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W tym numerze Biuletynu duzo uwagi

o przedtuzonym czasie dziatania. O szansach

GajewskKi (s. 2).

wania przy leczeniu chorob uktadu sercowo-
-naczyniowego u chorych na hemofilig (s. 4).
Jest to temat jeszcze bardzo mato znany,
lekture tego materiatu warto polecic nie tylko
pacjentom, ale tez wszystkim lekarzom

. opiekujagcym sie pacjentami ze skazami
poswigcamy perspektywom leczenia hemo-
filii. Juz niediugo mogg stac sie dostepne
nowe koncentraty czynnikéw krzepniecia
. przyjeto jednak inne, o wiele rozsgdniejsze
na takie nowe leki do$¢ obszernie piszg
Radostaw Kaczmarek (s. 1) oraz Bogdan
- (s.5).

Dzieki postepom medycyny chorzy na
skazy krwotoczne moga liczy¢ na dozycie
sedziwego wieku. To jednak czesto wigze sie
z zupetnie nowymi problemami natury me-
dycznej. Dzieki uprzejmosci autorki oraz por-
talu Hematoonkologia.pl mozemy za-
prezentowac artykut dr Magdaleny Gorskiej-
-Kosickiej po$wigcony sposobom postepo-
¢ polski artykut we francuskim pismie pos$wie-

krwotocznymi.
W Polsce o zakupie czynnikow decyduje
wytgcznie cena leku. W wielu krajach Europy

zasady — mozna o tym przeczyta¢c w wypo-
wiedzi prezydenta EHC, Briana O'Mahony

Do zadan Biuletynu nalezy relacjonowa-
nie ogolnopolskich i bardziej lokalnych zda-
rzen zwigzanych z problemami chorych na
hemofilie. Wracamy do przebiegu konferencji
zorganizowanej w Warszawie z okazji Dnia
Chorych na Hemofilie (s. 3), a takze przeka-
zujemy relacje przestane z réznych kot tere-
nowych (s. 6-8). Warto rowniez odnotowac

conym hemofilii (s. 9).
Po lekturze przyda sie chwila relaksu
(jolkanas. 10).
Adam Sumera

Nowe leki — szanse i wyzwania

W czerwcu 2013 r. odbyta sie kolejna
konferencja pod nazwg Okragty Stot, zorgani-
zowana przez Europejskie Konsorcjum Hemofilii
(EHC). Spotkanie odbyto sie w Brukseli, a nizej
podpisany miat przyjemnos¢ mu przewodniczy¢
oraz wygtosic jedno z przewidzianych programem
wystgpien, w ktorym przedstawit punkt widzenia
pacjentdw na zagadnienia zwigzane z nowymi
lekami dla oséb z hemofilia.

Profesor Paul Giangrande z Oxfordu omowit
wiasciwosci kliniczne nowych lekéw. Chociaz
trwajg obecnie zaawansowane prace nad wieloma
nowymi metodami leczenia hemofilii, w tym tera-
pig genowa, to rozwijane sg takze juz istniejgce
leki. W najblizszej perspektywie mozemy ocze-
kiwa¢ pojawienia sie¢ rekombinowanych czynni-
kéw krzepniecia o przediuzonym czasie dziatania.
Wiecej na ten temat czytelnicy mogli sie dowie-
dzie¢ w numerze 45 Biuletynu, w relacji z szostej
dorocznej konferencji EAHAD. Mimo Ze jesteSmy

u progu duzych zmian w leczeniu, szybki dostep
do tych osiggnie¢ w Europie stoi pod znakiem
zapytania w zwigzku z obecnymi wytycznymi
Europejskiej Agencji Lekéw (European Medi-
cines Agency, EMA) dotyczacymi prowadzenia
préb klinicznych.

Warto zwrdci¢ uwage, ze dopuszczenie do
obrotu nowych lekéw niesie szanse poprawy
jakosci leczenia nawet w krajach o duzych ogra-
niczeniach budzetowych, poniewaz ich pojawie-
nie sie moze spowodowac spadek cen lekéw sto-
sowanych obecnie. Jednak aby tak sie stato, nowe
produkty muszg pojawi¢ sie na gtéwnych rynkach
Swiatowych z grubsza w tym samym czasie,
poniewaz cena wyjsciowa danego koncentratu
moze okazac sie nieadekwatna do mozliwosci
europejskich systemdéw ochrony zdrowia, jesli
pojawi sie on z duzym wyprzedzeniem na rynku
amerykanskim. A istniejg obawy, ze przy obec-
nych wytycznych EMA nowe leki mogg zostaé



dopuszczone do obrotu w Europie nawet 2-3 lata
pozniej niz w USA. Obawy budzi tez mozliwosé
starania sie o wytgczne prawo do obrotu przez
pierwszego producenta, ktéry wprowadzi na rynek
lek o nowych wtasciwosciach. O takg wytgcznosé
mogg ubiegac sie producenci tzw. lekow sie-
rocych, czyli stosowanych w leczeniu chordb
rzadkich, a do takich zalicza sie hemofilia. Roz-
wigzanie to stanowi zachete w przypadku, gdy
nowe terapie stanowig duze ryzyko inwestycyjne
dla producenta, a ponadto jest korzystne dla pa-
cjentow, gdy nie ma innej skutecznej metody lecze-
nia danej choroby. Hemofilia jest tu zatem w pe-
wnym sensie ,ofiarg swojego sukcesu”, poniewaz
producentéw prawie gotowych do wprowadzenia
nowego leku jest kilku, a przyznanie wytgcznego
prawa do obrotu tylko jednemu pozbawitoby
pacjentow alternatyw i, jak tatwo sie domysli¢,
prawdopodobnie réwniez wigzatoby sie z mato
atrakcyjng dla ptatnikéw politykg cenowa.
W zwigzku z tym prezydent EHC, Brian O'Mahony,
wezwat firmy farmaceutyczne do rezygnacji ze

starania sie o wylgczne prawo do obrotu swoim
nowym lekiem, podkreslajgc, ze Srodowisko pa-
cjentéw potrzebuje réznych mozliwosci leczenia.
Na konferencji obecny byt prezydent Swiatowej
Federacji Hemofilii (World Federation of Hemo-
philia, WFH), ktéry w petni popart stanowisko EHC.
Warto zwréci¢ uwage, ze na rynku lekow dla
chorych na hemofilie niewiele sie zmienito przez
ostatnich 20 lat (od czasu pojawienia sie pier-
wszych czynnikéw rekombinowanych), a tymcza-
sem wiekszo$¢ pacjentdw na Swiecie nie ma
dostatecznego dostepu do skutecznego leczenia.
Nowe leki mogg zmieni¢ te sytuacje. Jest to tez
szansa dla polskich pacjentéw, ktérzy majg wcigz
ograniczony dostep do rekombinowanych
czynnikow krzepniecia. Miejmy nadzieje, ze
nadchodzgce innowacje bedg tez sygnatem do
zmian dla naszego Ministerstwa Zdrowia. Gdy
pojawig sie produkty najnowszych generacji,
dalsze ograniczanie zakupéw do lekéw osoczo-
pochodnych stanie sie kuriozalne.

Radostaw Kaczmarek

Szykuje sie przetom w leczeniu hemofilii

W listopadzie 2013 r. odbyta sie w Dublinie kon-
ferencja Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie dla najbardziej aktywnych europejskich
stowarzyszen chorych na hemofilie. Celem konfe-
rencji byto poinformowanie o przetomie, jaki moze
wkrétce dokonac sie w leczeniu hemofilii, jak
réwniez wspolne zastanowienie sie nad strategig
dziatania wobec faktu wejscia na rynek nowych
rekombinowanych czynnikdw krzepniecia.

Wedtug ekspertéw obecnych na konferenciji,
w leczeniu hemofilii szykuje sie przetom, podobny
do tego, jakim byto 30-40 lat temu wejscie na
rynek koncentratow czynnikéw krzepniecia.
Wkrétce na rynku pojawi sie nowa generacja
lekéw: czynnikéw o przediuzonym czasie
dziatania.

W przypadku hemofilii B udato sie bardzo
znaczgco wydiuzy¢ czas péitrwania czynnika
IX, ktéry moze wynosi¢ az 100 godzin. W przy-
padku hemofilii A jest to o wiele trudniejsze, gdyz
czynnik VIII tworzy kompleks z czynnikiem von
Willebranda, w zwigzku z tym czas poéttrwania
czynnika VIII jest ograniczony czasem poitrwania
czynnika von Willebranda, ktéry wynosi 18 godzin.
Mimo to rowniez udato sie uzyskaé do$¢ znaczacy
postep — czas péttrwania czynnika VIl wydtuzono i
w nowych lekach jest on 1,5-1,7 raza dtuzszy niz
czas pottrwania naturalnych czynnikéw krzep-
niecia.

W celu osiggniecia wydtuzonego czasu dzia-
tania producenci wykorzystujg trzy rozne techno-
logie: pegylacji, potgczenia z fragmentem immu-

noglobuliny lub potgczenia z fragmentem albu-
miny. Metoda pegylaciji jest juz stosowana w pro-
dukgji niektorych lekéw od 1998 r. W przypadku
potgczenia z fragmentem immunoglobuliny i albu-
miny wykorzystano naturalny mechanizm dtugie-
go czasu pottrwania immunoglobuliny i albuminy —
tego typu rozwigzania rowniez sg juz wykorzy-
stywane w produkcji innych lekow.

Pierwsze leki o przedtuzonym czasie dziatania
wejdg na rynek na poczatku 2014 r. — na poczatku
w USA, Kanadzie i Japonii. Jesli chodzi o Europe,
to nowe leki miatyby wejs¢ za dwa lata; EMA
(Europejska Agencja Lekéw) wymaga bowiem
przeprowadzenia dwuletnich testow bezpieczen-
stwa stosowania howych srodkéw u dzieci.

Zalety nowych lekéw, podkreslane przez
ekspertow, to:

- zredukowanie liczby zastrzykow,

- mozliwos¢ unikniecia zaktadania portu, ktére
czasem wigze sie z powaznymi powiktaniami

- redukcja krwawieh pomiedzy kolejnymi
wstrzyknigciami (ze wzgledu na wyzszy po-
ziom czynnika pomiedzy kolejnymi wstrzyknie-
ciami).

Obecnie leczenie profilaktyczne w hemofilii A
polega na podawaniu lekow trzy razy w tygodniu;
profilaktyka przy zastosowaniu nowych lekow
polegataby na podawaniu ich 1-2 razy w tygodniu.

W przypadku hemofilii B obecnie profilak-
tyka polega na podawaniu lekéw dwa razy w ty-
godniu: nowe leki wystarczytoby podawac raz
w tygodniu lub raz na dwa tygodnie.



Oprécz nowych czynnikdw krzepniecia pojawig
sie tez wkrétce odmiany czynnika Vlla o wydtu-
zonym czasie dziatania dla chorych na hemofilie
z inhibitorem. Czas dziatania nowego czynnika
Vlla moze by¢ wydtuzony nawet pieciokrotnie!

Trwajg tez prace nad nowymi grupami lekow,
0 zupetnie innym mechanizmie dziatania — nie sg

Swiatowy Dzien Chorych na Hemofilie

17 kwietnia to Swiatowy Dzien Chorych na
Hemofilie. Z tej okazji 16 kwietnia 2013 r. w War-
szawie odbyta sie konferencja prasowa — debata
zorganizowana przez Polskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie przy wspétudziale World
Federation of Hemophilia. W konferencji udziat
wzieli: dr Jolanta Antoniewicz-Papis, dyrektor
Narodowego Centrum Krwi, dr Ewa Stefanska-
-Windyga z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii
w Warszawie, dr Andrzej Mital z Katedry i Kliniki
Hematologii i Transplantologii Gdanskiego Uni-
wersytetu Medycznego, pacjenci chorzy na he-
mofili¢ i dziennikarze.

Podczas konferencji poruszono najistotniejsze
sprawy dotyczgce leczenia chorych na hemofilie.
Wcigz wazng kwestig jest bezpieczenstwo sto-
sowanych lekéw — w Polsce, w odrdznieniu od in-
nych krajéw rozwinietych, stosuje sie wecigz
gtéwnie leki osoczopochodne. Specjalisci
podkreslajg, ze zgodnie z wiedzg medycznag to leki
rekombinowane sg uznawane za leki o naj-
wyzszym profilu bezpieczenstwa. Niestety, w Pol-
sce stosuje sie je tylko w bardzo ograniczonym
zakresie.

— Nie ma zadnego powodu, by osoby chore na
hemofilie, ktére do tej pory otrzymywaty leki
osoczopochodne, nie mogty byé leczone lekami
rekombinowanymi — powiedziata dr Ewa
Stefanska-Windyga. Przypomnijmy, ze taki zapis
widnieje w Programie Profilaktycznym dla dzieci.

Specjalisci podkreslali koniecznos¢ realizaciji
Narodowego Programu Leczenia Hemofilii, w tym
przede wszystkim stworzenia osrodkéw kom-
pleksowej opieki nad chorymi na hemofilie, w kté-
rych pacjenci mieliby mozliwos¢ konsultacji nie
tylko z hematologiem, ale takze z ortopeda, reha-
bilitantem, stomatologiem oraz z lekarzami innych
specjalnosci. Takie osrodki sg standardem w kra-
jach Europy, gdzie przekonano sie, ze podobne
rozwigzanie to korzys¢ dla pacjenta, a jedno-
czesnie oszczednosci dla budzetu. W Polsce
pierwsze dwa osrodki kompleksowej terapii miaty
powsta¢ w 2012 r. Niestety, do tej pory nie powstat
zaden (!).

Powstanie osrodkéw nie jest mozliwe bez wta-
Sciwej wyceny leczenia szpitalnego hemofilii, a ta
obecnie jest dramatycznie zanizona. — Tydzien
pobytu pacjenta w Instytucie Hematologii jest

czynnikami krzepniecia, potrafig jednak wptywac
na ukfad krzepniecia i go normalizowac. Nowe leki
oferowatyby réwniez profilaktyke dla chorych na
hemofilie, a miatyby by¢ podawane podskérnie.
Czas ich poftrwania wynositby nawet do dwodch
tygodni. Obecnie znajduja sie one w fazie badan.
Bogdan Gajewski

przez NFZ wyceniony na 550 zt. Sam nocleg i wy-
zywienie kosztujg znacznie wigcej. Bez zmiany
wycen i dodatkowych funduszy osrodki
kompleksowego leczenia nie majg szans powstaé
— stwierdzita dr Sfefanska-Windyga.

Poruszono sprawe przedtuzenia programu
profilaktycznego na osoby po 18. roku zycia. — 18
lat to najtrudniejszy moment dla mtodego czio-
wieka na przerwanie leczenia profilaktycznego.
Powinien je nadal mie¢, by méc zda¢ mature,
studiowag, znalez¢ prace — przekonywat Bogdan
Gajewski, prezes Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie.

— Na 18. urodziny dostatem prezent: odebrano
mi leczenie profilaktyczne. Po kilku tygodniach
wrocity bolesne wylewy, ktore niszczg stawy.
Stracitem rok studiéw, bo powtarzajgce sie wylewy
powodowaty, ze nie bytem w stanie chodzi¢ na
zajecia. Bol towarzyszy mi niemal bez przerwy,
widze tez, ze stawy sg w coraz gorszym stanie —
moéwit Alan Gorski, student anglistyki chory na
hemofilie.

Dr Jolanta Antoniewicz-Papis, dyrektor Naro-
dowego Centrum Krwi, obiecata, Zze w najblizszym
czasie zostanie powotana grupa robocza, ztozona
z przedstawicieli Ministerstwa Zdrowia, Naro-
dowego Centrum Krwi, Narodowego Funduszu
Zdrowia, lekarzy oraz pacjentéw, ktéra zajmie sie
wdrazaniem Narodowego Programu Leczenia
Hemofilii, w tym powotaniem osrodkéw kom-
pleksowej terapii. Obiecata, ze pierwsze osrodki
powstang w 2013 r. Przypomniata, ze zgodnie z
za-tozeniami Narodowego Programu, od 2014 r.
ma zaczg¢ by¢ wprowadzana profilaktyka dla do-
rostych. Powiedziata tez, ze w Ministerstwie
Zdrowia i NFZ tocza sie intensywne prace nad
kwestig prawidtowych wycen procedur medycz-
nych dotyczgcych chorych na hemofilie.

Konferencja, prowadzona przez red. Jadwige
Kaminskg, prezes Dziennikarskiego Klubu
Promocji Zdrowia, poruszyta wiele waznych spraw
dla chorych na hemofilie.

(na podstawie materiatdow konferencyjnych)
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Postepowanie w ostrych zespotach wiencowych
u pacjentéw z hemofilig

Wraz z wiekiem u chorych na hemofilie rosnie
ryzyko wystgpienia choréb uktadu sercowo-
naczyniowego. Lekarze kardiolodzy nie majg
doswiadczenia w leczeniu choroby niedokrwienne;j
serca w tej grupie pacjentow. Przedstawiony arty-
kut prezentuje zalecenia ekspertéw dotyczace po-
stepowania w ostrych zespotach wiencowych
u chorych na hemofilie.

Wiekszos$¢ pacjentéw z hemofilig w przypadku
wystgpienia bolu wiencowego trafia na szpitalny
oddziat ratunkowy, dlatego jest niezwykle wazne,
aby mieli oni ze sobg legitymacje $wiadczacyg
0 obecnosci skazy krwotocznej. Zawsze w takich
sytuacjach konieczna jest konsultacja z hemato-
logiem z o$rodka leczenia skaz krwotocznych.

Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne w
wie-kszo$ci ostrych zespotdéw wiencowych zaleca
wczesng, mechaniczna rewaskularyzacje. Przed
przezskorng plastyka tetnic wiencowych pacjent
z hemofilig musi otrzymac substytucje koncentratu
brakujgcego czynnika krzepniecia, tak aby jego
aktywnos¢ wynosita minimum 80%. W ciezkiej
postaci hemofilii nalezy poda¢ 30-50 j/kg m.c.
Zalecane jest wykonanie zabiegu z dostepu przez
tetnice promieniowg, co wigze sie z mniejszym
ryzykiem krwawienia oraz tatwiejszym uciskiem.
Przed usunieciem ,koszulki” aktywnos$c¢ brakujgce-
go czynnika krzepniecia powinna wynosi¢ takze
80%.

Zaleca sie uzywanie stentoéw niepowlekanych,
gdyz wymagany okres terapii dwoma lekami
przeciwptytkowymi jest krotszy. W indywidualnych
przypadkach nalezy rozwazyC zatozenie stentu
powlekanego, zwtaszcza u chorych z restenozag
lub zwiekszonym ryzykiem restenozy z powodu
cukrzycy. Powlekane stenty nowej generacji
wymagajg krotszej terapii dwoma lekami
przeciwptytkowymi i stanowig szanse dla
pacjentéw z hemofilia.

Pomostowanie tetnic wiencowych powinno by¢
rozwazane tylko w przypadku zmian w naczyniach
uniemozliwiajgcych wykonanie przezskoérnej
plastyki wiencowej (PCI). Jesli PCl nie mozna
wykonaé w ciggu 90 minut, mozliwe jest
zastosowanie fibrynolizy. Wiekszo$¢ ekspertow
zaleca utrzymywanie minimalnej aktywnosci
brakujgcego czynnika na poziomie 50%,
szczytowego na poziomie 80%. Konieczne jest
monitorowanie aktywnos$ci w osoczu.

Leczenie przeciwkrzepliwe takze powinno
odbywac¢ sie pod ostong koncentratu czynnika
krzepniecia. Zalecana jest heparyna niefrakcjono-
wana. Ma ona krotki okres pottrwania, a jej dziata-
nie w przypadku wystgpienia krwawienia mozna
odwrdcic.

Inhibitory glikoproteiny Ilb/llla znacznie
zwiekszajg ryzyko krwawien, dlatego stosuje sie je
tylko u wybranych chorych wysokiego ryzyka, pod
ostong koncentratu czynnika krzepniecia. Przy

odpowiedniej substytucji pacjenci z hemofilig
mogg odnies¢ korzysci ze standardowo prowa-
dzonej terapii dwoma lekami przeciwptytkowymi,
rozpoczetej przed PCI, z nasycajgcg dawkg
klopidogrelu. Przy nieprawidtowo prowadzonej
substytucji ryzyko krwawienia przewyzsza
korzysci z leczenia przeciwptytkowego.

Niewiele wiadomo o ryzyku restenozy w sten-
cie u pacjentow z bardzo niskg aktywnoscig czyn-
nika VII/IX nieotrzymujgcych leczenia przeciw-
ptytkowego Ilub przyjmujgcych tylko kwas
acetylosalicylowy. Nie wiadomo takze, czy dofs-
czenie klopidogrelu lub prasugrelu niesie wiecej
korzysci czy dziatan niepozgdanych. Specjalisci
zalecajg, aby skojarzone leczenie przeciwptyt-
kowe rozwazy¢ u pacjentéw z hemofilig i w przy-
padku ostrego zespotu wiehcowego nie odktadaé
decyzjiw czasie.

Nie ma zgodnoéci, jakg aktywno$¢ brakuja-
cego czynnika nalezy utrzymywac przy prze-
wlektym leczeniu przeciwptytkowym. Wiekszos¢
ekspertow uwaza, ze przy stosowaniu kwasu
acetylosalicylowego w monoterapii aktywnosc¢
powinna wynosi¢ nie mniej niz 1%, natomiast przy
leczeniu skojarzonym 5-15%. Przez pierwsze
24 godziny po zabiegu inwazyjnym aktywnos$¢ nie
moze spada¢ ponizej 50%. Leczenie dwoma
lekami przeciwptytkowymi powinno trwac
mozliwie najkrocej. W tym czasie nalezy takze
stosowac leki chronigce btone $luzowg zotgdka.

U chorych z ciezkg lub umiarkowang hemofilig
po wstawieniu niepowlekanego stentu w trybie
planowym leczenie skojarzone lekami przeciw-
ptytkowymi zalecane jest przez 2—-4 tygodnie,
w przypadku ostrego zespotu wiencowego — 4 ty-
godnie. Monoterapie lekiem przeciwptytkowym
powinno sie utrzymaé do 12 miesiecy. U pa-
cjentéw z tagodng hemofilig mozna zastosowac
standardowe leczenie jak w populacji ogdlne;.

Leczenie ostrych zespotéw wiencowych u pa-
cjentéw z hemofilig opiera sie na zaleceniach
niepopartych wynikami z préb klinicznych. Chorzy
ze skazami krwotocznymi sg wykluczani z badan
klinicznych, a wiele lekow jest przeciw-
wskazanych w tej grupie. Dlatego tez ustalenie
konsensusu i modyfikacja zalecen kardio-
logicznych stosowanych w ogdlnej populacji jest
niezwykle wazna. Konieczne jest takze zrozu-
mienie tego problemu przez kardiologow,
zwlaszcza ze w przypadku wystgpienia zawatu
serca opoznienie zabiegu rewaskularyzacji tetnic
wiehcowych moze prowadzi¢ do $mierci.

Niezbedna jest takze wspotpraca pomiedzy
lekarzami ze szpitalnych oddziatéw ratunkowych,
kardiologami, lekarzami rodzinnymi i hemato-
logiem z oérodka leczenia skaz krwotocznych.

dr Magdalena Gérska-Kosicka
przedruk z portalu hematoonkologia.pl
za zgodg autorki i wydawcy
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Opinia prezydenta EHC o zakupach czynnikow

Przedstawiamy stanowisko Briana O'Mahony,
prezydenta europejskiej organizacji zrzeszajgcej
narodowe organizacje chorych na hemofilie
(EHC), na temat sposobu zakupu koncentratow
czynnikéw krzepniecia w poszczegolnych krajach.

Jestem gteboko przekonany, ze idea central-
nych przetargéw majgcych na celu zakup kon-
centratéw czynnikéw krzepniecia dla danego kraju
zastuguje na poparcie. Uwazam takze, ze w pro-
cesie podejmowania decyzji przy takich prze-
targach powinni uczestniczy¢ czotowi lekarze
zajmujgcy sie hemofilig w danym kraju, a takze
narodowa organizacja zrzeszajgca pacjentow
chorych na hemofilie.

W idealnym systemie za zakupy czynnikdéw
krzepniecia powinna odpowiadac¢ komisja ztozona
z przedstawicieli ministerstwa zdrowia, pfatnika
(np. narodowego funduszu zdrowia), czotowi
specjalisci w zakresie leczenia hemofilii oraz
przedstawiciele narodowej organizacji chorych na
hemofilie. Tak zorganizowany proces zakupu
pozwalatby na nabycie mozliwie najlepszych
produktéw za srodki dostepne w danym kraju.

Przy ocenie koncentratéw czynnika przez
komisje przetargowg koszt nie powinien stanowi¢
jedynego kryterium. Naturalnie koszt ma duze
znaczenie, ale wazne sg rowniez bezpieczen-
stwo, skuteczno$¢, jako$c i gwarancja ciggtosci
dostaw. Z tego tez wzgledu w skfad komisji
przetargowej powinni wchodzi¢ lekarze klinicysci
oraz przedstawiciele organizacji zrzeszajgcej
pacjentow.

Proces zakupow powinien by¢ oparty na jasno
okreslonych kryteriach, wyznaczonych przez

komisje przetargowg dysponujgcg doswiadcze-
niem w tym specyficznym zakresie.

Niestety, nie zawsze tak sie dzieje. W 2012 r.
spotkatem sie z komisjg przetargowg odpowie-
dzialng za zakup koncentratow czynnikéw w je-
dnym z krajow Europy i ze zdumieniem stwier-
dzitem, ze jej cztonkom brakowato nawet
elementarnej wiedzy na temat kupowanych lekéw.
Szefem tej komisji byt lekarz, ktéry nigdy nie leczyt
hemofilii i miat bardzo ograniczone wiadomosci na
temat czynnikdw krzepniecia. W komisji nie
zasiadat zaden lekarz z doswiadczeniem w le-
czeniu hemdfilii ani zaden przedstawiciel $rodo-
wiska chorych na te chorobe. Produkty wybierano
wylgcznie na podstawie ich ceny, w ogdle nie
zajmujac sie kwestiami bezpieczenstwa,
skutecznosci czy jakosci lekow.

Dla skontrastowania, w Irlandii w sktad
Komitetu Doradczego ds. Wyboru i Monitorowania
Produktéw do Leczenia Hemofilii (Haemophilia
Product Selection and Monitoring Advisory Board
— HPSMAB), ktéry pemni role narodowej komisiji
przetargowej dokonujgcej zakupu czynnikow,
wchodzg klinicysci kierujgcy trzema osrodkami
kompleksowej opieki medycznej ds. hemofilii,
a takze dwaj przedstawiciele Irlandzkiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilie. Swoich repre-
zentantdw majg takze Ministerstwo Zdrowia i ptat-
nik, jest tam takze wirusolog oraz transfuzjolog.
Koniecznos¢ udziatu lekarzy i przedstawicieli or-
ganizacji pacjentéw jasno wynika z opisu dzia-
talnosci i zadan Komitetu; co wiecej,
przewodniczacym Komitetu musi by¢ lekarz, a
jego zastepcg — przedstawiciel chorych. Ten
system obowigzuje od dziesieciu lati w tym okresie
proces zakupow mozna okresli¢ jako efektywny i w
petni zadowalajacy. Kupowano najlepsze
dostepne produkty, opierajgc sie na kryteriach
bezpieczenstwa, skutecznosci, jakosci, ciggtosci
dostaw i ceny. Konkurencja przy przetargach
pozwolita na obnizenie kosztéw zakupu o przeszio
50% w poréwnaniu z2003 .

Nie zgadzam sie z opinig, ze wszystkie
produkty lecznicze sg takie same. Nie podzielam
takze pogladu, Zze witgczenie lekarzy i
przedstawicieli stowarzyszenia chorych na
hemofilie do procesu przetargowego doprowadzi
do podniesienia kosztow. Jezeli proces
przetargowy zostanie prawidtowo zaplanowany i
przeprowadzony, mozna spodziewa sie wrecz
odwrotnych rezultatow. Klinicysci i reprezentanci
chorych wnoszg wiedze i doswiadczenie, dlatego
tez zawsze nalezy uwzgledniacich gtos.

Brian O'Mahony (ttum. as)
,EHC Newsletter”, kwiecien 2013
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Kalisz i Poznan w Krakowie

Chociaz wiele okolicznosci przemawiato za
tym, ze pomyst, cho¢ zacny, nie doczeka sie
realizacji — to jednak wbrew wszystkiemu przed-
siewziecie zakonczylo sie sukcesem. | tak oto koto
kaliskie z kotem poznanskim do kota krakow-
skiego sie wybrato, by wspdlnie na konferencji
dedykowanej leczeniu hemofilii nowych rzeczy sie
dowiedzie¢. W urokliwym krakowskim kontekscie

pacjenci i ich rodziny, wraz z osobami im towarzy-
szacymi, najpierw wystuchali wyktadu, ktory
wygtosita znana z pomocy konsultacyjnej na
naszym internetowym forum doktor Joanna
Zdziarska. Wyktad traktowat o tym, jak obecnie
leczenie hemofilii wyglada na tle miedzynaro-
dowych standardoéw leczenia. W ciggu ostatnich
kilku lat wida¢ wyrazng poprawe jakosci leczenia




polskich pacjentéw z hemofilig, a co za tym idzie,
poprawia sie ich jako$¢ zycia. Jak pokazuje
przyktad spotkania w Krakowie — dla wiekszosci
odbywajgcego sie poza terenem macierzystego
kota — poprawia sie takze mobilnos¢ pacjentow.
Wyktad dr Beaty Mazurek dotyczyt polskiego
systemu dystrybucji czynnikédw krzepniecia
i zmian, jakie w ostatnim czasie w tym systemie
wprowadzono. Naukowg czes$¢ spotkania
konczyta prelekcja doktora Jerzego M.
Jaworskiego na temat operacji ortopedycznych
przeprowadzanych u chorych na skazy krwo-
toczne. Wielu pacjentéw wykorzystato te okazje,
by skonsultowaé swoéj przypadek i wstepnie
uzgodni¢ mozliwosci wszczepienia endoprotez.

Pozostata cze$¢ krakowskiego spotkania miata
juz charakter typowo turystyczno-integracyjny i mi-
mo dokuczajgcych niektérym uczestnikom dolegli-
wosci chorobowych wszyscy ambitnie party-
cypowali w poznawaniu Krakowa i okolic. Chociaz
wycieczka byta bardzo krotka (bo czymze jest
jedna doba na zobaczenie najwazniejszych
osobliwosci Krakowa), udato sie zwiedzi¢ catkiem
Sporo.

ByliSmy zatem na Kazimierzu, szczegélnym
miejscu w topografii Krakowa, a znakomici
przewodnicy oprowadzili nas zaréwno po

Kazimierzu chrzescijanskim, jak i jego zydowskiej
czesci. Tam wiasnie, w restauracji Hamsa delekto-
walismy sie zydowskag kuchnig przy dzwiekach
chasydzkiej muzyki.

Dzien kolejny, zarazem niestety dzien powrotu,
to Wawelskie Wzgoérze, Droga Krolewska, Rynek
Gtéwny i Barbakan. Po tym intensywnym
spacerze po krakowskich uliczkach chwila
odpoczynku dla nég i jazda autokarem do
Wieliczki. Tam znéw nogi pod pache i w trase.
Przyzna¢ trzeba, ze ekipa wycieczkowa
kondycyjnie poradzita sobie znakomicie. A byto co
ogladac¢ i co zwiedzac¢ (http://www.kopalnia.pl/) w
Wieliczce, zwiedziliSmy labirynt komér solnych ze
specyficznym, niezwykle relaksujgcym i zdrowym
mikroklimatem, pokonujgc ok. 800 schodow!
Dodam tylko, ze kopalnia soli w Wieliczce to
zabytek szczegolny, wpisany w 1978 r. na
Pierwszg Liste Swiatowego Dziedzictwa
UNESCO.

Jak wida¢, wyprawa obu kot, kaliskiego i po-
znanskiego, z inicjatywy tego pierwszego (za co
szczegolnie dziekuje w imieniu pacjentéw z Po-
znania), na drugi koniec Polski, by spotka¢ sie
kotem krakowskim, okazata sie przedsiewzieciem
niezwykle intensywnym i owocnym. Zapewne
etapem nastepnym bedg wyjazdy konkretnych
pacjentdw na operacje endoprotezowania do
Krakowa wtasnie.

Sam pomyst goscinnych wyjazdéw na teren
innych kot jest godzien polecenia, co niniejszym
czynie, zaktadajgc, ze uczestnicy krakowskiej
wyprawy moje wrazenia podzielaja.

Bernadetta Pieczynska
Poznanskie Koto Terenowe




Kolejna nowa publikacja Stowarzyszenia

Polecamy Cwiczenia dla 0séb z hemofili, ksigzeczke, ktéra przynosi
wiele praktycznych informacji na temat rehabilitacji w hemofilii. Jak

wszystkie inne publikacje naszego Stowarzyszenia, i ta ksigzka jest bez-

ptatna.

poswieconymi problemom leczenia hemofilii

Przypominamy, Zze bezptatne ksigzki oraz ptyty DVD z materiatami = | \ ; J
mozna otrzymacé¢ za

LY
\

posrednictwem kot terenowych Stowarzyszenia. Liczba wydanych dotad

tytutéw zbliza sie do trzydziestu.
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Dalsze wiesci z kot

Koto Pomorsko-Kujawskie
13 kwietnia 2013 r. w Bydgoszczy odbyto sie
spotkanie edukacyjne dla oséb ze skazami
krwotocznymi. WystuchaliSmy trzech wyktadéw.
Oto prelegenciitematy prezentaciji:
- dr Andrzej Koftan: ,Realizacja programu
profilaktyki u dzieci. Czynniki osoczopochodne
i rekombinowane —fakty i mity”
- dr Danuta Btonska: ,Leczenie omijajgce
inhibitor u pacjentéw dorostych”
- dr lwona Szymkué: ,Rehabilitacja pacjentow
zhemofilig”.
Ewa Szymborska

Wroctaw
22 czerwca 2013 r. odbyto sie spotkanie

edukacyjne dla czionkow wroctawskiego kota

terenowego PSCH. Program szkolenia obejmowat
wyktady:

- Inhibitory w hemofili” (lek. med. Elzbieta
Grazynska, Klinika Transplantacji Szpiku,
Onkologii i Hematologii Dzieciecej UM we
Wroctawiu),

- ,Hemofilia nabyta” (lek. med. Zdzistaw Grzelak,
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwio-
lecznictwa we Wroctawiu),

- ,Rola rehabilitacji w leczeniu artropatii
hemofilowej” (mgr Izabela Jaszczur, Katedra
Fizjoterapii i Terapii Zajeciowej w Dysfunkcjach
Narzgdu Ruchu, Akademia Wychowania
Fizycznego we Wroctawiu).

Zdzistaw Grzelak

Krakow

W sobote 14 wrzesnia 2013 r. w Krakowie
odbyto sie uroczyste spotkanie czionkéw kot
kaliskiego, krakowskiego i poznanskiego. Swojg
obecnoscig zaszczycili nas lekarze, ktorych
wyktady zostaty przyjete z wielkim zainteresowa-
niem i entuzjazmem. Pierwszy wyktad, zatytuto-
wany ,Leczenie chorych na hemofilie i pokrewne

skazy krwotoczne w Polsce i na Swiecie”,
wygtosita dr Joanna Zdziarska z Kliniki
Hematologii CMUJ. Kolejny wykfad, dr Beaty
Mazurek z Regionalnego Centrum Krwiodawstwa
i Krwiolecznictwa w Krakowie, dotyczyt dystrybuciji
czynnikdéw krzepniecia w Polsce. Trzeci i ostatni
wyktad, dr. Jerzego Jaworskiego z Krakowskiego
Centrum Rehabilitacji i Ortopedii, na temat
,Operacje ortopedyczne u chorych na skazy
krwotoczne” wzbudzit ogromne zainteresowanie
u stuchaczy. W Krakowie operowani sg chorzy
z catej Polski, a w okresie od pierwszej operacji
w maju 2010 r. do chwili obecnej w Krakowskim
Centrum Ortopedii zostato przeprowadzonych
ponad 70 operaciji.

Chorzy mieli rowniez okazje pozna¢ dr Terese
Iwaniec z Pracowni Hemostazy Il Katedry Chorob
Wewnetrznych CM UJ, dzieki ktdrej btyskawicznie
i natychmiastowo wykonywana jest diagnostyka,
niezbedna zwilaszcza podczas operacji ortope-
dycznych i w okresie rehabilitacji chorych na skazy
krwotoczne.

Konczgce spotkanie pytania do prowadzgcych
pokazaty, jak wazne tematy zostaty poruszone na
spotkaniu, a prelekcje i rozmowy z lekarzami daty
wielu chorym nadzieje na powrdt do normalnego
zycia.

Nasze spotkanie byto sporym przedsiewzie-
ciem, gdyz uczestniczyto w nim ponad 100 osob.

W tym miejscu jeszcze raz serdecznie
dziekujemy naszym wspaniatym Krakowskim
Lekarzom; p. dr Joannie Zdziarskiej, p. dr Beacie
Mazurek, p. dr Teresie lwaniec i p. dr Jerzemu
Jaworskiemu, za wszelkie dobro, jakiego na co
dzien doswiadczajg nasi chorzy. Dziekujemy
sponsorom, bo bez ich wsparcia ciezko bytoby
nam sie spotka¢ w tak duzym gronie. | dziekujemy
wszystkim chorym za tak liczne przybycie.

Andrzej Zdziarski
prezes kotfa krakowskiego



Oto pamiagtkowe zdjecie ze wspodlnego spotkania trzech két — kaliskiego, poznanskiego i kra-
kowskiego — w Krakowie, opisanego w artykutach Bernadetty Pieczynskiej i Andrzeja

Zdziarskiego.

Koto poznanskie
i nie tylko...

W uzupetnieniu materiatdw zawartych w bloku
SWiesci z Kot” proponujemy jeszcze krotkie post
scriptum. Tym razem nie skupiamy sie wytgcznie
na doniesieniach z Polski.

Poznan, kwiecien 2013 — spotkanie szkoleniowe
z okazji Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie
z goscinnym udziatem prof. Krystyny Zawilskiej
(wyktad o Narodowym Programie Leczenia He-
mofilii), dr Haliny Bobrowskiej (wystgpienie na
temat mitéw i faktéw wokot profilaktyki u dzieci),
dr. Witolda Krigera (prezentacja na temat
leczenia omijajgcego inhibitor). Uczestniczyli
takze przedstawiciele zaprzyjaznionych kot —
wroctawskiego, kaliskiego i szczecinskiego.
Z prezentacjg zastosowania aplikacji mobilnych
w zyciu hemofilika wystgpit Radostaw Kaczmarek,
a w spotkaniu autorskim zaprezentowata sie Anng
Zgierun-Lacina, autorka Czynnika mitosci.

Paryz, wrzesien 2013 — przygotowana przez
piszacg te stowa prezentacja polskich realiow
leczenia hemofilii ukazata sie we francuskim
pismie Hémofilie et Maladie de Willebrand (nr 202,
wrzesien 2013, link do catego numeru:
http://www.afh.asso.fr/spip.php?article360, z
Krakowem w tle).

przygotowata B. Pieczyniska

Nadeszta pora
na zyczenia

1=, das (12t 11) = Poznania

Pogodnych Swigt Bozego Narodzenia,
spelnienia marzefi i wiatru w Zagle
kazdego dnia Nowego Roku

Zyczy
Polskie Stowarzyszente Chorych na Hemofilig

Wszystkim czytelnikom Biuletynu przekazujemy
najlepsze zyczenia $wigteczne i noworoczne.
Optymistyczny rysunek zapewnit nam meznie ra-
dzgcy sobie z hemofilig Jas z Poznania, dobrze juz
znany naszym czytelnikom.

Adam Sumera
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

— autor przygdéd Tomka Wilmowskiego
— zakonczony mankietem

— tédzki klub pitkarski

— gwattowny wicher

— dziecko krowy

— wkretak

— porozumiewajg sie na migi

— strach

— inaczej o lekarzu

— przyzwyczajenie

— rodzaj samochodu dostawczego
— prowadzi w wyscigu

— widmo, zjawa

— ciepfa pora roku

— stychac je, gdy ktos idzie

— kurka albo maslak

natarcie

dom kryty stomg

przy butach jezdzca

pieni sie w tazience

druga zona ojca

rachunek bankowy

strgj

kiedy brak dzwiekow

wzrok lub dotyk

najdtuzszy rownoleznik

ruch przedmiotu wokot jego osi
drobne w portmonetce
odlegtos¢ miedzy dwoma punktami
byta w Krainie Czaréow

stolica Wtoch

najwyzszy szczyt w Polsce

Adam Sumera

Zyczymy mitego relaksu!

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

OpracowatAdam Sumera. Wspotpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: todzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 £ 6dz.

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

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl



