ krwawieniom i / lub je leczyé. Jesli potwierdzi sie skuteczno$¢ i bezpieczenstwo
nowych czgsteczek, chorzy z inhibitorem bedg mieli rozszerzony dostep do lekéw przeciw-
krwotocznych.

Michat Jamrozik

[2] ROZNICE W OBRAZIE KLINICZNYM HEMOFILII A | B

W listopadzie 2011 r. w naukowym czasopi$émie ,Haemophilia” ukazata sie ciekawa praca
badaczy kanadyjskich dotyczgca réznic pomiedzy hemofilig A i hemofilig B (Nagel K, Walker
I, Decker K, Chan AK, Pai MK. Comparing bleed frequency and factor concentrate use be-
tween haemophilia A and B patients. ,Haemophilia”. 2011 Nov; 17 /6/: 872-4.) Tradycyjnie
obie te choroby uwaza sie za bardzo podobne, o zblizonych objawach, ryzyku artropatii, ta-
kim samym dziedziczeniu i leczeniu (pomijajgc inny sposéb wyliczania dawek czynnika VI
i czynnika IX oraz dtuzszy czas poéftrwania czynnika IX, ktéry umozliwia rzadsze dawkowanie
leku).

Lekarze obserwujg jednak pewne istotne réznice w obrazie klinicznym (objawach) obu
hemofilii. Zauwazono, ze przy takim samym poziomie czynnika VIII i IX we krwi chorzy na
hemofilie A krwawig czesciej niz chorzy na hemofilie B. Postanowiono sprawdzi¢ te obser-
wacje w ramach badania naukowego. Wyniki takiego badania przedstawiono we wspomnia-
nej wyzej publikacji. Przeanalizowano czestos¢ krwawieh oraz zuzycie czynnika w ciggu
trzech lat (2001-3) u 88 pacjentow chorych na ciezkg lub umiarkowang hemofilie A lub B
w wieku 1-73 lat. W tej grupie znalazto sie 58 pacjentéw z ciezkg hemofilig A, 15 z ciezka
hemofilig B, 10 z umiarkowang hemofilig A oraz 5 z umiarkowang hemofilig B.

Co ciekawe, ustalono, ze chorzy na hemofilie A krwawili znacznie cze$ciej (Srednio ok. 14
krwawien na rok, podczas gdy w grupie chorych na hemofilie B doszto $rednio do ok. 8
krwawien na rok). Zuzycie koncentratu czynnika VIII i IX liczone w tysigcach jednostek na
pacjenta bylo podobne, jednak nalezy pamietaé, ze dawki jednorazowe koncentratu IX sg
ponad dwukrotnie wieksze niz dawki czynnika VIl (stosowano wytgcznie czynniki rekombi-
nowane) — stgd wniosek, iz chorzy na hemofilie A wymagali znacznie wiecej czynnika w celu
leczenia krwawien.

Wsréd 68 chorych na hemofilie A dziesieciu wymagato operacji stawu z powodu artropatii
hemofilowej. Wsrod 20 chorych na hemofilie B operacji wymagat tylko jeden pacjent.
W przeliczeniu na liczbe pacjentéw stwierdzono, ze chorzy na hemofilie A byli operowani
ponad trzykrotnie czesciej.

Inni badacze juz wczesniej zwracali uwage, ze hemofilia B ma prawdopodobnie tagod-
niejszy przebieg niz hemofilia A. Nie wiadomo, dlaczego tak sie dzieje. Badan dotyczgcych
hemofilii B jest znacznie mniej, poniewaz choroba jest okoto siedmiokrotnie rzadsza niz he-
mofilia A, stgd mniej wiadomo na temat tej populacji chorych.

Jaki wniosek wyptywa ze wspomnianych obserwaciji? Na pewno taki, ze niektérych zasad
stosowanych w hemofilii A nie powinno sie automatycznie przenosi¢ na grupe chorych
z hemofilig B. Lekarze sg zgodni, ze wszystkie dzieci z ciezkg hemofilig A nalezy jak naj-
wczesniej obejmowac profilaktyka pierwotng, cho¢ pewna bardzo niewielka ich grupa bedzie
krwawiC bardzo rzadko (nie wiadomo jednak jeszcze, jak przewidzie¢, ktore dziecko bedzie
miato tagodny przebieg choroby). W przypadku hemofilii B liczba takich dzieci niewymagaja-



cych profilaktyki jest prawdopodobnie znacznie wigksza niz w przypadku hemofilii A, stad
naukowcy muszg dotozyc¢ staran, aby znalez¢é metode ,wytapania” takich pacjentow.
lek. med. Joanna Zdziarska, Klinika Hematologii w Krakowie

[3] XXX MIEDZYNARODOWY KONGRES WFH

W dniach 8-12 lipca br. w Paryzu odbyt sie XXX Kongres Swiatowej Federacji Hemofilii
(World Federation of Hemophilia). Jest to najwieksze tego rodzaju wydarzenie skupiajgce
globalng spotecznos¢ oséb ze skazami krwotocznymi. Kongres organizowany jest co dwa
lata i za kazdym razem cieszy sie wiekszym zainteresowaniem. W tym roku wzieta w nim
udziat rekordowa liczba 5400 os6b z catego sSwiata: lekarzy réznych specjalnosci, majacych
w jakiejs mierze do czynienia ze skazami krwotocznymi, a wiec przede wszystkim hemato-
logbéw, ale takze np. stomatologéw czy ortopeddw; fizjoterapeutdw, psychologéw, pielegnia-
rek i pielegniarzy, naukowcow i oczywiscie pacjentéw, delegatow narodowych stowarzyszen
chorych na hemofilie i inne skazy krwotoczne. Warto zauwazy¢, ze podczas tegorocznego
kongresu odbyly sie obchody 50. rocznicy zatozenia organizaciji, ktéra przypada w przysziym
roku.

Sposréd lekarzy z Polski do Paryza przyjechat prof. Jerzy Windyga z Instytutu Hematolo-
gii i Transfuzjologii w Warszawie, doc. Anna Klukowska z Kliniki Pediatrii, Hematologii i On-
kologii Akademii Medycznej w Warszawie oraz prof. Krystyna Zawilska z Oddziatu Hemato-
logii i Choréb Wewnetrznych Szpitala im. Strusia w Poznaniu. Polskie Stowarzyszenie Cho-
rych na Hemofilie reprezentowali: prezes Bogdan Gajewski, prezes Kota Terenowego PSCH
w Poznaniu dr Bernadetta Pieczynska oraz nizej podpisany, Radostaw Kaczmarek z Kota
Terenowego PSCH we Wroctawiu.

Global NMO Training

Dzieki wsparciu organizatorow miatem przyjemnos¢ uczestniczy¢ w szkoleniu dla naro-
dowych organizacji cztonkowskich (ang. National Member Organizations, w ten sposéb okre-
Sla sie organizacje pacjentdow ze skazami krwotocznymi bedgce cztonkami WFH) z catego
swiata pod nazwa: ,Global NMO Training”, ktére odbylo sie w dniach 5-7 lipca
w Marne-la-Valée, nieopodal Paryza. W spotkaniu uczestniczyto ponad 100 oséb z 83 kra-
jow. Z wielu wzgledow byto to cenne doswiadczenie. Po pierwsze dawalo szanse na zapo-
znanie sie z wiekszoscig zagadnien o najwiekszym znaczeniu dla organizacji pacjentéw. Co
prawda byly one pdzniej poruszane podczas poszczegodinych sesji kongresowych, jednak
bytoby niemozliwe uczestniczy¢ w kazdej z nich, bo naktadaly sie w programie z nie mnigj
ciekawymi sesjami wyktadowymi na tematy medyczne, naukowe i pokrewne. Po drugie, dla
delegatéw organizacji pacjentow byta to okazja do poznania struktury i sposobu dziatania
WFH ,od kuchni’. Program spotkania podzielono na sesje plenarne oraz warsztaty w mniej-
szych grupach. Podczas sesji plenarnych wygtoszono prezentacje m.in. na temat aktualnych
przedsiewzie¢ i zmian w WFH, zdobywania funduszy na dziatalno$¢ organizacji pacjentow,
a takze badan naukowych nad nowymi metodami leczenia i badan klinicznych.

Swiatowa Federacja Hemofilii z siedzibg w Montrealu jest zarzadzana na dwéch szcze-
blach. Pierwszy stanowig wolontariusze tworzacy komitet wykonawczy, z prezydentem na
czele. Ciato to podejmuje najwazniejsze, strategiczne decyzje dotyczgce dziatan organizaciji.
Dzigki znacznym srodkom, ktére WFH udaje sie zdoby¢ na dziatalno$¢, istnieje drugi szcze-
bel, a mianowicie pfatny personel zajmujgcy sie logistyka, zdobywaniem sponsoréw i pro-
wadzeniem dziatalnosci organizacji ,na co dzien”. Umozliwia to wolontariuszom skoncentro-
wanie wysitkbw na przygotowywaniu publikacji, gromadzeniu danych na temat rozwoju le-
czenia skaz krwotocznych w roznych czesciach swiata, wspoétpracy z narodowymi organiza-
cjami pacjentéw, akcjach humanitarnych itp. Taka struktura wystepuje tez w wielu preznie
dziatajgcych narodowych organizacjach pacjentéw z krajow rozwinietych, np. w Irlandii, Ka-
nadzie czy Australii. Na ogot sg to organizacje, ktdre oprocz wsparcia sponsorow uzyskujg
tez dotacje rzgdowe. JeSli przyjrze¢ sie takim przypadkom, niebagatelne znaczenie ma na
pewno nieco inne wyobrazenie o organizacjach pacjentéw, ktére przez urzednikéw postrze-



gane sg jako ciata faktycznie przynoszace pozytek spoteczny, a nie tylko jako reprezentacja
ludzi stanowigcych obcigzenie dla budzetu. Z drugiej strony to takze poktosie dtugiej historii
takich organizacji, ktére przez dziesieciolecia budowaly swojg reputacje. Pamietam stowa
wiceprezesa stowarzyszenia Haemophilia Foundation Australia, ktory po tym, jak opowie-
dziatem, Zze osiggniecie najwiekszego przetomu w rozwoju naszego stowarzyszenia oraz
leczenia hemofilii w Polsce zajeto nam ponad 20 lat, odrzekt, Ze to wcale nie tak dtugo, bo im
to samo zajeto lat 50.

Na czele ptatnego personelu znajduje sie dyrektor zarzadzajgcy. Od stycznia tego roku
WFH ma nowego dyrektora zarzadzajgcego, ktérym zostat John E. Bournas. Z pochodzenia
Chilijczyk, cztowiek o niezwykle bogatym doswiadczeniu, a przy tym skromny i bardzo przy-
stepny. Przez 15 lat zajmowat sie zarzagdzaniem na wysokich szczeblach zaréwno w stuzbie
zdrowia, jak i organizacjach not for profit, m. in. w American College of Cardiology Founda-
tion, najwiekszym miedzynarodowym stowarzyszeniu kardiologéw. Ma takze doswiadczenie
jako dyplomata. Biegle wiada pigcioma jezykami. W wolnych chwilach mitos$nik pitki noznej —
podczas jednej z naszych rozméw bez problemu wymienit czotowych zawodnikéw polskiej
reprezentacji narodowej z lat jej swietnosci. Podczas sesji plenarnej na temat pozyskiwania
funduszy John omowit strategie zdobywania sponsoréw. Swoimi dosdwiadczeniami w pozy-
skiwaniu srodkéw na dziatalno$¢ podzielity sie takze panie Solange Sakr El Hage z Libanu,
Yudiana Yilenny Montenegro Cedefio z Panamy, Catriona Gordon z Nowej Zelandii oraz
Megan Adediran z Nigerii. Ta ostatnia opowiedziata poruszajgcag historie walki o zdrowie
swoich dwoch synéw z hemofilig. W swoich zmaganiach musiata dlugo mierzy¢ sie z mitami,
czesto o wiele bardziej absurdalnymi niz te, z ktérymi zetkneto sie w zyciu wielu z nas, pol-
skich hemofilikéw. Jednym z nich byto twierdzenie, ze hemofilia to ,choroba biatego czto-
wieka”, a wiec to niemozliwe, aby jej synowie mieli te przypaditosé. Dzis, m.in. dzieki deter-
minacji pani Adediran, Nigeria jest jednym z najlepiej rozwinietych krajow w Afryce pod
wzgledem leczenia hemofilii.

W sesji poswieconej badaniom naukowym i probom klinicznym najwieksze wrazenie zro-
bito wystgpienie pana dra Magdy El Ekiaby z Egiptu, ktéry omowit doswiadczenia swojego
zespotu we wspotpracy z zagranicznymi ekspertami w pracy nad dostarczeniem egipskim
pacjentom skutecznych i w miare bezpiecznych lekéw. Byta to prezentacja wybitnej kre-
atywnosci lekarzy i naukowcow, przyktad do nasladowania dla innych rozwijajgcych sie kra-
joéw, ktére na nowoczesne leczenie bedg musiaty niejednokrotnie jeszcze dtugo poczekad.
Inni prelegenci zwracali uwage na trudnosci, jakie napotykajg firmy starajgce sie wprowadzi¢
na rynek nowe leki. W krajach o wysokim poziomie leczenia hemofilii i innych skaz krwo-
tocznych rekrutacja ochotnikow do wziecia udziatu w prébie klinicznej jest trudna. Pacjenci
sg tam dobrze leczeni, a zatem nie majg motywacji do poswiecenia czasu i energii na czeste
i regularne dojazdy na badania kontrolne, wypetnianie formularzy itd. W krajach, gdzie le-
czenie nie jest tak fatwo dostepne, takie obcigzenie nie odstrasza pacjentéw. Ponadto firmy
napotykajg przeszkody prawne i administracyjne, co znacznie zwieksza koszty i opdznia
wprowadzenie na rynek nowych lekéw. Stad niedawna inicjatywa ustawodawcza Komisji
Europejskiej, ktdrej celem jest utatwienie prowadzenia préb klinicznych na terenie Unii Eu-
ropejskie;.

Czescig programu Global NMO Training byta tez projekcja doskonale znanego nam filmu
dokumentalnego pod tytutem Zfa krew w rezyserii Marilyn Ness, cenionej amerykanskiej do-
kumentalistki, laureatki dwéch nagréd Emmy, ktéra zaszczycita przybylych swojg obecno-
$cig. Poniewaz nasze Stowarzyszenie przygotowato polskie wydanie filmu, zaproszono mnie
do panelu dyskusyjnego, gdzie zasiadtem obok Marka Skinnera, ustepujgcego prezydenta
WFH, oraz Vala Biasa, dyrektora wykonawczego National Hemophilia Foundation (amery-
kanskiego stowarzyszenia chorych na hemofilie). W czasie, gdy dochodzito do tragicznych
wydarzen przedstawionych w filmie, obaj panowie znajdowali sie wtasciwie w ich centrum;
osobiscie znali wiekszo$¢ bohateréw filmu, ktérzy zmarli wskutek powiktan wywotanych za-
kazeniami wirusowymi. Miedzy innymi z tego powodu ich komentarz po projekcji miat
szczegolny wydzwiek. Moderatorkg dyskusji byta sama Marilyn Ness. Najwazniejszy wniosek
ptynacy z wypowiedzi cztonkéw panelu mowi, ze w Swietle dawnych zaniedbaih my pacjenci
mamy prawo bra¢ udziat w podejmowaniu decyzji dotyczgcych leczenia, a moralnym obo-



wigzkiem decydentow jest dopuséci¢ nas do gtosu. Po projekcji skorzystatem z okazji, zeby
w imieniu naszego Stowarzyszenia podzickowa¢ Marilyn Ness za zgode na przygotowanie
polskiego ttumaczenia filmu.

Warsztaty tematyczne dotyczyty wyzwan, jakie organizacje pacjentow napotykajg w swo-
jej dziatalnoéci, i miaty charakter seminariow. Prowadzacy poprosili mnie o wprowadzenie do
dyskusji na temat sytuacji, w ktérych moze ucierpie¢ wiarygodnos¢ i reputacja stowarzysze-
nia pacjentéw. Do takich bez watpienia nalezy istnienie wiecej niz jednej organizaciji, co cze-
sto oznacza rozbicie Srodowiska pacjentow i brak jednomys$inosci. Doswiadczenia z innych
krajow to potwierdzajg. Z tego powodu organizacje miedzynarodowe, takie jak WFH czy tez
EHC, przyjmujg w poczet czionkdw tylko po jednym stowarzyszeniu z kazdego kraju i tylko te
organizacje uznajg za faktycznie reprezentujgce chorych.

W dalszej czesci warsztatow dyskutowaliSmy na temat wspodipracy stowarzyszen z urzed-
nikami w zbieraniu i analizie danych na temat populacji chorych. Ponownie poproszono mnie
o wprowadzenie do dyskusji. Te cze$¢ warsztatdéw prowadzit m.in. Brian O’Mahony, byty
prezydent WFH, a obecnie EHC oraz prezes Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na He-
mofilie. Kilka miesiecy temu koledzy z Irlandii przeprowadzili badanie wsrod dorostych pa-
cjentow z kilku krajow o réznym poziomie i historii rozwoju leczenia hemofili. Celem badania
byto poréwnanie jakosci zycia pacjentéw w zaleznosci od dostepu do profilaktyki w dziecin-
stwie i pdzniej w zyciu dorostym. Polska wzieta udziat w tym badaniu. Prosilismy wéwczas
poprzez internetowe Forum PSCH osoby w wieku 20-35 lat 0 wypetnianie i odsyfanie ankiet,
ktére przettumaczyt Adam Sumera. Brian O’Mahony zwrécit we wstepie uwage, ze gdy EHC
rozestalo wtedy ankiety z prosbg o udziat w badaniu, z Polski najszybciej naptynefa odpo-
wiedz i wymagana liczba ankiet. W ten sposob wyréznit polskich pacjentéw jako tych, ktorzy
rozumieja, jak istotne sg tego rodzaju badania w staraniach o poprawe badz utrzymanie ja-
kosci leczenia, zwtaszcza w czasach globalnej recesji gospodarczej. Dlatego tez poproszono
mnie o zabranie gtosu i omoéwienie tego zagadnienia. Uzasadnienie potrzeby wprowadzenia
lub utrzymania niektérych elementéw leczenia hemofilii bywa trudne ze wzgledu na brak roz-
strzygajgcych dowoddéw ich przewagi nad mniej kosztownymi mozliwosciami. Profilaktyka
u dorostych jest tu dobrym przykladem. Hemofilia jest chorobg rzadka, dlatego uzyskanie
wiarygodnych wynikéw badania duzej préby populacji jest trudne. Stowarzyszenia pacjentéw
nie majg wprawdzie kompetencji, aby prowadzi¢ badania naukowe, majg jednak mozliwosé
i dostepne narzedzia do analizy badan ankietowych, ktére mogg dostarczaé¢ cennych infor-
macji na temat wptywu danego modelu leczenia na jakos¢ zycia chorych. Liczba nieobecno-
sci w pracy spowodowanych krwawieniami w danym okresie, czestos¢ krwawien, bél stawow
i jego natezenie, zakres codziennych czynnosci, ktére hemofilik moze samodzielnie wyko-
nac, to przyktady wartosciowych wskaznikéw skutecznosci leczenia.

Uroczyste otwarcie

Inauguracji XXX Miedzynarodowego Kongresu WFH dokonali przewodniczgcy kongresu
Norbert Ferré, honorowy przewodniczacy kongresu Edmond-Luc Henry, ustepujacy prezy-
dent WFH Mark Skinner oraz przedstawicielka francuskiego rzadu, wiceminister do spraw
rodziny, pani Dominique Bertinotti. Podczas ceremonii swojg premiere miat krotki film doku-
mentalny wyprodukowany przez WFH w rezyserii wspomnianej wczesniej Marilyn Ness pod
tytulem The Winning Coalition (ang. zwycieskie przymierze), ukazujgcy wkiad Swiatowe;
Federacji Hemofilii w rozwdj leczenia skaz krwotocznych na $wiecie. Szczegdlnie porusza-
jace byly fragmenty opowiadajgce o wspotpracy Francji i Senegalu w ramach programu
Twinning, w ktorym nota bene Polska rowniez bierze udziat, pomagajgc Motdawii. Dzigki
wspotpracy z Francjg sytuacja w Senegalu znacznie sie poprawita, udato sie wyszkoli¢ wielu
tamtejszych specjalistow, wzrosto takze znaczenie stowarzyszenia pacjentow. W trakcie
swojego wystgpienia Mark Skinner zapoczatkowat rowniez nowg kampanie na rzecz zbiérki
funduszy na finansowanie dalszych dziatah pod hastem ,Close the gap” (ang. ,zamknij luke”,
co ma oznaczac¢ zatarcie réznic pomiedzy poszczegolnymi krajami w jakosci i dostepie do
leczenia). Kampanie poprowadzg Mark Skinner, komitet honorowy reprezentujgcy bytych
prezydentéw WFH: Franka Schnabela, Charles Carmana i Briana O’Mahony, oraz patron
WFH Jan Willem André de la Porte. Jan Willem ma ciezkg posta¢ hemofilii, pochodzi z Re-



publiki Potudniowej Afryki i nawiasem mowigc jest bajecznie bogatym biznesmenem i filan-
tropem, od lat wspierajacym finansowo WFH. Aby nada¢ impetu nowej kampanii, Jan Willem
rzucit darczyncom swego rodzaju wyzwanie: za kazdego dolara wptaconego na rzecz ,Close
the gap” Jan Willem ofiaruje dwa dolary, potrajajgc w ten sposob kazdg darowizne. Kampa-
nia potrwa trzy lata. Organizatorzy majg nadzieje zebra¢ w tym czasie pie¢ milionéw dola-
row.

Poniewaz Kongres w Paryzu zainaugurowat rowniez obchody 50. rocznicy zatozenia
WFH, byta to takze okazja do podsumowania historii tej organizacji. Swiatowa Federacja
Hemofilii powstata w czerwcu 1963 r. podczas spotkania Miedzynarodowego Stowarzyszenia
Rehabilitacji Osob Niepetnosprawnych w Kopenhadze. Zatozycielem WFH byt Frank
Schnabel, analityk finansowy z Montrealu z ciezkg postacig hemofilii A. W spotkaniu zatozy-
cielskim wzigli udziat przedstawiciele dwunastu panstw. Frank Schnabel kierowat Swiatowg
Federacjg Hemofilii do konca zycia. Zmart w 1988 r. na AIDS, podzielajgc w ten sposéb
smutny los dziesigtek tysiecy ofiar zakazonych wirusami za posrednictwem stosowanych
wowczas koncentratow czynnikdw krzepniecia. Za czaséw swojego zatozyciela WFH szybko
stata sie najwazniejszym kanatem komunikacji stowarzyszen chorych na hemofilie, a takze
motorem postepu w rozwoju leczenia, m.in. ktadgc podwaliny pod pojecie kompleksowego
leczenia i relacji miedzy pacjentem z hemofilig a lekarzem, tak jak je rozumiemy dzi$. Dzi$
w sktad WFH wchodzg stowarzyszenia czionkowskie ze stu dwudziestu dwéch krajow, co
oznacza, ze organizacja ta reprezentuje 95% $wiatowej populacji.

Najwazniejsze nowosci medyczne i naukowe

W poniedziatkowy poranek prof. Fabien Zoulim z Lyonu we Francji wygtosit wyktad pod
tytutem: ,Nowe spojrzenie i perspektywy leczenia wirusowego zapalenia watroby typu C
u chorych na hemofilie”. Profesor Zoulim przytoczyt miedzy innymi poréwnanie metod bada-
nia stopnia zwidknienia watroby Fibrotest i Fibroscan. Jak wiadomo, biopsja watroby przy
zaburzeniach krzepniecia krwi wigze sie ze zwiekszonym ryzykiem powaznych powiktan,
dlatego dzi$ zaleca sie rezygnacje z tego badania pod warunkiem, ze wyniki badan Fibrotest
oraz Fibroscan sg zgodne. W przeciwnym razie trzeba wykonac¢ biopsje. Jednoczesne bada-
nie obiema metodami daje wyniki zgodne 2z badaniem histopatologicznym bioptatu
w 84-94% przypadkow, w zalezno$ci od stopnia zwtdknienia watroby. Jest to dobry wynik,
biorgc pod uwage, ze nawet 25% badan bioptatu daje wyniki fatszywie negatywne (nie wy-
kazuje zmian patologicznych, mimo ze juz do nich doszio). Prelegent omowit tez skutecz-
nos¢ stosowania telapreviru i bocepreviru, nowych lekow przeciwwirusowych dopuszczonych
niedawno do leczenia pacjentow z genotypem 1 wirusa (wystepujgcym u wiekszosci zaka-
zonych w Europie). Oba leki zwiekszajg skutecznosé dotychczas stosowanej standardowej
terapii pegylowanym interferonem i rybaviryng. Wiekszy odsetek trwatych wyleczen zanoto-
wano zaréwno u pacjentow wczesniej nieleczonych, jak i u chorych, u ktérych uzyskano
wczesniej tymczasowe wyleczenie za pomocq terapii standardowej, po ktérym nastgpit na-
wrot wiremii, a takze u pacjentéw, u ktérych osiggnieto jedynie czesciowe obnizenie wiremii.
Najmniejszy (zaledwie 4%) wzrost odsetka trwatych wyleczen zaobserwowano u chorych
Z marskoscig watroby, ktorzy wczesniej byli leczeni za pomocg terapii standardowej bez
zadnej poprawy. Jest to jeszcze jeden argument za tym, aby leczenie rozpoczynaé naj-
wczesniej jak to mozliwe, poniewaz u tych chorych, ktérzy wczesniej w ogodle nie zareago-
wali na leczenie standardowe, ale mieli mato zaawansowane zwtéknienie watroby, oba nowe
leki znacznie zwiekszyty odsetek trwatych wyleczen (nawet o 42%!). Ponadto leczenie tela-
previrem oraz boceprevirem w potgczeniu z pegylowanym interferonem i rybawiryng u pa-
cjentow z marskoscig watroby, u ktorych nie udato sie wczesniej osiggna¢ trwatego wylecze-
nia, u 40-50% pacjentéw powoduje powazne skutki uboczne. Wkrétce skutecznosé leczenia
moze sie jeszcze zwiekszy¢, poniewaz w tej chwili badanych jest okofo trzydziestu poten-
cjalnych nowych lekéw, dziatajgcych na réznych etapach cyklu replikacyjnego wirusa zapa-
lenia watroby typu C. Jesli te leki zostang wprowadzone do leczenia, zacznie ono przypomi-
nac terapie antyretrowirusowg w zakazeniach HIV, z tg réznicg, ze w przypadku HCV mozli-
we jest catkowite i trwate wyleczenie, czego nie da sie osiggng¢ u zakazonych HIV.



Tego samego dnia prelegenci sesji dotyczgcej uktadu miesniowo-szkieletowego omowili
fizjologiczne zagadnienia krwawien do stawéw. Z badan na zwierzetach wynika, ze procesy
zapalne towarzyszgce krwawieniu oprocz zmian zwyrodnieniowych w stawie zwigekszajg ry-
zyko wytworzenia inhibitora. U myszy z hemofilig B otrzymujgcych profilaktycznie czynnik IX
inhibitor nie wystepowat, natomiast 30% zwierzat leczonych na Zzgdanie rozwijato inhibitor
czynnika IX. Ponadto niedobdr czynnika krzepniecia powoduje nie tylko zaburzenie samego
procesu krzepniecia, ale wtérnie powoduje tez zaburzenie procesu gojenia sie rany. Towa-
rzyszy temu miedzy innymi nadmierna angiogeneza (tworzenie nowych naczyn krwiono-
snych) w obrebie zranienia. Gdy krwawienie wystepuje w stawie, proces ten powoduje prze-
rastanie btony maziowej nowymi naczyniami krwionosnymi, co czyni staw podatnym na na-
wracajgce krwawienia. Leczenie krwawienia na zgdanie niestety nie powstrzymuje tego pro-
cesu. Fizjoterapeuta z o$rodka leczenia hemofilii w Montrealu, jeden z najwiekszych eksper-
tow od fizjoterapii w hemofilii, Nichan Zourikian, dokonat ciekawego przegladu literatury na
temat wptywu temperatury na proces krzepniecia. Wynika z niego, ze chtodzenie miejsca
krwawienia moze utrudniac jego zatrzymanie. Na przyktad przyktadanie lodu do kolana pod-
czas wylewu do stawu powoduje obnizenie temperatury gteboko ponizej powierzchni skéry,
mogac w ten sposéb utrudniaé krzepniecie, poniewaz prawidtowa aktywnos¢ czynnikéw
krzepnigcia wymaga optymalnej temperatury. Nalezy zatem zrewidowaé zwyczaj chtodzenia
miejsca wylewu przed jego zatrzymaniem, tym bardziej, gdy dostep do leczenia jest ograni-
czony.

Doktor Peter Collins z osrodka leczenia hemofilii w Cardiff wygtosit znakomity wykitad,
w ktérym przekonywat, ze nalezy dgzy¢ do indywidualizacji leczenia profilaktycznego m.in.
na podstawie badan okresu péttrwania czynnika krzepniecia u danego pacjenta oraz trybu
zycia i natezenia codziennej aktywnosci fizycznej. W ten sposéb mozna uczyni¢ leczenie
profilaktyczne zaréwno bardziej skutecznym w zapobieganiu zmianom zwyrodnieniowym
stawéw, jak i nierzadko bardziej ekonomicznym. Na przyklad moze sie okazaé, ze pacjent
wykonujacy prace niewymagajgca wysitku fizycznego, umiarkowanie podejmujgcy aktywnosc
fizyczna, o dtugim okresie péttrwania czynnika VIl (powyzej 12 godzin) potrzebuje mniej-
szych dawek niz zalecane w danym schemacie profilaktyki lub moze przyjmowac¢ kolejne
dawki rzadziej, mimo to stale utrzymujgc w organizmie poziom czynnika krzepniecia powyzej
danego progu, np. 1%. Z kolei osoba o krotkim okresie pottrwania czynnika krzepnigecia mo-
ze 0siggng¢ wieksze korzysci z czestszego podawania mniejszych dawek. Najlepiej ilustruje
to skrajny przykfad: pacjent o masie ciata okoto 70 kg z krotkim okresem péttrwania czynnika
VIII bedzie lepiej zabezpieczony przed krwawieniami, przyjmujgc codziennie 250 jednostek
czynnika VIl niz biorgc 2000 jedn. raz w tygodniu. Prosty rachunek pozwala obliczy¢, ze
takie leczenie jest tez tansze. Oczywiscie mowa tu tylko o profilaktyce krwawien, poniewaz
dawki 250 jedn. bedg nieskuteczne w leczeniu krwawien, ktére juz wystgpity. Osobnym za-
gadnieniem pozostaje tez radzenie sobie z koniecznoscig codziennych wkitu¢ dozylnych przy
takim schemacie leczenia profilaktycznego. Tym niemniej tak wnikliwe podejscie do profilak-
tyki rzuca inne swiatto na zagadnienie tak zwanej profilaktyki trzeciego stopnia, czyli profi-
laktyki rozpoczynanej u dorostych, aby zapobiec dalszym zmianom zwyrodnieniowym sta-
wow. Do tej pory przeprowadzono niewiele badan poréwnujgcych wyniki stosowania profi-
laktyki trzeciego stopnia z leczeniem na zadanie, dlatego indywidualizacja profilaktyki
u dorostych mogtaby utatwi¢ ekonomiczne uzasadnienie takiego postepowania.

Profesor Edward Tuddenham z Londynu przedstawit przetomowe wyniki badania klinicz-
nego terapii genowej hemofilii B, metodg opracowang m.in. przez zespot, ktérym kierowat.
O szczegotach badania mieliSmy juz okazje dowiedzie¢ sie dzieki wywiadowi udzielonemu
dla naszego Biuletynu (nr 42) przez kolege Sebastiana Misztala, ktéry mieszka w Londynie
i byt jednym z ochotnikéw uczestniczgcych w badaniu. Terapia polega na dozylnym podaniu
zmodyfikowanego wirusa bez wiasciwosci chorobotwdrczych, ktéry wprowadza do komérek
watroby gen kodujgcy prawidtowy czynnik IX. Do tej pory zgtosito sie tgcznie osmiu ochotni-
kow. U szesciu osiggnieto stabilng produkcje czynnika IX na poziomie 1-6% w okresie od
3 do 24 miesiecy po podaniu wirusa. U dwéch pozostatych dopiero rozpoczeto badanie, tym
niemniej u obu poziom czynnika utrzymywat sie powyzej 6% i 4% odpowiednio po 10 i 5 ty-
godniach po podaniu duzej dawki wirusa. Podsumowujac, szesciu na oSmiu pacjentow mo-



gto dzieki terapii zaprzesta¢ leczenia profilaktycznego, a pozostali dwaj wydtuzyli odstepy
pomiedzy kolejnymi podaniami. Nie zaobserwowano zadnych powaznych skutkow ubocz-
nych. U pacjentéw, ktorym podano wysokie dawki wirusa, nastgpito podwyzszenie poziomu
enzymow watrobowych, ktory jednak szybko wracat do normy po krétkotrwatym zastosowa-
niu sterydéw.

Doktor Jan Astermark z Osrodka Zakrzepic i Hemostazy Szpitala Uniwersyteckiego
w Malmé omoéwit czynniki ryzyka pojawienia sie inhibitora, ze szczegdlnym uwzglednieniem
czynnikdw genetycznych. Obecnie dokfadnie znane sg konkretne fragmenty czgsteczki
czynnika VIII, ktére powodujg pojawienie sie inhibitora, czyli przeciwciata hamujgcego ak-
tywnos¢ czynnika krzepniecia. Dzieki temu za pomocg badan genetycznych mozna z duzym
prawdopodobienistwem okresli¢ ryzyko tego powiktania u danego pacjenta. Aby zrozumiec
dlaczego, trzeba sobie uswiadomic, ze u czesci hemofilikdw czynnik krzepniecia jest produ-
kowany, natomiast mutacja w kodujacym go genie sprawia, ze jego struktura jest nieprawi-
dtowa lub brakuje jego czesci, co powoduje brak aktywnosci. Jesli mutacja powoduje u pa-
cjenta brak jakiej$ czeéci czgsteczki albo brak czynnika w ogdle, to czynnik krzepniecia
z podawanego koncentratu jest niejako ,bardziej obcy” niz u osoby, u ktérej produkowane sg
czagsteczki czynnika o zaburzonej strukturze, ale o petnej lub prawie petnej dtugosci.
Dr Astermark przypomniat, ze szczegdlnie u oséb obarczonych zwiekszonym ryzykiem wy-
tworzenia inhibitora o podtozu genetycznym wazne jest ograniczenie wptywu innych czynni-
kow ryzyka. Do takich nalezy miedzy innymi leczenie koncentratami czynnika krzepniecia
w okresie pobudzenia uktadu odpornosciowego i towarzyszgce procesom zapalnym, a wiec
na przykfad podanie leku w dniu szczepienia, czego dzis sie juz nie zaleca. Jak juz wczeséniej
wspomniano podczas sesji na temat uktadu miedniowo-szkieletowego, takim bodZzcem do
wytworzenia inhibitora moze by¢ tez samo krwawienie leczone na zadanie. Dlatego w tym
sensie profilaktyka zmniejsza ryzyko pojawienia sie inhibitora.

Inne zagadnienia poruszane na wyktadach

Podczas sesji odnoszacych sie do dziatalnosci stowarzyszen sporo czasu poswiecono
zagadnieniu zaangazowania mtodszych pokolen pacjentéw w aktywnos¢ organizaciji. Jest to
problem, z ktérym borykajg sie zwtaszcza kraje, gdzie jakosé¢ leczenia jest bardzo wysoka od
wielu lat. Mtodziez ma przez to wrazenie, ze jest to stan ,naturalny”, a nie cos, o co trzeba
usilnie zabiegaé¢. Tymczasem dzis wiadomo, ze nie tylko zwiekszenie, ale takze utrzymanie
jakosci leczenia wymaga wysitku, dlatego zaangazowanie kolejnych pokoleh pacjentow jest
niezbedne. Jest to szczegodlnie istotne w czasach globalnego kryzysu gospodarczego, kiedy
rzady szukajg oszczednosci wszedzie, gdzie to mozliwe. Wyktadom towarzyszyly dtugie
dyskusje, podczas ktorych starano sie okresli¢ konkretne przyczyny biernosci, jak rowniez
mozliwe strategie aktywizacji mtodych cztonkéw. Niektére stowarzyszenia tworzg w tym celu
swego rodzaju ,mtodziezowe zarzady”, ktorych glos jest uzupetnieniem decyzji zarzadu
gtdwnego. Jednak pojawiaty sie komentarze, ze lepiej angazowaé obiecujgcych miodych
poprzez wigczenie do zarzadu gtéwnego, zamiast izolowac¢ ich w obrebie osobnych formal-
nych grup w zaleznosci od wieku.

Duzo uwagi poswiecono tez nowym elektronicznym metodom komunikacji, szczegdlnie
serwisom spofecznosciowym i temu, w jaki sposob organizacje pacjentow mogg je wykorzy-
stywac¢ w swoich dziataniach. Podobne zagadnienia poruszano tez na sympozjach satelitar-
nych. Na jedno z nich, zorganizowane pod hastem , Taking our community online, hemophilia
and social media” (ang. ,Zabra¢ naszg spoteczno$¢ do sieci, czyli hemofilia i media spo-
tecznosciowe”) zostatem zaproszony. Zasiadtem w panelu dyskusyjnym obok Armina Avdi-
cevica, autora bloga o hemofilii, Laurie Kelley, psycholog, autorki dziesieciu ksigzek o zabu-
rzeniach krzepniecia, tworczyni LA Kelley Communications, Davida Moore’a, zatozyciela
strony internetowej i forum My Blood Brothers, oraz Frederiki Cassis, psycholog klinicznej,
autorki bloga obrazkowego blood4.com oraz edukacyjnych kart do gry dla dzieci Hemoakcja,
ktorych polskie wydanie przygotowato nasze stowarzyszenie. Poproszono mnie, abym przy-
blizyt zebranym historie naszego Forum PSCH.

Alain Weill, przewodniczacy sesji pod hastem ,Working together: lessons learnt” (ang.
“Wspotpraca i wyciggniete z niej wnioski”) zaprosit mnie do wygtoszenia prezentacji. Byta to



ostatnia sesja wyktadowa kongresu. Przygotowatem wystgpienie, podczas ktérego opowie-
dziatem, w jaki sposob wspotpraca miedzy pacjentami a lekarzami przyczynita sie do grun-
townych zmian w leczeniu hemofilii w Polsce na przestrzeni ostatnich dwudziestu lat.

Walne zgromadzenie
Jako oficjalny delegat naszego stowarzyszenia reprezentowatem PSCH podczas Walne-
go Zgromadzenia WFH. W tym roku swojg drugg — i w zwigzku z tym ostatnig — kadencje
jako prezydent zakonczyt Mark Skinner, ktéry przewodniczyt Swiatowej Federacji Hemofilii
przez osiem lat. Na jego miejsce zgtosili sie dwaj kandydaci: Alain Weill z Francji oraz Cesar
Garrido z Wenezueli, obaj bardzo do$wiadczeni i zastuzeni w dziatalno$ci na rzecz chorych
na hemofilie. W tajnym gtosowaniu nowym prezydentem WFH wybrano Alaina Weilla. Do-
konano rowniez wyboru gospodarza Kongresu WFH za cztery lata i za szes¢ lat. O organi-
zacje Kongresu w 2016 r. konkurowaty Miami na Florydzie i Montreal. Natomiast o Kongres
WFH w 2018 r. rywalizowatly Glasgow i Guadalajara. Przed gtosowaniem, podobnie jak kan-
dydaci na nowego Prezydenta, reprezentanci wszystkich kandydujgcych miast otrzymali po
kilka minut na krotkg prezentacje swoich matych ojczyzn i trzeba przyznaé, ze wiozyli w to
duzo wysitku. Wiekszoscig gtoséw zwyciezyty Miami i Glasgow. W ten sposob XXX Miedzy-
narodowy Kongres Swiatowej Federacji Hemofilii dobiegt konca.
Radostaw Kaczmarek

[4] JESZCZE KILKA REFLEKSJI O KONGRESIE WFH

Na XXX Miedzynarodowy Kongres WFH zjechali sie delegaci i lekarze z catego swiata,
nawet z tak odlegtych zakatkéw jak Katar czy Australia (w tej ostatniej odbedzie sie kolejna
edycja Kongresu za dwa lata). Kongres WFH to jedyna w swoim rodzaju okazja, by zaréwno
lekarze, pacjenci, jak i producenci lekéw zwigzani z hemofilig spotkali sie w jednym miejscu
na swiecie i mogli skonfrontowac¢ z innymi swoje zmagania z hemofilig. Z prezentowanych
wystgpien wynika budujgcy obraz coraz lepszej, szybszej i doktadniejszej diagnostyki idgcy
w parze z poszukiwaniami coraz skuteczniejszych i jak najbezpieczniejszych metod leczenia.

Przez caly czas trwania Kongresu réwnoczesnie odbywaly sie wyklady, zajecia warszta-
towe i panele dyskusyjne zogniskowane wokét problemu zaburzen krzepniecia. Niekiedy
trudno byto wybra¢ co$, by nie straci¢ w tym czasie czegos$ innego, jeden wyktad wydawat
sie ciekawszy od drugiego. Z warsztatow sporo materiatu przygotowano dla pielegniarek, ale
tez nie zapomniano o fizjoterapeutach, ortopedach i o rehabilitantach. Duzg cze$¢ wyktadow
poswiecono dorastaniu pacjentdéw chorych na hemofilie, ale tez zaburzeniom krzepliwosci
u kobiet, podkreslajgc koniecznos¢ medycznego monitoringu tych ostatnich, zwracajgc
szczegoblng uwage na problemy ginekologiczne, a takze na role diagnostyki prenatalne;j.

Sporo uwagi poswiecono aspektom psychospotecznym hemofilii, ze szczegdlnym
uwzglednieniem nie tylko grup wiekowych i poszczegdlnych etapéw rozwojowych pacjenta,
ale takze jego spotecznego i zawodowego funkcjonowania z dodatkowymi obcigzeniami
chorobowymi typu HCV czy HIV. Poruszono takze sporng kwestie body art — tatuazu i pier-
cingu, jak rowniez niezrecznych niekiedy pytan z zakresu seksualnosci. Na pytanie o wy-
starczalnos¢ informacji w zakresie ,hemofilowej” edukacji pacjentéw probowano znalez¢ od-
powiedz juz na poczatku kongresowych debat.

Szczegolng uwage uczestnikéw Kongresu przyciggnety tez warsztaty z zakresu dojrzato-
Sci do autoiniekcji, tudziez poswiecone pierwszym samodzielnym wyprawom miodziezy cho-
rujgcej na hemofilie.

Niezwykle ciekawe byly warsztaty z zakresu publikacji, ze szczegélnym naciskiem na tek-
sty naukowo-medyczne. Specjalisci z wydawnictw dzielili sie wiedzg w zakresie praw edy-
torskich, wypowiadali w kwestii plagiatu i przysztosci wydawniczej, uwzgledniajgcej koegzy-
stencje publikacji on-line z tekstami drukowanymi. Sporym powodzeniem i petng salg cie-
szyty sie dyskusje wokot e-komunikacji jako nowego sposobu zaréwno wsparcia, jak i infor-
maciji o sposobach radzenia sobie z chorobg.



Osiagniecia z zakresu terapii genowej zamykaty debate nad przysztoscig leczenia hemofi-
lii, budzac nadzieje na pomoc nie tyle z kierunku farmakologii, co inzynierii genetycznej.

PodpatrzyliSmy sporo pomystéw na nowe publikacje, majgc zarazem petng swiadomosc,
ze to, co dzieki PSCH ukazato sie na rynku polskim, jest imponujgce; zalowaé mozemy tylko,
ze nie byliSmy w stanie naszego publikacyjnego dorobku tam pokazaé. Najnowszg publikacje
wydang przez PSCH, Poradnik dla rodzin, wreczyliSmy przedstawicielom Kanadyjskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie — wtasnie kanadyjska publikacja byta bowiem pierwo-
wzorem dla naszej, polskiej wersiji.

XXX Kongres WFH widoczny byt nie tylko w miejscu, w ktéorym odbywaty sie sesje
i warsztaty. Wystarczyto wejs¢ do metra, by stangé¢ twarzg w twarz z matym Li Zinhao, cho-
rym na ciezkg posta¢ hemofilii A, ktéry na deskorolce spoglgdat z billboardu na przechod-
niéw ze swoim ,growing up with hope”. O biezacych wydarzeniach Kongresu, ale takze o
praktycznych informacjach typu pokdj iniekcyjny czy dostep do Internetu, informowat nato-
miast kongresowy dziennik Hemophilia Daily. Wszystko dopieto na ostatni guzik.

Autorka artykutu i Norbert Ferré,
prezes francuskiego stowarzyszenia chorych na hemofilie

Wszystkim, dzigki ktérym nasz wyjazd doszedt do skutku, bardzo dziekujemy.
Bernadetta Pieczynska



[5] POLAK WE WLADZACH EHC

EHC, czyli European Haemophilia Consortium, to organizacja zrzeszajgca stowarzyszenia
chorych na hemofilie z catej Europy. Cho¢ kolejne wybory odbedg sie dopiero w 2013 r., to
zaszta koniecznos¢ uzupetnienia sktadu wiadz, tzw. Steering Committee — Alain Weill musiat
zrezygnowac ze swej funkcji w EHC po wyborze na przewodniczgcego organizacji Swiatowej
(WFH), a Uwe Schlenkrich zrezygnowat ze wzgledéw zdrowotnych. W tej sytuacji, zgodnie
ze statutem, trzeba byto dokooptowaé dwie nowe osoby. Mito nam donies¢, ze jedng z nich
jest Radostaw Kaczmarek, dobrze znany naszym Czytelnikom z dziatalnosci w kole wro-
ctawskim i w Zarzadzie Gtéwnym, a ostatnio takze jako autor ciekawych materiatéw w Biule-
tynie Informacyjnym.

W lipcowym biuletynie EHC, dostepnym pod adresem:
http://lwww.ehc.eu
w zaktadce Newsletter mozna znalez¢ obszerng prezentacje sylwetki naszego kolegi.
(as)

[6] WPLYW CHOROBY PRZEWLEKLEJ NA NASZA PSYCHIKE

Autorka tego artykutu zna wymieniony w tytule problem z dwdch stron: profesjonalnie,
jako psycholog od trzech lat pracujgcy z dzie¢mi chorymi na nowotwory i skazy krwotoczne
oraz z ich rodzicami w Poradni Psychologicznej Centrum Medycznego Fundacji Gajusz
dziatajgcej na oddziatach onkohematologicznych Uniwersyteckiego Szpitala Klinicznego dla
Dzieci nr 4 im. M. Konopnickiej w todzi, a takze osobiscie, jako pacjentka cierpigca na cho-
robe von Willebranda, typ 3.

Aby przyjrze¢ sie zjawisku wplywu choroby przewlektej na funkcjonowanie psychiczne
cztowieka, dobrze bytoby najpierw zapoznaé sie z definicjg samego terminu ,choroba”. Do
niedawna definiowano chorobe jedynie jako odwrotno$¢ zdrowia. Postugiwano sie definicjg
sformutowang w 1974 r. przez Swiatowg Organizacje Zdrowia (WHO), méwiaca: ,Zdrowie
jest stanem petnego dobrego samopoczucia, tzw. «dobrostanu» fizycznego, psychicznego
i spotecznego, a nie tylko nieobecnoscig choroby czy niedomagania”. Od niedawna w pi-
Smiennictwie medycznym, a takze psychologicznym funkcjonuje nowa definicja: ,Choroba
jest takim stanem organizmu, kiedy to czujemy sie zle, a owego zlego samopoczucia nie
mozna jednak powigzac z krétkotrwatym, przejsciowym uwarunkowaniem psychologicznym
lub bytowym, lecz z dolegliwosciami wywofanymi przez zmiany strukturalne lub zmieniong
czynnosc¢ organizmu. Przez dolegliwosci rozumiemy przy tym doznania, ktore sg przejawem
nieprawidtowych zmian struktury organizmu lub zaburzen regulacji funkcji narzgdow”.



Podstawowym objawem choroby jest zatem zaktdcenie tzw. homeostazy, czyli rbwnowagi
miedzy organizmem cztowieka a otaczajgcym go srodowiskiem. Choroba powoduje powsta-
nie ogolnych zmian biologicznych, ktére moga wptywac ujemnie na psychike chorego.
Zmiany te przejawiajg sie z regulty ograniczeniem czynnosci zyciowych i ogolng niewydolno-
$cig organizmu. Moga temu towarzyszy¢ bol, ostabienie oraz réznego rodzaju ograniczenia.
Taki stan moze przeobrazi¢ sie w ,chorobe przewlekig”, ktéra cechuje sie zmianami poste-
pujgcymi i nieodwracalnymi.

Tak wiasnie jest w przypadku wszelkich skaz krwotocznych, gtdwnie wrodzonych,
a w szczegoélnoéci tych, ktdére cechujg sie ostrym przebiegiem z duzg iloscig krwawien.
W zwigzku z tym, ze krwawienia sg czeste i lokujg sie zazwyczaj w obrebie ndg (stawy sko-
kowe, kolanowe, biodrowe), przewaznie dochodzi do utraty sprawnosci, niemoznosci poru-
szania sie i wykonywania niektorych czynnosci samodzielnie. Jak wiemy, proces chorobowy
u pacjentow z takimi schorzeniami jak hemofilia czy choroba von Willebranda przebiega
Z okresami zaostrzeh i remisji, a zmiany chorobowe majg rézne tempo przebiegu. Pojawiajg
sie krwawienia o réznym nasileniu; wystepujg one z r6zng czestotliwoscig w zaleznosci od
aktywno$ci zycia pacjenta. Bardzo czesto udaje sie zatrzymac lub zwolni¢ postepujaca cho-
robe, a raczej jej objawy (czesto$¢ krwawien) srodkami farmakologicznymi, jak chociazby
dzieki prowadzonym programom profilaktycznym i coraz powszechniejszemu dostepowi do
czynnika krzepniecia.

Jednak w przypadku zaostrzen choroby, kiedy krwawienia sg bardzo czeste i trudne do
zatrzymania, a u pacjenta dodatkowo zdiagnozowano obecnos¢ inhibitora czynnika krzep-
niecia (najczestsze powiktanie leczenia hemofilii), nierzadko konieczna jest hospitalizacja
chorego. W takiej sytuacji nalezy zadbaé, aby pacjent jak najszybciej zaadaptowat sie do
warunkéw szpitalnych, poniewaz czesto zmiana srodowiska powoduje zachwianie rownowa-
gi emocjonalnej. Pacjent moze mie¢ tendencje do popadania w niepokdj, a nawet w panike,
czu¢ sie bezradny i przygnebiony, okazywac¢ gniew i wrogos¢ personelowi medycznemu,
rodzinie i innym pacjentom, a to w konsekwencji nie pomaga w rekonwalescencji. Zdarza sie,
ze pod wptywem progresji choroby lub niepetnosprawnoséci wielu pacjentéw popada w apa-
tie, traci sens zycia, czasem ulega stabosci, jakg jest podatnos¢ na rézne natogi. Dzieje sie
tak, poniewaz kazdy organizm ma inne mechanizmy obronne i adaptacyjne, pozwalajgce na
przystosowanie sie do nowych warunkéw, takich jak bodl fizyczny, zmiana wizerunku wia-
snego ciata, roznego rodzaju deformacje (zwyrodnienie stawdw, przykurcze), a takze utrata
sprawnosci i niezaleznosci. Wskutek tych zmian zdarza sie, ze chory zmuszony jest zmieni¢
swoje postepowanie, dotychczasowy tryb zycia, wprowadzi¢ pewne ograniczenia w swoim
dziataniu. Wiele aspektéw ,obrazu siebie” pacjenta zostaje wskutek choroby zupeinie prze-
ksztatconych. Trzeba poradzi¢ sobie ze zmiang wygladu, rél zawodowych i rodzinnych oraz
zdolnosci do funkcjonowania w typowy dla danej osoby sposéb. Czesto konieczne okazuje
sie przejscie przez kilka stadidow zalu z powodu utraty dawnego ,obrazu siebie”, zanim uda
sie zaakceptowacC nowy, osadzony w zmienionych realiach zycia. Zmiana rol pocigga za so-
bg duze zmiany w sposobie kontaktowania sie ze znaczacymi osobami. Pacjent, niegdys
samodzielny, musi uczy¢ sie korzystania z pomocy innych, zmieni¢ swoje upodobania i prio-
rytety.

Kiedy pojawia sie stresor, jakim jest wystepowanie choroby czesto prowadzacej do nie-
petnosprawnosci, cztiowiek nie jest w stanie sam zaspokoi¢ swoich potrzeb psychicznych,
spotecznych i ekonomicznych, co wywotuje stany zwane frustracjami. Frustracja to przykry
stan uczuciowy przezywany przez cziowieka, gdy jego dgzenie do zaspokojenia potrzeby
jest zablokowane; pojawia sie wtedy poczucie pokrzywdzenia i niespetnienia. Kazda choroba
czy niepetnosprawnos¢ jest dla organizmu czynnikiem obcigzajgcym jego normalng wydol-
nos¢, wptywajgcym ujemnie na stan psychiczny cztowieka poprzez jego uktad nerwowy.

Wedtug Z. Sekowskiej rodzaj reakcji cztowieka na chorobe zalezy od:

- indywidualnych cech pacjenta (cech psychofizycznych, wczesniejszego doswiadczenia zy-
ciowego, wychowania i srodowiska),

- obiektywnego stanu jego zdrowia (sposobu powstania choroby, nasilenia objawow choro-
bowych, swiadomosci pacjenta co do przebiegu choroby i jej prognozy),



- sytuacji zyciowej pacjenta (inaczej na chorobe reaguje dziecko, inaczej cztowiek dorosty,
ale majgcy zapewniong opieke, a jeszcze inaczej samotny pozostawiony sam sobie).

Skazy krwotoczne nalezg do grupy chorob, w ktorych czesto obserwuje sie wystepowanie
duzego stresu i przygnebienia (szczegdlnie w postaciach ciezkich obarczonych zwielokrot-
niong liczbg wylewdéw). Zdarza sig, ze pacjenci w obliczu powaznych powiktan tracg sens
zycia i popadajg w skrajnosci. Choroba ciata zmniejsza bowiem zwykle odpornos¢ na stresy
psychiczne, ktore fatwiej niz u cziowieka zdrowego wywotujg odczyn nerwicowy. Chorzy
przejawiajg wtedy wzmozong aktywnos$¢, a zarazem chaotycznosc¢ dziatania i trudnos¢ sku-
pienia uwagi, majg takze problemy w komunikacji z otoczeniem. U takich chorych spotyka
sie drazliwos¢, przygnebienie, zmeczenie, a nawet zaburzenia snu. W krancowych przypad-
kach silny stres, depresja i negatywne nastawienie psychiczne chorego mogg pogtebiaé
i nasila¢ stan chorobowy, a tym samym utrudnia¢ skutecznosc leczenia. Nie od dzis wiado-
mo, ze wzmozone napiecie emocjonalne moze potegowaé czestotliwos¢ wystgpienia krwa-
wieh u chorych na skazy krwotoczne. Poza tym sktonno$¢ do okredlonego sposobu reago-
wania emocjonalnego moze wptywac na rodzaj schorzen, jakim ulega cztowiek. Dlatego tak
wazne jest odpowiednie nastawienie chorego do procesu zdrowienia, nawet jezeli leczenie
jest diugotrwate, bolesne, a na jego rezultaty trzeba dtugo czekac. Pacjent pozytywnie na-
stawiony do zycia, akceptujgcy swojg sytuacje, swoje ciato, majacy energie do tego, aby
stale poprawia¢ swojg forme, nie tylko fizycznag, ale rdwniez psychiczng, jest w stanie osia-
gng¢ zdecydowanie lepsze efekty niz pacjent podchodzacy do siebie i do swojej choroby
sceptycznie.

W sytuacjach skrajnych, trudnych dla pacjenta z powodu ucigzliwosci jego choroby, kiedy
czuje on, ze juz nie daje rady dalej walczy¢ o siebie (poniewaz wylewy sg coraz bardziej ob-
cigzajagce, iniekcje czynnika sg coraz czestsze, a rehabilitacja coraz bardziej bolesna), warto
pomysle¢ o rozmowie z psychologiem. Niestety w wiekszosci placowek medycznych, gdzie
leczg sie pacjenci ze skazami, nie ma psychologa. Jesli jednak specjalista jest dostepny, ma
swoj gabinet i moze takiemu pacjentowi poswieci¢ czas, warto skorzystaé. Taka rozmowa
moze duzo zmieni¢ w sposobie myslenia pacjenta o chorobie, psycholog bowiem pomoze
zwroci¢ uwage na zmiane podejscia pacjenta do jego schorzenia, potrafi spojrze¢ na dang
sytuacje wielotorowo i udzieli¢ wartosciowych wskazowek. Przekazane wskazéwki moga
przyczyni¢ sie do lepszego funkcjonowania psychiki pacjenta, np. sugerujgc obieranie
w procesie leczenia waznych celéw, jakie trzeba osiggng¢ metodg tzw. ,matych krokéw”.

Réwniez lekarze opiekujgcy sie pacjentami chorujgcymi na ciezkie skazy krwotoczne po-
winni z wiekszg uwagg ich obserwowaé, aby méc w sytuacji dla nich trudnej podpowiedzie¢
im mozliwo$¢ skorzystania z takiej konsultacji. Ponadto bardzo wazne — moze nawet naj-
wazniejsze — jest wsparcie pacjenta ze strony najblizszych, poniewaz tylko takie osoby
w sposob jedyny i niepowtarzalny potrafig motywowac¢ go do pracy nad sobg oraz podtrzy-
mywac na duchu w kryzysowych dla niego momentach.

Warto podkresli¢, ze stan psychiczny pacjenta odgrywa nieposlednig role w procesie le-
czenia i rehabilitacji. Pacjent powinien otrzymywaé odpowiednie wsparcie w tym zakresie
zaréwno ze strony rodziny i bliskich, jak i w postaci fachowej opieki psychologa.

Aleksandra Marszat-Szymczyk
Literatura:
B. Woynarowska: Edukacja zdrowotna. Podrecznik akademicki. Warszawa: PWN, 2007.
Z. Sekowska: Wprowadzenie do pedagogiki specjalnej. WSPS, Warszawa 1998.

[7] PROGRAM REHABILITACYJNY WE WROCLAWIU

W okresie od 18 czerwca do 10 sierpnia br. w Katedrze i Klinice Hematologii, Nowotwo-
row Krwi i Transplantacji Szpiku Akademii Medycznej we Wroctawiu zorganizowano zajecia
w ramach programu rehabilitacyjnego dla 22 oséb cierpigcych na skazy krwotoczne. Zajecia
odbywaly sie regularnie trzy razy w tygodniu w godzinach popotudniowych (od 14.00 do
21.00) w grupach liczacych 3—4 osoby. Kazdy z pacjentéw objetych programem cwiczyt trzy
razy w tygodniu po godzinie w dowolnie wybranym przez siebie czasie. Rehabilitacja odby-



wata sie w sali gimnastycznej uzyczonej na ten cel przez Dyrekcje Samodzielnego Publicz-
nego Szpitala Klinicznego Nr 1 we Wroctawiu. Pacjenci przebywajacy na terenie ww. pla-
coéwki w razie potrzeby mogli skorzysta¢ z pomocy personelu medycznego pracujgcego
w Przyklinicznej Poradni Hematologicznej, a w godzinach popotudniowych i wieczornych
z lzby Przyje¢. Za opieke medyczng odpowiedzialna byta prof. dr hab. Matgorzata Kuliszkie-
wicz-Janus. Sposréd 22 oséb 16 wymagato korzystania z koncentratow czynnika przydzie-
lonego specjalnie na ten cel przez Narodowe Centrum Krwi. Fizjoterapeutka prowadzgca
program cotygodniowo dostarczata koncentrat czynnika krzepniecia bezposrednio na sale
¢wiczenh, dzieki czemu pacjenci odcigzeni zostali z koniecznosci odbierania lekéw z RCKIK.

Ze wzgledu na duzg réznorodnos¢ zmian w uktadzie ruchu wynikajgcg ze specyfiki cho-
roby (czestosé, ilos¢ i umiejscowienie wylewodw), kazdy z pacjentdw miat indywidualnie do-
brany program ¢wiczeh. Przed kinezyterapig stosowano miejscowg krioterapie, w obrebie
uszkodzonych stawéw, przy uzyciu aparatu KRIOSAN N-30 firmy KrioSystem. Zabieg ten
wptywat na zmniejszenie dolegliwosci bélowych (co utatwiato wykonywanie pacjentom éwi-
czen), jak rowniez na regeneracje uszkodzonych struktur stawowych. Pacjenci wykonywali
gtownie ¢éwiczenia, ktére mialy wptyng¢ na wzmocnienie miesni okalajgcych uszkodzone
stawy. Wykonywano rowniez éwiczenia zwiekszajgce zakres ruchu, oraz niezmiernie wazne
¢wiczenia rownowazne (wykonywane na pitkach i poduszkach sensomotorycznych), ktore
majg na celu polepszenie stabilnosci ciata. Czterem pacjentom dobrano odpowiednie zaopa-
trzenie ortopedyczne, ktére miato na celu ochrone ich stawéw. Kilku pacjentéw wymagato
reedukacji chodu, bez zaopatrzenia ortopedycznego i z takim zaopatrzeniem.




Zajecia prowadzone byty przez nizej podpisang mgr fizjoterapii, doktorantke Zaktadu Re-
habilitacji Uniwersytetu Medycznego we Wroctawiu, a réwnoczesnie wyktadowce w Katedrze
Fizjoterapii w Dysfunkcjach Narzadu Ruchu Akademii Wychowania Fizycznego we Wrocta-
wiu. Szkolitam sie w Osrodku Leczenia Hemofilii w Utrechcie pod kierunkiem Pieta de Kleijna
(Swiatowego autorytetu w dziedzinie fizjoterapii w hemofilii, nagrodzonego za swoje zaanga-
zowanie na ostatnim kongresie World Federation of Hemophilia). Bratam tez udziat w wars z-
tatach poswieconych rehabilitacji oséb chorych na hemofilie w Birsztanach na Litwie.

Ze wstepnych obserwacji pacjentéw wynika, ze osmiotygodniowy program rehabilitacyjny
znaczaco wptynat na sprawnos¢ fizyczng i jakos¢ zycia pacjentow. OdnotowaliSmy znaczne
wzmocnienie sity miesniowej, zwiekszenie zakreséw ruchu, polepszenie rownowagi ciafa.
Parametry te wplynety na polepszenie stabilnosci stawdw, a co za tym idzie — zmniejszenie
dolegliwosci bélowych i mozliwosci powstania nowych wylewow dostawowych. Nie bez zna-
czenia pozostaje rowniez wptyw rehabilitacji na polepszenie ogdélnego samopoczucia pa-
cjentow.

Pod koniec programu pacjenci otrzymali dalsze zalecenia dotyczagce wykonywania ¢wi-
czen, jak rowniez taSmy Tera Band i ksigzeczki z podstawowymi ¢wiczeniami, ktére mogag
wykonywac sami w domu.

Mam nadzieje, ze dzieki wdrazaniu w zycie Narodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie oraz Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata 2012—2018 pacjenci bedg mieli utatwio-
ny dostep do rehabilitacji, ktéra niewatpliwie wptywa na poprawe jakosci ich zycia.

W imieniu pacjentéw i swoim pragne podziegkowaé pracownikom Regionalnego Centrum
Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa we Woroctawiu, pani Urszuli Sokalskiej (Kierownik
Ekspedycji Krwi) oraz pani Teresie Malinowskiej (Koordynator Dziatu Ekspedycji Krwi) za
ogrom udzielonej pomocy i zaangazowanie, dzieki ktéremu mozliwa byta tak tatwa i szybka
dystrybucja czynnika krzepniecia.

Izabela Jaszczur

[8] LECZENIE HCV W IRLANDII

W drugiej potowie 2011 r. w Irlandii dopuszczono do stosowania dwa nowe leki stosowa-
ne u chorych zakazonych genotypem | wirusowego zapalenia watroby typu C, czyli HCV:
telaprevir i boceprevir. Te leki w potgczeniu z pegylowanym interferonem i rybawiryng dajg
szanse wyleczenia na poziomie 80% w poréwnaniu z 40% przy stosowaniu wczesniejszej
terapii wykorzystujacej wylgcznie pegylowany interferon i rybawiryne. W rezultacie staran
irlandzkiego stowarzyszenia chorych na hemofilie ministerstwo zdrowia w tym kraju zgodzito
sie na sfinansowanie takiej nowej kuracji dla chorych na hemofilie.

Mamy nadzieje, ze podobna decyzja zostanie podjeta w Polsce.

as (na podst. informacji w artykule Briana O’Mahony
CEO’s Report w czasopismie ,haemophilia.ie”, czerwiec 2012)

[9] ALEX DOWSETT - KOLARZ Z HEMOFILIA

W Biuletynie nr 42 ukazata sie informacja dotyczgca Alexa Dowsetta, brytyjskiego kolarza
z ciezkg postacig hemofilii. Wéwczas Alex miat autentyczng szanse na start w Igrzyskach
Olimpijskich w Londynie. Podczas mojego pobytu w Paryzu na Kongresie WFH dowiedzia-
tem sie, ze Alex startuje w tegorocznym Tour de Pologne. Udato mi sie nawigza¢ z nim kon-
takt. Niestety Alex nie moégt wystartowaé¢ w IO w Londynie, poniewaz podczas jednego
z wiosennych wyscigéw ztamat reke. Specjalnie dla czytelnikdw Biuletynu zgodzit sie udzieli¢
droga elektroniczng odpowiedzi na kilka pytan, ktére przedstawiamy ponizej w formacie wy-
wiadu.

RK: Alex, czy to byt Twoj pierwszy wyscig w Polsce? Jak oceniasz to doswiadczenie?



AD: Podobato mi sie, nigdy wczesniej nie bytem w Polsce, wiec to byto cos nowego. Widzia-
tem sporo pieknych gorskich krajobrazéw, ale podobaty mi sie rowniez fragmenty wyscigu
przez centra miast. Przez wigkszo$¢ wys$cigu moim zadaniem byta pomoc kolegom z druzy-
ny. Sergio zakonczyt wyscig na drugim miejscu, a z Benem Swiftem wygralismy dwa etapy,
wiec byliSmy zadowoleni z naszej postawy w wyscigu.

Jak wyglada Twoje obcigzenie treningowe, np. ile kilometrow tygodniowo przejez-
dzasz?

Zazwyczaj jezdze 20-30 godzin tygodniowo, co daje okoto 1000 km na tydzieh. Trenuje tez
troche w sitowni, ale tam rowniez mdj trening polega gtdéwnie na jezdzie na rowerze.

Jaki schemat profilaktyki stosujesz, tzn. ile razy w tygodniu podajesz sobie czynnik
krzepniecia i w jakiej dawce?

Kiedy przygotowuije sie do wyscigu, biore 2000 jednostek czynnika VIII co drugi dzien (waze
73 kg). Na czas wyscigu, ktéry wigze sie z wiekszym ryzykiem wypadku, biore czynnik co-
dziennie, jednego dnia w dawce 2000 jednostek, a nastepnego dnia 1000 jednostek, aby
stale utrzymywacé jego wysoki poziom.

Jak czesto startujesz w wyscigach?

Od 70 do 90 dni w roku spedzam na wyscigach na kontynencie w grupie Team Sky, ale biore
tez udziat w wielu mniejszych wys$cigach na Wyspach; traktuje to po czeéci jako trening
przed wigkszymi imprezami.

Czy zdarzyto Ci sie kiedykolwiek powazne krwawienie mimo profilaktyki, ktére np.
uniemozliwito Ci start?

To sie kiedy$ zdarzato, ale odkad zaczatem w wieku 14 lat plywaé szes$¢ razy w tygodniu
przy leczeniu profilaktycznym, wszelkie samoistne krwawienia ustaty.

Jak leczono Twoje zlamanie reki w tokciu, zaraz po wypadku i w ciaggu nastepnych ty-
godni? Jak dlugo trwata rekonwalescencja? Czy czujesz, ze skutki ztamania nadal
wplywaja na Twoja dyspozycje w wyscigu?

Ztamatem tokie¢ w Belgii i wowczas nie bytem nawet tego Swiadomy. Pojechatem do domu,
do Wielkiej Brytanii, i poszedtem do szpitala, zeby zrobi¢ szybkie przeswietlenie. Wtedy nie-
stety okazato sie, ze reka jest ztamana w dwdch miejscach, co bedzie wymagato interwencji
chirurgicznej i wstawienia metalowej ptytki. Wszystko poszto gtadko i wystano mnie do domu.
Jednak podczas operacji wdata sie infekcja, ktéra potem zaczeta dawaé objawy, wiec wréci-
tem do szpitala i musiatem mieé trzy operacje, zeby pozby¢ sie zakazenia i wyciggnac te
metalowg ptytke. Teraz juz nie odczuwam wptywu tych zdarzen na mojg dyspozycje, ale po-
niewaz wtedy przez dwa miesigce bylem na antybiotykach i nie trenowatem, stracitem forme
i nie bytem w stanie Scigac¢ sie podczas igrzysk olimpijskich. To byt dla mnie ciezki okres.

Jakich rad udzielitby$s osobom z hemofilia, ktére chciatyby p6js¢ w Twoje slady?
Trzeba traktowac swojg chorobe powaznie, ale nie mozna pozwoli¢, zeby nas powstrzymy-
wata. Im jesteSmy zdrowsi i w lepszej formie, tym mniej hemofilia bedzie wptywaé na nasza
sprawnos¢ i tryb zycia w ogdle.

Dziekuje za rozmowe.
Radostaw Kaczmarek

[10] AUTOINIEKCJA
Autoiniekcja, czyli samodzielne podawanie sobie dozylnie czynnika krzepniecia, stanowi

istotny element zycia chorego na hemofilie. Do czasu pierwszej autoiniekcji dziecko jest
zdane na pomoc innej osoby. Uniemozliwia to praktycznie udziat w szkolnych wycieczkach,



chyba ze jedno z rodzicdw zgodzi sie takze na nig pojechac. Taka sytuacja moze prowadzi¢
do utraty pewnosci siebie i frustracji ptyngcej z faktu, ze nie jest sie takim, jak inni koledzy.
Rozpoczecie autoiniekcji oznacza poczatek nowego rozdziatu — samodzielnego brania od-
powiedzialnosci za radzenie sobie z hemofilig. To daje poczucie samodzielnosci. Poczatko-
we obawy zwykle szybko ustepujg dumie i radosci.

W Irlandii dzieci najczes$ciej rozpoczynajg autoiniekcje w wieku 7-9 lat, cho¢ znane sg
przypadki, gdy robig to jeszcze mtodsze szkraby. Najlepsza rada brzmi: mozna to zaczg¢
robic, gdy tylko dziecko jest do tego gotowe.

Jezeli dziecko nie garnie sie zbytnio do podjecia autoiniekcji, warto je wcigga¢ w sprawy
przetoczen — dziecko moze rozpuszczac¢ czynnik itp. Dzieki temu poczuje sie swobodniej,
gdy przyjdzie pora na samodzielng prébe przetoczenia.

oprac. as na podst. artykutu In the Spotlight — Self-Infusion
w czasopisémie ,haemophilia.ie”, czerwiec 2012

Jeszcze dwa sfowa: pod artykutem znalaztem takg notke, skierowang do rodzicéw: ,Nie za-
pomnijcie skontaktowac sie z naszym Stowarzyszeniem [chodzi o Irlandzkie Stowarzyszenie
Chorych na Hemdfilie], kiedy wasze dziecko dokona pierwszej autoiniekcji — nagrodzimy je
Swiadectwem i bonem upominkowym”. Moze warto pomysle¢ o czym$ podobnym w Polsce?

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



