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W tym numerze Biuletynu du¿o uwagi 
poœwiêcamy perspektywom leczenia hemo-
filii. Ju¿ nied³ugo mog¹ staæ siê dostêpne 
nowe koncentraty czynników krzepniêcia 
o przed³u¿onym czasie dzia³ania. O szansach 
na takie nowe leki doœæ obszernie pisz¹ 
Rados³aw Kaczmarek (s. 1) oraz Bogdan 
Gajewski (s. 2). 

Dziêki postêpom medycyny chorzy na 
skazy krwotoczne mog¹ liczyæ na do¿ycie 
sêdziwego wieku. To jednak czêsto wi¹¿e siê 
z zupe³nie nowymi problemami natury me-
dycznej. Dziêki uprzejmoœci autorki oraz por-
talu Hematoonkologia.pl mo¿emy za-
prezentowaæ artyku³ dr Magdaleny Górskiej-        
-Kosickiej poœwiêcony sposobom postêpo-
wania przy leczeniu chorób uk³adu sercowo-     
-naczyniowego u chorych na hemofiliê (s. 4). 
Jest to temat jeszcze bardzo ma³o znany, 
lekturê tego materia³u warto poleciæ nie tylko 
pacjentom, ale te¿ wszystkim lekarzom    

opiekuj¹cym siê pacjentami ze skazami 
krwotocznymi.

W Polsce o zakupie czynników decyduje 
wy³¹cznie cena leku. W wielu krajach Europy 
przyjêto jednak inne, o wiele rozs¹dniejsze 
zasady – mo¿na o tym przeczytaæ w wypo-
wiedzi prezydenta EHC, Briana O'Mahony 
(s. 5).

Do zadañ Biuletynu nale¿y relacjonowa-
nie ogólnopolskich i bardziej lokalnych zda-
rzeñ zwi¹zanych z problemami chorych na 
hemofiliê. Wracamy do przebiegu konferencji 
zorganizowanej w Warszawie z okazji Dnia 
Chorych na Hemofiliê (s. 3), a tak¿e przeka-
zujemy relacje przes³ane z ró¿nych kó³ tere-
nowych (s. 6–8). Warto równie¿ odnotowaæ 
polski artyku³ we francuskim piœmie poœwiê-
conym hemofilii (s. 9). 

Po lekturze przyda siê chwila relaksu 
(jolka na s. 10).

Adam Sumera

Nowe leki – szanse i wyzwania
W czerwcu 2013 r. odby³a siê kolejna 

konferencja pod nazw¹ Okr¹g³y Stó³, zorgani-
zowana przez Europejskie Konsorcjum Hemofilii 
(EHC). Spotkanie odby³o siê w Brukseli, a ni¿ej 
podpisany mia³ przyjemnoœæ mu przewodniczyæ 
oraz wyg³osiæ jedno z przewidzianych programem 
wyst¹pieñ, w którym przedstawi³ punkt widzenia 
pacjentów na zagadnienia zwi¹zane z nowymi 
lekami dla osób z hemofili¹.

Profesor Paul Giangrande z Oxfordu omówi³ 
w³aœciwoœci kliniczne nowych leków. Chocia¿ 
trwaj¹ obecnie zaawansowane prace nad wieloma 
nowymi metodami leczenia hemofilii, w tym tera-
pi¹ genow¹, to rozwijane s¹ tak¿e ju¿ istniej¹ce 
leki. W najbli¿szej perspektywie mo¿emy ocze-
kiwaæ pojawienia siê rekombinowanych czynni-
ków krzepniêcia o przed³u¿onym czasie dzia³ania. 
Wiêcej na ten temat czytelnicy mogli siê dowie-
dzieæ w numerze 45 Biuletynu, w relacji z szóstej 
dorocznej konferencji EAHAD. Mimo ¿e jesteœmy 

u progu du¿ych zmian w leczeniu, szybki dostêp 
do tych osi¹gniêæ w Europie stoi pod znakiem 
zapytania w zwi¹zku z obecnymi wytycznymi 
Europejskiej Agencji Leków (European Medi-   
cines Agency, EMA) dotycz¹cymi prowadzenia 
prób klinicznych.

Warto zwróciæ uwagê, ¿e dopuszczenie do 
obrotu nowych leków niesie szansê poprawy 
jakoœci leczenia nawet w krajach o du¿ych ogra-
niczeniach bud¿etowych, poniewa¿ ich pojawie-
nie siê mo¿e spowodowaæ spadek cen leków sto-
sowanych obecnie. Jednak aby tak siê sta³o, nowe 
produkty musz¹ pojawiæ siê na g³ównych rynkach 
œwiatowych z grubsza w tym samym czasie, 
poniewa¿ cena wyjœciowa danego koncentratu 
mo¿e okazaæ siê nieadekwatna do mo¿liwoœci 
europejskich systemów ochrony zdrowia, jeœli 
pojawi siê on z du¿ym wyprzedzeniem na rynku 
amerykañskim. A istniej¹ obawy, ¿e przy obec-
nych wytycznych EMA nowe leki mog¹ zostaæ 
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dopuszczone do obrotu w Europie nawet 2–3 lata 
póŸniej ni¿ w USA. Obawy budzi te¿ mo¿liwoœæ 
starania siê o wy³¹czne prawo do obrotu przez 
pierwszego producenta, który wprowadzi na rynek 
lek o nowych w³aœciwoœciach. O tak¹ wy³¹cznoœæ 
mog¹ ubiegaæ siê producenci tzw. leków sie-
rocych, czyli stosowanych w leczeniu chorób 
rzadkich, a do takich zalicza siê hemofilia. Roz-
wi¹zanie to stanowi zachêtê w przypadku, gdy 
nowe terapie stanowi¹ du¿e ryzyko inwestycyjne 
dla producenta, a ponadto jest korzystne dla pa-
cjentów, gdy nie ma innej skutecznej metody lecze-
nia danej choroby. Hemofilia jest tu zatem w pe-
wnym sensie „ofiar¹ swojego sukcesu”, poniewa¿ 
producentów prawie gotowych do wprowadzenia 
nowego leku jest kilku, a przyznanie wy³¹cznego 
prawa do obrotu tylko jednemu pozbawi³oby 
pacjentów alternatyw i, jak ³atwo siê domyœliæ, 
prawdopodobnie równie¿ wi¹za³oby siê z ma³o 
atrakcyjn¹ dla p³atników polityk¹ cenow¹.            
W zwi¹zku z tym prezydent EHC, Brian O'Mahony, 
wezwa³ firmy farmaceutyczne do rezygnacji ze 

starania siê o wy³¹czne prawo do obrotu swoim 
nowym lekiem, podkreœlaj¹c, ¿e œrodowisko pa-
cjentów potrzebuje ró¿nych mo¿liwoœci leczenia. 
Na konferencji obecny by³ prezydent Œwiatowej 
Federacji Hemofilii (World Federation of Hemo-
philia, WFH), który w pe³ni popar³ stanowisko EHC. 
Warto zwróciæ uwagê, ¿e na rynku leków dla 
chorych na hemofiliê niewiele siê zmieni³o przez 
ostatnich 20 lat (od czasu pojawienia siê pier-
wszych czynników rekombinowanych), a tymcza-
sem wiêkszoœæ pacjentów na œwiecie nie ma 
dostatecznego dostêpu do skutecznego leczenia. 
Nowe leki mog¹ zmieniæ tê sytuacjê. Jest to te¿ 
szansa dla polskich pacjentów, którzy maj¹ wci¹¿ 
ograniczony dostêp do rekombinowanych 
czynników krzepniêcia. Miejmy nadziejê, ¿e 
nadchodz¹ce innowacje bêd¹ te¿ sygna³em do 
zmian dla naszego Ministerstwa Zdrowia. Gdy 
pojawi¹ siê produkty najnowszych generacji, 
dalsze ograniczanie zakupów do leków osoczo-
pochodnych stanie siê kuriozalne.

Rados³aw Kaczmarek

W listopadzie 2013 r. odby³a siê w Dublinie kon-
ferencja Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na 
Hemofiliê dla najbardziej aktywnych europejskich 
stowarzyszeñ chorych na hemofiliê. Celem konfe-
rencji by³o poinformowanie o prze³omie, jaki mo¿e 
wkrótce dokonaæ siê w leczeniu hemofilii, jak 
równie¿ wspólne zastanowienie siê nad strategi¹ 
dzia³ania wobec faktu wejœcia na rynek nowych 
rekombinowanych czynników krzepniêcia.

Wed³ug ekspertów obecnych na konferencji,   
w leczeniu hemofilii szykuje siê prze³om, podobny 
do tego, jakim by³o 30–40 lat temu wejœcie na 
rynek koncentratów czynników krzepniêcia. 
Wkrótce na rynku pojawi siê nowa generacja 
leków: czynników o przed³u¿onym czasie 
dzia³ania.

W przypadku hemofilii B uda³o siê bardzo 
znacz¹co wyd³u¿yæ czas pó³trwania czynnika 
IX, który mo¿e wynosiæ a¿ 100 godzin. W przy-
padku hemofilii A jest to o wiele trudniejsze, gdy¿ 
czynnik VIII tworzy kompleks z czynnikiem von 
Willebranda, w zwi¹zku z tym czas pó³trwania 
czynnika VIII jest ograniczony czasem pó³trwania 
czynnika von Willebranda, który wynosi 18 godzin. 
Mimo to równie¿ uda³o siê uzyskaæ doœæ znacz¹cy 
postêp – czas pó³trwania czynnika VIII wyd³u¿ono i 
w nowych lekach jest on 1,5–1,7 raza d³u¿szy ni¿ 
czas pó³trwania naturalnych czynników krzep-
niêcia. 

W celu osi¹gniêcia wyd³u¿onego czasu dzia-
³ania producenci wykorzystuj¹ trzy ró¿ne techno-
logie: pegylacji, po³¹czenia z fragmentem immu-

noglobuliny lub po³¹czenia z fragmentem albu-
miny. Metoda pegylacji jest ju¿ stosowana w pro-
dukcji niektórych leków od 1998 r. W przypadku 
po³¹czenia z fragmentem immunoglobuliny i albu-
miny wykorzystano naturalny mechanizm d³ugie-
go czasu pó³trwania immunoglobuliny i albuminy – 
tego typu rozwi¹zania równie¿ s¹ ju¿ wykorzy-
stywane w produkcji innych leków.

Pierwsze leki o przed³u¿onym czasie dzia³ania 
wejd¹ na rynek na pocz¹tku 2014 r. – na pocz¹tku 
w USA, Kanadzie i Japonii. Jeœli chodzi o Europê, 
to nowe leki mia³yby wejœæ za dwa lata; EMA 
(Europejska Agencja Leków) wymaga bowiem 
przeprowadzenia dwuletnich testów bezpieczeñ-
stwa stosowania nowych œrodków u dzieci.

Zalety nowych leków, podkreœlane przez 
ekspertów, to:
-  zredukowanie liczby zastrzyków,
- mo¿liwoœæ unikniêcia zak³adania portu, które 

czasem wi¹¿e siê z powa¿nymi powik³aniami
- redukcja krwawieñ pomiêdzy kolejnymi 

wstrzykniêciami (ze wzglêdu na wy¿szy po-
ziom czynnika pomiêdzy kolejnymi wstrzykniê-
ciami).
Obecnie leczenie profilaktyczne w hemofilii A 

polega na podawaniu leków trzy razy w tygodniu; 
profilaktyka przy zastosowaniu nowych leków 
polega³aby na podawaniu ich 1–2 razy w tygodniu.

W przypadku hemofilii B obecnie profilak-
tyka polega na podawaniu leków dwa razy w ty-
godniu: nowe leki wystarczy³oby podawaæ raz 
w tygodniu lub raz na dwa tygodnie.
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Oprócz nowych czynników krzepniêcia pojawi¹ 
siê te¿ wkrótce odmiany czynnika VIIa o wyd³u-
¿onym czasie dzia³ania dla chorych na hemofiliê   
z inhibitorem. Czas dzia³ania nowego czynnika 
VIIa mo¿e byæ wyd³u¿ony nawet piêciokrotnie!

Trwaj¹ te¿ prace nad nowymi grupami leków,   
o zupe³nie innym mechanizmie dzia³ania – nie s¹ 

czynnikami krzepniêcia, potrafi¹ jednak wp³ywaæ 
na uk³ad krzepniêcia i go normalizowaæ. Nowe leki 
oferowa³yby równie¿ profilaktykê dla chorych na 
hemofiliê, a mia³yby byæ podawane podskórnie. 
Czas ich pó³trwania wynosi³by nawet do dwóch 
tygodni. Obecnie znajduj¹ siê one w fazie badañ.

Bogdan Gajewski

Œwiatowy Dzieñ Chorych na Hemofiliê
17 kwietnia to Œwiatowy Dzieñ Chorych na 

Hemofiliê. Z tej okazji 16 kwietnia 2013 r. w War-
szawie odby³a siê konferencja prasowa – debata 
zorganizowana przez Polskie Stowarzyszenie 
Chorych na Hemofiliê przy wspó³udziale World 
Federation of Hemophilia. W konferencji udzia³ 
wziêli: dr Jolanta Antoniewicz-Papis, dyrektor 
Narodowego Centrum Krwi, dr Ewa Stefañska-      
-Windyga z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii 
w Warszawie, dr Andrzej Mital z Katedry i Kliniki 
Hematologii i Transplantologii Gdañskiego Uni-
wersytetu Medycznego, pacjenci chorzy na he-
mofiliê i dziennikarze.

Podczas konferencji poruszono najistotniejsze 
sprawy dotycz¹ce leczenia chorych na hemofiliê. 
Wci¹¿ wa¿n¹ kwesti¹ jest bezpieczeñstwo sto-
sowanych leków – w Polsce, w odró¿nieniu od in-
nych krajów rozwiniêtych, stosuje siê wci¹¿ 
g³ównie leki osoczopochodne. Specjaliœci 
podkreœlaj¹, ¿e zgodnie z wiedz¹ medyczn¹ to leki 
rekombinowane s¹ uznawane za leki o naj-
wy¿szym profilu bezpieczeñstwa. Niestety, w Pol-
sce stosuje siê je tylko w bardzo ograniczonym 
zakresie.

– Nie ma ¿adnego powodu, by osoby chore na 
hemofiliê, które do tej pory otrzymywa³y leki 
osoczopochodne, nie mog³y byæ leczone lekami 
rekombinowanymi – powiedzia³a dr Ewa 
Stefañska-Windyga. Przypomnijmy, ¿e taki zapis 
widnieje w Programie Profilaktycznym dla dzieci.

Specjaliœci podkreœlali koniecznoœæ realizacji 
Narodowego Programu Leczenia Hemofilii, w tym 
przede wszystkim stworzenia oœrodków kom-
pleksowej opieki nad chorymi na hemofiliê, w któ-
rych pacjenci mieliby mo¿liwoœæ konsultacji nie 
tylko z hematologiem, ale tak¿e z ortoped¹, reha-
bilitantem, stomatologiem oraz z lekarzami innych 
specjalnoœci. Takie oœrodki s¹ standardem w kra-
jach Europy, gdzie przekonano siê, ¿e podobne 
rozwi¹zanie to korzyœæ dla pacjenta, a jedno-
czeœnie oszczêdnoœci dla bud¿etu. W Polsce 
pierwsze dwa oœrodki kompleksowej terapii mia³y 
powstaæ w 2012 r. Niestety, do tej pory nie powsta³ 
¿aden (!).

Powstanie oœrodków nie jest mo¿liwe bez w³a-
œciwej wyceny leczenia szpitalnego hemofilii, a ta 
obecnie jest dramatycznie zani¿ona. – Tydzieñ 
pobytu pacjenta w Instytucie Hematologii jest 

przez NFZ wyceniony na 550 z³. Sam nocleg i wy-
¿ywienie kosztuj¹ znacznie wiêcej. Bez zmiany 
wycen i dodatkowych funduszy oœrodki 
kompleksowego leczenia nie maj¹ szans powstaæ 
– stwierdzi³a dr Sfefañska-Windyga.

Poruszono sprawê przed³u¿enia programu 
profilaktycznego na osoby po 18. roku ¿ycia. – 18 
lat to najtrudniejszy moment dla m³odego cz³o-
wieka na przerwanie leczenia profilaktycznego. 
Powinien je nadal mieæ, by móc zdaæ maturê, 
studiowaæ, znaleŸæ pracê – przekonywa³ Bogdan 
Gajewski, prezes Polskiego Stowarzyszenia 
Chorych na Hemofiliê.

– Na 18. urodziny dosta³em prezent: odebrano 
mi leczenie profilaktyczne. Po kilku tygodniach 
wróci³y bolesne wylewy, które niszcz¹ stawy. 
Straci³em rok studiów, bo powtarzaj¹ce siê wylewy 
powodowa³y, ¿e nie by³em w stanie chodziæ na 
zajêcia. Ból towarzyszy mi niemal bez przerwy, 
widzê te¿, ¿e stawy s¹ w coraz gorszym stanie – 
mówi³ Alan Górski, student anglistyki chory na 
hemofiliê.

Dr Jolanta Antoniewicz-Papis, dyrektor Naro-
dowego Centrum Krwi, obieca³a, ¿e w najbli¿szym 
czasie zostanie powo³ana grupa robocza, z³o¿ona 
z przedstawicieli Ministerstwa Zdrowia, Naro-
dowego Centrum Krwi, Narodowego Funduszu 
Zdrowia, lekarzy oraz pacjentów, która zajmie siê 
wdra¿aniem Narodowego Programu Leczenia 
Hemofilii, w tym powo³aniem oœrodków kom-
pleksowej terapii. Obieca³a, ¿e pierwsze oœrodki 
powstan¹ w 2013 r. Przypomnia³a, ¿e zgodnie z 
za-³o¿eniami Narodowego Programu, od 2014 r. 
ma zacz¹æ byæ wprowadzana profilaktyka dla do-
ros³ych. Powiedzia³a te¿, ¿e w Ministerstwie 
Zdrowia i NFZ tocz¹ siê intensywne prace nad 
kwesti¹ prawid³owych wycen procedur medycz-
nych dotycz¹cych chorych na hemofiliê.

Konferencja, prowadzona przez red. Jadwigê 
Kamiñsk¹, prezes Dziennikarskiego Klubu 
Promocji Zdrowia, poruszy³a wiele wa¿nych spraw 
dla chorych na hemofiliê.

(na podstawie materia³ów konferencyjnych)
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Postêpowanie w ostrych zespo³ach wieñcowych                 
u pacjentów z hemofili¹

Wraz z wiekiem u chorych na hemofiliê roœnie 
ryzyko wyst¹pienia chorób uk³adu sercowo-
naczyniowego. Lekarze kardiolodzy nie maj¹ 
doœwiadczenia w leczeniu choroby niedokrwiennej 
serca w tej grupie pacjentów. Przedstawiony arty-
ku³ prezentuje zalecenia ekspertów dotycz¹ce po-
stêpowania w ostrych zespo³ach wieñcowych       
u chorych na hemofiliê.

Wiêkszoœæ pacjentów z hemofili¹ w przypadku 
wyst¹pienia bólu wieñcowego trafia na szpitalny 
oddzia³ ratunkowy, dlatego jest niezwykle wa¿ne, 
aby mieli oni ze sob¹ legitymacjê œwiadcz¹c¹        
o obecnoœci skazy krwotocznej. Zawsze w takich 
sytuacjach konieczna jest konsultacja z hemato-
logiem z oœrodka leczenia skaz krwotocznych.

Europejskie Towarzystwo Kardiologiczne w 
wiê-kszoœci ostrych zespo³ów wieñcowych zaleca 
wczesn¹, mechaniczna rewaskularyzacjê. Przed 
przezskórn¹ plastyk¹ têtnic wieñcowych pacjent     
z hemofili¹ musi otrzymaæ substytucjê koncentratu 
brakuj¹cego czynnika krzepniêcia, tak aby jego 
aktywnoœæ wynosi³a minimum 80%. W ciê¿kiej 
postaci hemofilii nale¿y podaæ 30–50 j/kg m.c. 
Zalecane jest wykonanie zabiegu z dostêpu przez 
têtnicê promieniow¹, co wi¹¿e siê z mniejszym 
ryzykiem krwawienia oraz ³atwiejszym uciskiem. 
Przed usuniêciem „koszulki” aktywnoœæ brakuj¹ce-
go czynnika krzepniêcia powinna wynosiæ tak¿e 
80%. 

Zaleca siê u¿ywanie stentów niepowlekanych, 
gdy¿ wymagany okres terapii dwoma lekami 
przeciwp³ytkowymi jest krótszy. W indywidualnych 
przypadkach nale¿y rozwa¿yæ za³o¿enie stentu 
powlekanego, zw³aszcza u chorych z restenoz¹ 
lub zwiêkszonym ryzykiem restenozy z powodu 
cukrzycy. Powlekane stenty nowej generacji 
wymagaj¹ krótszej terapii dwoma lekami 
przeciwp³ytkowymi i stanowi¹ szansê dla 
pacjentów z hemofili¹.

Pomostowanie têtnic wieñcowych powinno byæ 
rozwa¿ane tylko w przypadku zmian w naczyniach 
uniemo¿liwiaj¹cych wykonanie przezskórnej 
plastyki wieñcowej (PCI). Jeœli PCI nie mo¿na 
wykonaæ w ci¹gu 90 minut, mo¿liwe jest 
zastosowanie fibrynolizy. Wiêkszoœæ ekspertów 
zaleca utrzymywanie minimalnej aktywnoœci 
brakuj¹cego czynnika na poziomie 50%, 
szczytowego na poziomie 80%. Konieczne jest 
monitorowanie aktywnoœci w osoczu.

Leczenie przeciwkrzepliwe tak¿e powinno 
odbywaæ siê pod os³on¹ koncentratu czynnika 
krzepniêcia. Zalecana jest heparyna niefrakcjono-
wana. Ma ona krótki okres pó³trwania, a jej dzia³a-
nie w przypadku wyst¹pienia krwawienia mo¿na 
odwróciæ.

Inhibitory glikoproteiny IIb/IIIa znacznie 
zwiêkszaj¹ ryzyko krwawieñ, dlatego stosuje siê je 
tylko u wybranych chorych wysokiego ryzyka, pod 
os³on¹ koncentratu czynnika krzepniêcia. Przy 

odpowiedniej substytucji pacjenci z hemofili¹ 
mog¹ odnieœæ korzyœci ze standardowo prowa-
dzonej terapii dwoma lekami przeciwp³ytkowymi, 
rozpoczêtej przed PCI, z nasycaj¹c¹ dawk¹ 
klopidogrelu. Przy nieprawid³owo prowadzonej 
substytucji ryzyko krwawienia przewy¿sza 
korzyœci z leczenia przeciwp³ytkowego.

Niewiele wiadomo o ryzyku restenozy w sten-
cie u pacjentów z bardzo nisk¹ aktywnoœci¹ czyn-
nika VIII/IX nieotrzymuj¹cych leczenia przeciw-
p³ytkowego lub przyjmuj¹cych tylko kwas 
acetylosalicylowy. Nie wiadomo tak¿e, czy do³¹-
czenie klopidogrelu lub prasugrelu niesie wiêcej 
korzyœci czy dzia³añ niepo¿¹danych. Specjaliœci 
zalecaj¹, aby skojarzone leczenie przeciwp³yt-
kowe rozwa¿yæ u pacjentów z hemofili¹ i w przy-
padku ostrego zespo³u wieñcowego nie odk³adaæ 
decyzji w czasie.

Nie ma zgodnoœci, jak¹ aktywnoœæ brakuj¹-
cego czynnika nale¿y utrzymywaæ przy prze-
wlek³ym leczeniu przeciwp³ytkowym. Wiêkszoœæ 
ekspertów uwa¿a, ¿e przy stosowaniu kwasu 
acetylosalicylowego w monoterapii aktywnoœæ 
powinna wynosiæ nie mniej ni¿ 1%, natomiast przy 
leczeniu skojarzonym 5–15%. Przez pierwsze    
24 godziny po zabiegu inwazyjnym aktywnoœæ nie 
mo¿e spadaæ poni¿ej 50%. Leczenie dwoma 
lekami przeciwp³ytkowymi powinno trwaæ 
mo¿liwie najkrócej. W tym czasie nale¿y tak¿e 
stosowaæ leki chroni¹ce b³onê œluzow¹ ¿o³¹dka. 

U chorych z ciê¿k¹ lub umiarkowan¹ hemofili¹ 
po wstawieniu niepowlekanego stentu w trybie 
planowym leczenie skojarzone lekami przeciw-
p³ytkowymi zalecane jest przez 2–4 tygodnie,      
w przypadku ostrego zespo³u wieñcowego – 4 ty-
godnie. Monoterapiê lekiem przeciwp³ytkowym 
powinno siê utrzymaæ do 12 miesiêcy. U pa-
cjentów z ³agodn¹ hemofili¹ mo¿na zastosowaæ 
standardowe leczenie jak w populacji ogólnej.

Leczenie ostrych zespo³ów wieñcowych u pa-
cjentów z hemofili¹ opiera siê na zaleceniach 
niepopartych wynikami z prób klinicznych. Chorzy 
ze skazami krwotocznymi s¹ wykluczani z badañ 
klinicznych, a wiele leków jest przeciw-
wskazanych w tej grupie. Dlatego te¿ ustalenie 
konsensusu i modyfikacja zaleceñ kardio-
logicznych stosowanych w ogólnej populacji jest 
niezwykle wa¿na. Konieczne jest tak¿e zrozu-
mienie tego problemu przez kardiologów, 
zw³aszcza ¿e w przypadku wyst¹pienia zawa³u 
serca opóŸnienie zabiegu rewaskularyzacji têtnic 
wieñcowych mo¿e prowadziæ do œmierci.

Niezbêdna jest tak¿e wspó³praca pomiêdzy 
lekarzami ze szpitalnych oddzia³ów ratunkowych, 
kardiologami, lekarzami rodzinnymi i hemato-
logiem z oœrodka leczenia skaz krwotocznych.

dr Magdalena Górska-Kosicka
przedruk z portalu hematoonkologia.pl               

za zgod¹ autorki i wydawcy 
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Opinia prezydenta EHC o zakupach czynników

Przedstawiamy stanowisko Briana O'Mahony, 
prezydenta europejskiej organizacji zrzeszaj¹cej 
narodowe organizacje chorych na hemofiliê 
(EHC), na temat sposobu zakupu koncentratów 
czynników krzepniêcia w poszczególnych krajach. 

Jestem g³êboko przekonany, ¿e idea central-
nych przetargów maj¹cych na celu zakup kon-
centratów czynników krzepniêcia dla danego kraju 
zas³uguje na poparcie. Uwa¿am tak¿e, ¿e w pro-
cesie podejmowania decyzji przy takich prze-
targach powinni uczestniczyæ czo³owi lekarze 
zajmuj¹cy siê hemofili¹ w danym kraju, a tak¿e 
narodowa organizacja zrzeszaj¹ca pacjentów 
chorych na hemofiliê.

W idealnym systemie za zakupy czynników 
krzepniêcia powinna odpowiadaæ komisja z³o¿ona 
z przedstawicieli ministerstwa zdrowia, p³atnika 
(np. narodowego funduszu zdrowia), czo³owi 
specjaliœci w zakresie leczenia hemofilii oraz 
przedstawiciele narodowej organizacji chorych na 
hemofiliê. Tak zorganizowany proces zakupu 
pozwala³by na nabycie mo¿liwie najlepszych 
produktów za œrodki dostêpne w danym kraju.

Przy ocenie koncentratów czynnika przez 
komisjê przetargow¹ koszt nie powinien stanowiæ 
jedynego kryterium. Naturalnie koszt ma du¿e 
znaczenie, ale wa¿ne s¹ równie¿ bezpieczeñ-
stwo, skutecznoœæ, jakoœæ i gwarancja ci¹g³oœci 
dostaw. Z tego te¿ wzglêdu w sk³ad komisji 
przetargowej powinni wchodziæ lekarze klinicyœci 
oraz przedstawiciele organizacji zrzeszaj¹cej 
pacjentów.

Proces zakupów powinien byæ oparty na jasno 
okreœlonych kryteriach, wyznaczonych przez 

komisjê przetargow¹ dysponuj¹c¹ doœwiadcze-
niem w tym specyficznym zakresie.

Niestety, nie zawsze tak siê dzieje. W 2012 r. 
spotka³em siê z komisj¹ przetargow¹ odpowie-
dzialn¹ za zakup koncentratów czynników w je-
dnym z krajów Europy i ze zdumieniem stwier-
dzi³em, ¿e jej cz³onkom brakowa³o nawet 
elementarnej wiedzy na temat kupowanych leków. 
Szefem tej komisji by³ lekarz, który nigdy nie leczy³ 
hemofilii i mia³ bardzo ograniczone wiadomoœci na 
temat czynników krzepniêcia. W komisji nie 
zasiada³ ¿aden lekarz z doœwiadczeniem w le-
czeniu hemofilii ani ¿aden przedstawiciel œrodo-
wiska chorych na tê chorobê. Produkty wybierano 
wy³¹cznie na podstawie ich ceny, w ogóle nie 
zajmuj¹c siê kwestiami bezpieczeñstwa, 
skutecznoœci czy jakoœci leków.

Dla skontrastowania, w Irlandii w sk³ad 
Komitetu Doradczego ds. Wyboru i Monitorowania 
Produktów do Leczenia Hemofilii (Haemophilia 
Product Selection and Monitoring Advisory Board 
– HPSMAB), który pe³ni rolê narodowej komisji 
przetargowej dokonuj¹cej zakupu czynników, 
wchodz¹ klinicyœci kieruj¹cy trzema oœrodkami 
kompleksowej opieki medycznej ds. hemofilii,       
a tak¿e dwaj przedstawiciele Irlandzkiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofiliê. Swoich repre-
zentantów maj¹ tak¿e Ministerstwo Zdrowia i p³at-
nik, jest tam tak¿e wirusolog oraz transfuzjolog. 
Koniecznoœæ udzia³u lekarzy i przedstawicieli or-
ganizacji pacjentów jasno wynika z opisu dzia-
³a lnoœci  i  zadañ Komitetu;  co wiêcej ,  
przewodnicz¹cym Komitetu musi byæ lekarz, a 
jego zastêpc¹ – przedstawiciel chorych. Ten 
system obowi¹zuje od dziesiêciu lat i w tym okresie 
proces zakupów mo¿na okreœliæ jako efektywny i w 
pe³ni zadowalaj¹cy. Kupowano najlepsze 
dostêpne produkty, opieraj¹c siê na kryteriach 
bezpieczeñstwa, skutecznoœci, jakoœci, ci¹g³oœci 
dostaw i ceny. Konkurencja przy przetargach 
pozwoli³a na obni¿enie kosztów zakupu o przesz³o 
50% w porównaniu z 2003 r.

Nie zgadzam siê z opini¹, ¿e wszystkie 
produkty lecznicze s¹ takie same. Nie podzielam 
tak¿e pogl¹du, ¿e w³¹czenie lekarzy i 
przedstawicieli stowarzyszenia chorych na 
hemofiliê do procesu przetargowego doprowadzi 
do podniesienia kosztów. Je¿eli proces 
przetargowy zostanie prawid³owo zaplanowany i 
przeprowadzony, mo¿na spodziewaæ siê wrêcz 
odwrotnych rezultatów. Klinicyœci i reprezentanci 
chorych wnosz¹ wiedzê i doœwiadczenie, dlatego 
te¿ zawsze nale¿y uwzglêdniaæ ich g³os.

Brian O'Mahony (t³um. as)
„EHC Newsletter”, kwiecieñ 2013
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Kalisz i Poznañ w Krakowie

pacjenci i ich rodziny, wraz z osobami im towarzy-
sz¹cymi, najpierw wys³uchali wyk³adu, który 
wyg³osi³a znana z pomocy konsultacyjnej na 
naszym internetowym forum doktor Joanna 
Zdziarska. Wyk³ad traktowa³ o tym, jak obecnie 
leczenie hemofilii wygl¹da na tle miêdzynaro-
dowych standardów leczenia. W ci¹gu ostatnich 
kilku lat widaæ wyraŸn¹ poprawê jakoœci leczenia 

Chocia¿ wiele okolicznoœci przemawia³o za 
tym, ¿e pomys³, choæ zacny, nie doczeka siê 
realizacji – to jednak wbrew wszystkiemu przed-
siêwziêcie zakoñczy³o siê sukcesem. I tak oto ko³o 
kaliskie z ko³em poznañskim do ko³a krakow-
skiego siê wybra³o, by wspólnie na konferencji 
dedykowanej leczeniu hemofilii nowych rzeczy siê 
dowiedzieæ. W urokliwym krakowskim kontekœcie 
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polskich pacjentów z hemofili¹, a co za tym idzie, 
poprawia siê ich jakoœæ ¿ycia. Jak pokazuje 
przyk³ad spotkania w Krakowie – dla wiêkszoœci 
odbywaj¹cego siê poza terenem macierzystego 
ko³a – poprawia siê tak¿e mobilnoœæ pacjentów. 
Wyk³ad dr Beaty Mazurek dotyczy³ polskiego 
systemu dystrybucji czynników krzepniêcia            
i zmian, jakie w ostatnim czasie w tym systemie 
wprowadzono. Naukow¹ czêœæ spotkania 
koñczy³a prelekcja doktora Jerzego M. 
Jaworskiego na temat operacji ortopedycznych 
przeprowadzanych u chorych na skazy krwo-
toczne. Wielu pacjentów wykorzysta³o tê okazjê, 
by skonsultowaæ swój przypadek i wstêpnie 
uzgodniæ mo¿liwoœci wszczepienia endoprotez.

Pozosta³a czêœæ krakowskiego spotkania mia³a 
ju¿ charakter typowo turystyczno-integracyjny i mi-
mo dokuczaj¹cych niektórym uczestnikom dolegli-
woœci chorobowych wszyscy ambitnie party-
cypowali w poznawaniu Krakowa i okolic. Chocia¿ 
wycieczka by³a bardzo krótka (bo czym¿e jest 
jedna doba na zobaczenie najwa¿niejszych 
osobliwoœci Krakowa), uda³o siê zwiedziæ ca³kiem 
sporo.

Byliœmy zatem na Kazimierzu, szczególnym 
miejscu w topografii Krakowa, a znakomici 
przewodnicy oprowadzili nas zarówno po 
Kazimierzu chrzeœcijañskim, jak i jego ¿ydowskiej 
czêœci. Tam w³aœnie, w restauracji Hamsa delekto-
waliœmy siê ¿ydowsk¹ kuchni¹ przy dŸwiêkach 
chasydzkiej muzyki.

Dzieñ kolejny, zarazem niestety dzieñ powrotu, 
to Wawelskie Wzgórze, Droga Królewska, Rynek 
G³ówny i Barbakan. Po tym intensywnym 
spacerze po krakowskich uliczkach chwila 
odpoczynku dla nóg i jazda autokarem do 
Wieliczki. Tam znów nogi pod pachê i w trasê. 
Przyznaæ trzeba, ¿e ekipa wycieczkowa 
kondycyjnie poradzi³a sobie znakomicie. A by³o co 
ogl¹daæ i co zwiedzaæ (http://www.kopalnia.pl/) w 
Wieliczce, zwiedziliœmy labirynt komór solnych ze 
specyficznym, niezwykle relaksuj¹cym i zdrowym 
mikroklimatem, pokonuj¹c ok. 800 schodów! 
Dodam tylko, ¿e kopalnia soli w Wieliczce to 
zabytek szczególny, wpisany w 1978 r. na 
Pierwsz¹ Listê Œwiatowego Dziedzictwa 
UNESCO.

Jak widaæ, wyprawa obu kó³, kaliskiego i po-
znañskiego, z inicjatywy tego pierwszego (za co 
szczególnie dziêkujê w imieniu pacjentów z Po-
znania), na drugi koniec Polski, by spotkaæ siê 
ko³em krakowskim, okaza³a siê przedsiêwziêciem 
niezwykle intensywnym i owocnym. Zapewne 
etapem nastêpnym bêd¹ wyjazdy konkretnych 
pacjentów na operacje endoprotezowania do 
Krakowa w³aœnie.

Sam pomys³ goœcinnych wyjazdów na teren 
innych kó³ jest godzien polecenia, co niniejszym 
czyniê, zak³adaj¹c, ¿e uczestnicy krakowskiej 
wyprawy moje wra¿enia podzielaj¹.

Bernadetta Pieczyñska 
Poznañskie Ko³o Terenowe 



Dalsze wieœci z kó³

Ko³o Pomorsko-Kujawskie
13 kwietnia 2013 r. w Bydgoszczy odby³o siê 

spotkanie edukacyjne dla osób ze skazami 
krwotocznymi. Wys³uchaliœmy trzech wyk³adów. 
Oto prelegenci i tematy prezentacji:
- dr Andrzej Ko³tan: „Realizacja programu 

profilaktyki u dzieci. Czynniki osoczopochodne 
i rekombinowane – fakty i mity”

- dr Danuta B³oñska: „Leczenie omijaj¹ce 
inhibitor u pacjentów doros³ych”

- dr Iwona Szymkuæ: „Rehabilitacja pacjentów    
z hemofili¹”.

Ewa Szymborska

Wroc³aw
22 czerwca 2013 r. odby³o siê spotkanie 

edukacyjne dla cz³onków wroc³awskiego ko³a 
terenowego PSCH. Program szkolenia obejmowa³ 
wyk³ady:
- „Inhibitory w hemofilii” (lek. med. El¿bieta 

Gra¿yñska, Klinika Transplantacji Szpiku, 
Onkologii i Hematologii Dzieciêcej UM we 
Wroc³awiu),

- „Hemofilia nabyta” (lek. med. Zdzis³aw Grzelak, 
Regionalne Centrum Krwiodawstwa i Krwio-
lecznictwa we Wroc³awiu),

- „Rola rehabilitacji w leczeniu artropatii 
hemofilowej” (mgr Izabela Jaszczur, Katedra 
Fizjoterapii i Terapii Zajêciowej w Dysfunkcjach 
Narz¹du Ruchu, Akademia Wychowania 
Fizycznego we Wroc³awiu).

Zdzis³aw Grzelak

Kraków
W sobotê 14 wrzeœnia 2013 r. w Krakowie 

odby³o siê uroczyste spotkanie cz³onków kó³ 
kaliskiego, krakowskiego i poznañskiego. Swoj¹ 
obecnoœci¹ zaszczycili nas lekarze, których 
wyk³ady zosta³y przyjête z wielkim zainteresowa-
niem i entuzjazmem. Pierwszy wyk³ad, zatytu³o-
wany „Leczenie chorych na hemofiliê i pokrewne 

skazy krwotoczne w Polsce i na œwiecie”, 
wyg³osi³a dr Joanna Zdziarska z Kliniki 
Hematologii CMUJ. Kolejny wyk³ad, dr Beaty 
Mazurek z Regionalnego Centrum Krwiodawstwa 
i Krwiolecznictwa w Krakowie, dotyczy³ dystrybucji 
czynników krzepniêcia w Polsce. Trzeci i ostatni 
wyk³ad, dr. Jerzego Jaworskiego z Krakowskiego 
Centrum Rehabilitacji i Ortopedii, na temat 
„Operacje ortopedyczne u chorych na skazy 
krwotoczne” wzbudzi³ ogromne zainteresowanie  
u s³uchaczy. W Krakowie operowani s¹ chorzy      
z ca³ej Polski, a w okresie od pierwszej operacji    
w maju 2010 r. do chwili obecnej w Krakowskim 
Centrum Ortopedii zosta³o przeprowadzonych 
ponad 70 operacji.

Chorzy mieli równie¿ okazjê poznaæ dr Teresê 
Iwaniec z Pracowni Hemostazy II Katedry Chorób 
Wewnêtrznych CM UJ, dziêki której b³yskawicznie 
i natychmiastowo wykonywana jest diagnostyka, 
niezbêdna zw³aszcza podczas operacji ortope-
dycznych i w okresie rehabilitacji chorych na skazy 
krwotoczne.

Koñcz¹ce spotkanie pytania do prowadz¹cych 
pokaza³y, jak wa¿ne tematy zosta³y poruszone na 
spotkaniu, a prelekcje i rozmowy z lekarzami da³y 
wielu chorym nadziejê na powrót do normalnego 
¿ycia. 

Nasze spotkanie by³o sporym przedsiêwziê-
ciem, gdy¿ uczestniczy³o w nim ponad 100 osób.

W tym miejscu jeszcze raz serdecznie 
dziêkujemy naszym wspania³ym Krakowskim 
Lekarzom; p. dr Joannie Zdziarskiej, p. dr Beacie 
Mazurek, p. dr Teresie Iwaniec i p. dr Jerzemu 
Jaworskiemu, za wszelkie dobro, jakiego na co 
dzieñ doœwiadczaj¹ nasi chorzy. Dziêkujemy 
sponsorom, bo bez ich wsparcia ciê¿ko by³oby 
nam siê spotkaæ w tak du¿ym gronie. I dziêkujemy 
wszystkim chorym za tak liczne przybycie.

Andrzej Zdziarski
prezes ko³a krakowskiego

Kolejna nowa publikacja Stowarzyszenia

Polecamy Æwiczenia dla osób z hemofili¹, ksi¹¿eczkê, która przynosi 
wiele praktycznych informacji na temat rehabilitacji w hemofilii. Jak 
wszystkie inne publikacje naszego Stowarzyszenia, i ta ksi¹¿ka jest bez-
p³atna.

Przypominamy, ¿e bezp³atne ksi¹¿ki oraz p³yty DVD z materia³ami 
poœwiêconymi problemom leczenia hemofilii mo¿na otrzymaæ za 
poœrednictwem kó³ terenowych Stowarzyszenia. Liczba wydanych dot¹d 
tytu³ów zbli¿a siê do trzydziestu.

(as)



W uzupe³nieniu materia³ów zawartych w bloku 
„Wieœci z Kó³” proponujemy jeszcze krótkie post 
scriptum. Tym razem nie skupiamy siê wy³¹cznie 
na doniesieniach z Polski.

Poznañ, kwiecieñ 2013 – spotkanie szkoleniowe 
z okazji Œwiatowego Dnia Chorych na Hemofiliê   
z goœcinnym udzia³em prof. Krystyny Zawilskiej 
(wyk³ad o Narodowym Programie Leczenia He-
mofilii), dr Haliny Bobrowskiej (wyst¹pienie na 
temat mitów i faktów wokó³ profilaktyki u dzieci),   
dr. Witolda Krügera (prezentacja na temat 
leczenia omijaj¹cego inhibitor). Uczestniczyli 
tak¿e przedstawiciele zaprzyjaŸnionych kó³ – 
wroc³awskiego, kaliskiego i szczeciñskiego.         
Z prezentacj¹ zastosowania aplikacji mobilnych  
w ¿yciu hemofilika wyst¹pi³ Rados³aw Kaczmarek, 
a w spotkaniu autorskim zaprezentowa³a siê Ann¹ 
Zgieruñ-£acina, autorka Czynnika mi³oœci.

Pary¿, wrzesieñ 2013 – przygotowana przez 
pisz¹c¹ te s³owa prezentacja polskich realiów 
leczenia hemofilii ukaza³a siê we francuskim 
piœmie Hémofilie et Maladie de Willebrand (nr 202, 
wrzesieñ 2013, link do ca³ego numeru: 
http://www.afh.asso.fr/spip.php?article360, z 
Krakowem w tle). 

przygotowa³a B. Pieczyñska 

Oto pami¹tkowe zdjêcie ze wspólnego spotkania trzech kó³ – kaliskiego, poznañskiego i kra-
kowskiego – w Krakowie, opisanego w artyku³ach Bernadetty Pieczyñskiej i Andrzeja 
Zdziarskiego.

Ko³o poznañskie 
i nie tylko...

Nadesz³a pora
na ¿yczenia

Wszystkim czytelnikom Biuletynu przekazujemy 
najlepsze ¿yczenia œwi¹teczne i noworoczne. 
Optymistyczny rysunek zapewni³ nam mê¿nie ra-
dz¹cy sobie z hemofili¹ Jaœ z Poznania, dobrze ju¿ 
znany naszym czytelnikom.

Adam Sumera
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Okreœlenia wyrazów podano w zmienionej kolejnoœci.

– autor przygód Tomka Wilmowskiego – natarcie
– zakoñczony mankietem – dom kryty s³om¹
– ³ódzki klub pi³karski – przy butach jeŸdŸca
– gwa³towny wicher – pieni siê w ³azience
– dziecko krowy – druga ¿ona ojca
– wkrêtak – rachunek bankowy
– porozumiewaj¹ siê na migi – strój
– strach – kiedy brak dŸwiêków
– inaczej o lekarzu – wzrok lub dotyk
– przyzwyczajenie – najd³u¿szy równole¿nik
– rodzaj samochodu dostawczego – ruch przedmiotu wokó³ jego osi
– prowadzi w wyœcigu – drobne w portmonetce
– widmo, zjawa – odleg³oœæ miêdzy dwoma punktami
– ciep³a pora roku – by³a w Krainie Czarów
– s³ychaæ je, gdy ktoœ idzie – stolica W³och
– kurka albo maœlak – najwy¿szy szczyt w Polsce

Adam Sumera

¯yczymy mi³ego relaksu!

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofiliê.

Do u¿ytku wewnêtrznego. 

Opracowa³ Adam Sumera.  Wspó³praca: Zdzis³aw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencjê prosimy kierowaæ pod nastêpuj¹cy adres: £ódzkie Ko³o Terenowe Polskiego Stowarzyszenia 

Chorych na Hemofiliê przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 £ódŸ.

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

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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