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Dzieki postepom medycyny chorzy na
hemofilie wreszcie majg szanse dozy¢
sedziwego wieku. Jednak juz starozytni
Rzymianie moéwili, ze nikt nie jest catkiem
szczesliwy — w starszym wieku czeka na nas
wiele schorzen charakterystycznych dla tego
okresu Zzycia. Pojawia sie zatem kolejne
wyzwanie, polegajgce na rozpropagowaniu
wsrod lekarzy specjalistow wiedzy o tym, ze
trzeba nas leczy¢ nie tylko ze wzgledu na
hemofilie, a takze o tym, jak pogodzi¢ wymogi
. jednego procenta podatku na rzecz naszego
czgcymi hemofilii. Duzo informacji na ten
- pozytku publicznego (s. 8). To nic nie kosztu-
. je, a w ten sposob wspomozemy Stowarzy-
wanych probleméw, zwigzanym z naszymi

leczenia pewnych choréb z zasadami doty-

temat zawiera artykut dr Magdaleny Gorskiej-
Kosickiej (s. 1). Szerzej o jednym z sygnalizo-

koscmi, pisze dr Joanna Zdziarska (s. 4).
Radostaw Kaczmarek przedstawia za-
sady dziatania o$rodkéw leczenia hemofilii
w Europie (s. 4), natomiast Bernadetta Pie-
czynska wskazuje niektore z réznic miedzy

leczeniem w Polsce a tym za granicg (s. 6).
Do obu artykutow nawigzujg tez materiaty na
stro-nach 7i8.

Bol a rehabilitacja to temat, ktory oma-
wiamy w tekScie zaczerpnietym z publikacji
Kanadyjskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie (s. 5). Polecamy takze spojrzenie
na hemofilie z punktu widzenia bardzo
mtodego cztowieka (s. 8).

Trwa okres rozliczania sie z fiskusem.
Przypominamy o mozliwosci przekazania

Stowarzyszenia, majgcego status organizacji

Szenie w jego dziatalnosci statutowej, gtownie
leczeniu.
Po lekturze przyda sie chwila relaksu
(jolkanas.9).
Adam Sumera

Pacjenci z hemofilig w starszym wieku

W zwigzku z dostepnoscig koncentratéw
czynnikdw krzepniecia i skutecznym leczeniem
krwawien Srednia dtugo$¢ zycia pacjentéw z he-
mofilig znacznie sie wydituzyta. Obecnie coraz
wieksza liczba chorych przekracza 65 rok zycia.
Starsze osoby oproécz artropatii i zwigzanego z nig
bolu czesto cierpig na dodatkowe schorzenia
stanowigce wyzwanie dla leczgcych ich lekarzy.
U kazdego chorego na hemofilie w starszym wieku
powinno sie dokona¢ oceny pod katem wystepo-
wania: choréb uktadu sercowo-naczyniowego,
watroby i nerek oraz nowotwordw, ale takze osteo-
porozy czy probleméw psychologicznych i spo-
tecznych.

Choroby ukladu sercowo-naczyniowego
Choroby uktadu sercowo-naczyniowego
stanowig narastajgcy problem u chorych na

hemofilie. Badania obserwacyjne wykazaty, ze
w tej grupie czesciej wystepuje nadcisnienie
tetnicze. Moze to by¢ zwigzane z uposledzeniem
pracy nerek spowodowanym m.in. powtarzajg-
cymi sie mikrokrwawieniami czy przyjmowaniem
lekéw (np. kwasu traneksamowego). PodwyZzszo-
ne cisnienie krwi zwigksza ryzyko zawatu migsnia
sercowego oraz wylewow krwi do moézgu. Dlatego
tez powinno by¢ ono regularnie monitorowane,
a w przypadku rozpoznania nadci$nienia tetni-
czego odpowiednio leczone. U pacjenta bez
dodatkowych czynnikéw ryzyka choréb ukfadu
krazenia skurczowe cisnienie powinno wynosi¢
< 140 mm Hg, a rozkurczowe < 90 mm Hg. Jesli
u chorego wystepujg czynniki ryzyka — cukrzyca,
zaburzenia lipidowe, otyto$é, nadci$nienie
tetnicze u cztonkow rodziny lub jest on palaczem
tytoniu — nalezy utrzymywac cisnienie skurczowe



< 130 mm Hg, a rozkurczowe < 80 mm Hg.
Regularnej oceny tych czynnikéw ryzyka powinno
sie dokonywaé poczagwszy od 40. roku zycia.
Ocena powinna wyglgda¢ tak, jak w ogolnej
populacji; wykorzystuje sie przygotowane w tym
celu skale oceny ryzyka choréb uktadu sercowo-
-naczyniowego.

Czestym problemem kardiologicznym jest
migotanie przedsionkow. W jego leczeniu
wykorzystuje sie leki zwalniajgce czestos$é
skurczow komor, kardiowersje elektryczng
(przywrécenie prawidtowego rytmu serca
impulsem elektrycznym) czy ablacje czyli
zniszczenie nieprawidtowych drég przewodzenia
impulséw w sercu. Takie postepowanie wymaga
stosowania lekéw przeciwkrzepliwych. Nie ma
dowoddw, ze chorzy na hemofilie sg chronieni
przed powiktaniami zakrzepowymi, dlatego tez
wymagajg takiego samego leczenia jak pacjenci
bez skazy krwotocznej. W tej grupie chorych
konieczna jest doktadna ocena zaréwno ryzyka
zakrzepicy, jak i krwawienia. Pomocne mogg byc¢
opracowane w tym celu skale, ktére niestety nie sg
przystosowane dla chorych na hemofilie. Jesli
ryzyko zakrzepowe jest umiarkowane, stosuje sie
mate dawki aspiryny, a jesli duze, leki przeciw-
krzepliwe z grupy tzw. antagonistéw witaminy K.
Zawsze obowigzuje takze profilaktyczne podawa-
nie czynnika krzepnigcia.

Czynniki ryzyka choréb
ukladu sercowo-naczyniowego
® podwyzszone cisnienie krwi
cukrzyca (HbA1c)
zaburzenia lipidowe (cholesterol catkowity,
LDL, HDL, trojglicerydy)
palenie tytoniu
otytos¢
mata aktywnos¢ fizyczna
obecnos¢ chorob uktadu sercowo-naczynio-
wego w mtodym wieku wsréd czionkéw
rodziny
e nieprawidtowa funkcja nerek (ocena klirensu
kreatyniny, obecnos¢ biatkomoczu)

Najpowazniejszym schorzeniem uktadu krgze-
nia jest ostry zespot wiencowy czyli zawat mieénia
sercowego. Decyzja o sposobie jego leczenia
zawsze wymaga wspotpracy pomiedzy kardio-
logiem i hematologiem. W przypadku zawatu mie-
$nia sercowego bez uniesienia odcinka ST w ba-
daniu EKG zaleca sie leczenie przeciwzakrzepo-
we heparyng niefrakcjonowang (przez 48 godzin)
oraz lekami przeciwptytkowymi — kwasem acetylo-
salicylowym i klopidogrelem. Klopidogrel podaje
sie przez ok. 4 tygodnie, natomiast aspiryne do
konca zycia. Obowiagzuje takze substytucja czyn-

nika krzepniecia. Przez pierwsze 48 godzin jego
aktywnos$¢ powinna wynosi¢ > 80%, podczas sto-
sowania dwoch lekow przeciwptytkowych > 30%,

natomiast podczas przyjmowania aspiryny > 5%.
Zawat miesnia sercowego moze takze przebiegac
z uniesieniem odcinka ST w badaniu EKG. Taki
stan wymaga przeprowadzenia pierwotnej plastyki
naczyn wiencowych, czyli udroznienia zatkanego
naczynia z wprowadzeniem do niego stentu
zapobiegajgcego jego ponownemu zamknieciu.
Przed zabiegiem aktywnos¢ brakujgcego czynnika
powinna wynosi¢ > 80%. Po plastyce naczyn wienh-
cowych konieczne jest leczenie dwoma lekami
przeciwptytkowymi i utrzymanie aktywno$ci
czynnika krzepniecia > 30%.

Zaburzenia funkcji nerek

Czestos¢ zmian w uktadzie moczowym u cho-
rych na hemofilie zwieksza sie¢ z wiekiem.
Nadcisnienie tetnicze, wspdtistniejgce zakazenia,
cukrzyca, dtugotrwate przyjmowanie lekow
przeciwwirusowych, przerost gruczotu krokowego
mogq nasilac¢ te zmiany. U starszych os6b oceny
funkcji nerek powinno sie dokonywac¢ co rok.
W  przypadku wykrycia nieprawidtowosci obo-
wigzuje specjalistyczna diagnostyka.

Cukrzyca

Wystgpieniu cukrzycy sprzyja nadmierna masa
ciata, brak aktywnosci fizycznej. Stezenie glukozy
powinno by¢ oznaczane przynajmniej raz w roku,
zwtaszcza u osob otytych. W przypadku roz-
poznania choroby niezwykle wazne jest prze-
strzeganie diety i regularne przyjmowanie lekéw.
Jesli choroby nie udaje sie opanowac dietg,
codzienng aktywnoscig fizyczng i lekami
doustnymi, konieczna moze by¢ terapia insuling.
Iniekcje podskdrne zwykle nie powodujg powiktan
krwotocznych.

Choroby nowotworowe

Wraz z wydtuzeniem czasu zycia chorych na
hemofilie czesto§¢ choréb nowotworowych w tej
populacji wzrasta. Poza rakiem watrobowo-
-komoérkowym zwigzanym z przewleklym zaka-
zeniem wirusem WZW typu C czestos¢ pozo-
statych nowotworéw jest podobna jak w ogdlnej
populacji. U chorych na hemofilie powyzej 40. roku
zycia co roku powinno sie przeprowadzi¢ ocene
pod katem wystepowania objawéw sugerujgcych
chorobe nowotworowg. Obowigzujg zalecenia
wykonywania badan przesiewowych jak w po-
pulacji ogélnej. Hemofilia nie jest przeciw-
wskazaniem do inwazyjnych badan diagno-
stycznych. Przed ich wykonaniem konieczna jest
substytucja brakujgcego czynnika krzepniecia.



Objawy sugerujace chorobe nowotworowa
trudnosci w oddychaniu
powiekszone wezty chtonne
krwiomocz
obecnos¢ krwi w nasieniu
stany gorgczkowe
zaparcia, nudnosci, wymioty,
obecnos¢ krwi w stolcu
utrata masy ciata
bdle kostne
zaburzenia w oddawaniu moczu
zaburzenia erekcji
® palenie tytoniu
Obowiagzujg te same badania przesiewowe, co
w populacji ogdlne;.

Choroby watroby

Wiekszos¢ starszych pacjentdéw z hemofilig
jest zakazona wirusami zapalenia watroby B i C,
dlatego prawdopodobiehstwo wystepowania cho-
réb watroby po 40. roku zycia jest bardzo duze.
Poczgtkowo objawy sg niespecyficzne — uczucie
ostabienia, zmeczenie, utrata apetytu, nudnosci.
Pdozniej wystepujgca zottaczka, obrzeki, bdl w
okolicy watroby sg zawsze objawami alarmowymi
i wymagajg szczegotowych badan. Rutynowo
powinno sie oznaczy¢ aktywnos¢ ASPAT, ALAT,
stezenie bilirubiny, albuminy. Dodatkowo u pa-
cjentéw naduzywajacych alkoholu lub z rozpozna-
ng chorobg watroby nalezy oceni¢ aktywno$¢ ALP
i GGTP. W ciggu ostatnich lat dokonat sie olbrzymi
postep w diagnostyce i leczeniu HCV. Dostepne
sg nieinwazyjne metody stanowigce alternatywe
dla biopsji watroby umozliwiajgce ocene
zaawansowania wiéknienia (biomarkery, fibrotest,
fibroscan). W przypadkach, kiedy nie udaje sie
wyjasni¢ przyczyny zmian w watrobie, konieczna
moze byc jej biopsja. Przed zabiegiem obowigzuje
substytucja brakujgcego czynnika. Niezbedna jest
wspotpraca hepatologa z hematologiem. Po
wprowadzeniu terapii tréjlekowej (interferon,
rybaviryna, inhibitory proteazy) poprawity sie
wyniki leczenia HCV. U pacjentéw z przetrwatg
wiremig lub cechami marskosci watroby w zwigz-
ku ze zwiekszonym ryzykiem rozwoju raka
watrobowo-komérkowego obowigzuje okresowe
wykonywanie USG jamy brzusznej lub oznacza-
nie alfa fetoproteiny w celu jego wczesnego
wykrycia.

Badania zalecane w celu
wykrywania/monitorowania choréb watroby
® badania serologiczne w kierunku HBV, HCV,
HDV
® badanie na obecno$¢ materiatu genetyczne-
go HBV, HCV, HDV
e genotyp HCV
o aktywnos$¢ enzymow watrobowych — ASPAT,

ALAT, GGTP, ALP

e ocena funkcji watroby (stezenie albuminy,
bilirubiny)

® liczba ptytek krwi

e markery Swiadczgce o widknieniu watroby
(fibrotest)

e stezenie alfafetoproteiny

Badania dodatkowe:

e fibroscan

e USG watroby

® biopsja watroby (rzadko konieczna)

Osteoporoza

Utrata gestosci mineralnej kosci prowadzaca
do rozwoju osteoporozy rozpoczyna sie po 40.
roku zycia i postepuje wraz z wiekiem. U chorych
na hemofilie ryzyko rozwoju osteoporozy jest
zwigkszone, czemu sprzyjajg okresy unierucho-
mienia oraz choroby wspotistniejace (zakazenia
HCV, HIV). Do czynnikoéw ryzyka rozwoju osteo-
porozy nalezg starszy wiek, niski wskaznik masy
ciata, pte¢ zenska, dodatni wywiad rodzinny w kie-
runku ztaman w obrebie stawéw biodrowych,
niedobér witaminy D, naduzywanie alkoholu,
palenie tytoniu, brak aktywnosci fizycznej,
przyjmowanie glikokortykosteroidéw.

Prewencja osteoporozy obejmuje regularng
aktywnos¢ fizyczna, suplementacje wapnia i wita-
miny D. Leczenie bifosfonianami jest stosowane
w przypadku rozpoznania osteoporozy, wystgpie-
nia ztaman lub przy zwigkszonym ryzyku ztaman.

Ocena w kierunku osteoporozy
i zmniejszonej gestosci mineralnej kosci
Identyfikacja czynnikow ryzyka:
® przedtuzone okresy unieruchomienia
® zmniejszona aktywnosc fizyczna
e niskiwskaznik masy ciata
e obecnos¢ chorob wspdtistniejgcych wptywaja-
cych naredukcje gestosci tkanki kostnej
® zmniejszonaruchomos$c¢ stawdéw
e starszy wiek
® obecnoscinhibitora
Badania diagnostyczne:
e stezenie 25-hydroxywitaminy D
e densytometria

dr n. med. Magdalena Gérska-Kosicka
Opracowano na podstawie:
1. Christine Lee, Erik Berntorp, Keith Hoots: Textbook of
Hemophilia. Wiley-Blackwell 2010.
2. Hermans C, de Moerloose P, Dolan G: Clinical management
of older persons with haemophilia. “Crit Rev Oncol/Hematol”
(2013), http://dx.doi.org/10.1016/j.critrevonc.2013.07.005
3. Cayla G, Morange PE, Chambost H, Schved J-F.
Management of cardiovascular disease in haemophilia.
“Thromb Res” (2013), http://dx.doi.org/10.1016/
j.thromres.2013.05.007
4. Krystyna Zawilska, Maria Podolak-Dawidziak: Problemy
leczenia hemofilii u o0séb starszych. ,Polskie Archiwum
Medycyny Wewnetrznej” 2012; 122 (1): 567-576.



Hemofilia a osteoporoza

Osteoporoza to choroba kosci, polegajgca na
rozrzedzeniu ich struktury i postepujgcym
ostabieniu. Osteoporoza wystepuje gtéwnie o0 os6b
starszych, zwlaszcza u kobiet po menopauzie.
Zmniejszenie gestosci kosci, ktore nie spetnia
jeszcze kryteriow osteoporozy, nazywamy
osteopenig.

Na osteoporoze bardziej narazone sg osoby
szczupte, nieprawidtowo sie odzywiajgce (zbyt
mato wapnia w diecie, dieta ubogobiatkowa),
cierpigce na choroby zwigzane z przewlektym
unieruchomieniem lub wymagajgce stosowania
niektorych lekéw, np. kortykosteroidéw. Chorobie
sprzyja tez palenie papieroséw, alkohol
(spozywanie > 2 drinkéw dziennie), jak rowniez
siedzacy tryb zycia.

Osteoporoza zwieksza ryzyko ztaman kosci,
ktére mogg pojawic sie juz po niewielkich urazach.
Szczegdlnie grozne mogag byé ztamania szyjki
kosci udowej. U niektorych osdb dochodzi do
ztaman w obrebie kregostupa, tzw. ztaman kom-
presyjnych kregoéw. Osteoporoze i osteopenie
rozpoznaje sie na podstawie badania gestosci
mineralnej kosci, czyli tzw. badania densyto-
metrycznego. Klasyczne zdjecie RTG kosci jest
niewystarczajgce. Badanie densytometryczne
wykonuje sie u o0sob, u ktérych doszto do
patologicznego ztamania ko$ci, jak roéwniez
przesiewowo, u 0s6b nalezgcych do grup ryzyka
choroby.

Badania wykazaty, ze gestos¢ mineralna kosci
jest u chorych na hemofilie zmniejszona. Artropatia
hemofilowa sprzyja temu stanowi, poniewaz
powoduje mniejszg mobilnos¢ pacjenta, a krwa-
wienia do stawow prawdopodobnie nasilajg
niszczenie tkanki kostnej. Sugeruje sie tez, ze

zakazenie wirusem zapalenia watroby typu C
zwieksza ryzyko osteopenii.

W miare zwiekszania oczekiwanej dtugosci
zycia chorzy na hemofilie zapadajg na rézne
choroby towarzyszgce. Warto mie¢ swiadomosc¢
istniejgcych zagrozen oraz przygotowac sie do
nich za pomocg np. odpowiednich badan
przesiewowych lub modyfikacji czynnikow ryzyka
(np. diety, rzucenia palenia tytoniu, zwiekszenia
aktywnosci fizycznej). W przypadku osteoporozy
eksperci zalecajg badania przesiewowe (densy-
tometrie) u wszystkich mezczyzn powyzej 70. roku
zycia oraz u mezczyzn w wieku 50—69 lat w przy-
padku obecnosci czynnikow ryzyka. W styczniu
2014 r. opublikowano wyniki badania prowadzo-
nego w USA, ktérego autorzy postawili sobie za
cel ustalenie zalecen dotyczgcych wykonywania
densytometrii u chorych na hemofilie. Przebadali
88 chorych na hemofilie Ai B w wieku 32-52 lat
i stwierdzili, ze gestos¢ mineralna kosci byta
obnizona u 21% pacjentéw ponizej 50 roku zycia,
natomiast 38% pacjentéw powyzej 50 roku zycia
juz miato osteoporoze. Stopien zaawansowania
artropatii hemofilowej zwiekszat ryzyko choroby.
Autorzy potwierdzili wczesniejsze obserwacje, ze
u chorych na hemofilie osteopenia i osteoporoza
sg czestym zjawiskiem. Zalecili badania przesie-
wowe w Kierunku osteoporozy u wszystkich mez-
czyzn chorych na hemofilie w wieku powyzej 50
lat.

lek. med. Joanna Zdziarska

Klinika Hematologii w Krakowie
Pismiennictwo:
Kempton CL, Antun A, Antoniucci DM, Carpenter W, Ribeiro M,
Stein S, Slovensky L, Elon L.: Bone density in haemophilia: a
single institutional cross-sectional study. “Haemophilia”. 2014
Jan; 20 (1):121-8.

Osrodki leczenia hemofilii

W naszych staraniach o wzrost jakosci
leczenia zawsze przypominamy O znaczeniu
dostepu do kompleksowego leczenia, a nie
jedynie do koncentratow czynnikow krzepniecia.
Krwawienia i leczenie substytucyjne mogg
powodowacé liczne powiktania, dlatego pacjenci
powinni by¢ pod opieka nie tylko hematologa, ale
takze fizjoterapeuty, ortopedy, chirurga, hepato-
loga, dentysty, psychologa, genetyka, potoznika
i ginekologa. Leczenie pacjentow z hemofilig i po-
krewnymi skazami krwotocznymi jest naj-
skuteczniejsze, gdy taki wielodyscyplinarny
zespot wspotpracuje w ramach jednego osrodka,
nazywanego wtedy osrodkiem leczenia hemofilii
(Haemophilia Treatment Centre, HTC). Osrodki
leczenia hemofilii umozliwiajg tez m.in. doktadng

diagnostyke skazy krwotocznej i leczenie
pacjentéw z inhibitorami czynnikow krzepniecia.
Za granicg pierwsze tego rodzaju placowki
powstawaty juz w latach pie¢dziesigtych w Skan-
dynawii, a w latach szes¢édziesigtych pojawity sie
w innych krajach zachodnich. Pierwszy brytyjski
HTC zorganizowano w Oksfordzie. Liczne ro-
dziny, w ktorych wystepowata hemofilia, przenio-
sty sie wtedy w ten region Wielkiej Brytanii,
poniewaz oksfordzki osrodek szybko zastynat
wysoka jakoscig leczenia. W zwigzku z tym do dzis
obserwuje sie tam znaczgco wyzszag liczbe
pacjentéw ze skazami krwotocznymi niz w pozo-
statych czesciach kraju, a osrodek w Oksfordzie
jestuznawany za jeden z najlepszych na swiecie.
Narodowy Program Leczenia Chorych na



Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata
2012-2018 przewiduje systematyczng organiza-
cje osrodkéw leczenia hemofilii w Polsce. Pier-
wsze dwa miaty powstaé juz w 2012 r., jednak jak
dotgd nie powstat ani jeden. Zgodnie z nowym
harmonogramem pierwsze os$rodki powstang
w tym roku, chociaz pierwotny plan zaktadat
istnienie w 2014 r. juz czterech takich placowek. Ta
opieszatos¢ Ministerstwa Zdrowia niepokoi.
Specjalistyczne leczenie pacjentow ze skazami
krwotocznymi bez doswiadczenia i odpowie-
dniego zaplecza laboratoryjnego jest ryzykowne.
Ponadto, poniewaz zyjemy coraz dtuzej, coraz
czesciej hemofilikow dotykajg choroby zwigzane
z okresem starzenia sie (na wczesniejszych
stronach niniejszego numeru znajduje sie osobny
artykut poswiecony temu zagadnieniu). Organiza-
cja osrodkéw leczenia hemdfilii jest niezbedna,
aby pacjenci ci mogli by¢ prawidtowo leczeni.
Dodatkowym drogowskazem w tworzeniu
osrodkbw w Polsce mogg by¢ europejskie
wytyczne certyfikacji osrodkéw leczenia hemofilii
(European guidelines for the certification of
Haemophilia Centres, dostepne pod adresem:
http://www.euhanet.org/docs/Euhanet-
European_guidelines_for_the_certification_of
Haemophilia_Centres_2013.pdf
Zostaly one opracowane w ramach projektu
EUHANET (European Haemophilia Network)
przez europejski zespdt ekspertéw ds. hemofilii
i pokrewnych skaz krwotocznych. Wytyczne

przygotowano w celu okreslenia standardow
jakosci kompleksowego leczenia. Opracowanie
przewiduje istnienie osrodkéw o dwdch poziomach
wyspecjalizowania: EHTC (Europejski Osrodek
Leczenia Hemofilii) oraz EHCCC (European
Haemophilia Comprehensive Care Centre, czyli
Osrodek Kompleksowej Opieki nad Pacjentami
z Hemofilig). Dokument szczegdétowo opisuje
wymagania, jakie musi spetnia¢ dany osrodek, aby
otrzymat certyfikat EHTC Iub EHCCC. Na
poczgtku tego roku odbyta sie pierwsza tura
certyfikacji osrodkoéw leczenia z catej Europy.
Zaden z polskich osrodkéw hematologicznych,
z wyjatkiem IHIT w Warszawie, nie zgtosit swojego
wniosku o przyznanie certyfikatu. Zresztg w prze-
ciwnym razie wszelkie wnioski i tak zostatyby
odrzucone, poniewaz zaden z polskich o$rodkéw
nie spetnia wszystkich wymogdw opisanych w wy-
tycznych, szczegolnie dotyczacych wielodyscy-
plinarnego zespotu opieki. Dla poréwnania w Ho-
landii, ktéra ma ponad dwa razy mniej
mieszkancow niz Polska, znajduje sie 11 osrod-
kow, z kolei w Wielkiej Brytanii (63 miliony
mieszkancow) istnieje 69 osrodkéw o réznych
poziomach wyspecjalizowania. Nie da sie ukryc,
ze mamy sporo do nadrobienia. Miejmy nadzieje,
ze nasi urzednicy zaczng szybciej podejmowac
potrzebne decyzje, korzystajgc z wiedzy i za-
angazowania lekarzy i reprezentantéw pacjentow.

Radostaw Kaczmarek

Rehabilitacja: nie ma poprawy bez bolu?
Rozwiewamy pie¢ mitédw zwigzanych z bélem

Bdl jest zjawiskiem na co dzieh dobrze znanym
choremu na skaze krwotoczng. Mimo to nie
zawsze dobrze go rozumiemy i umiemy skutecznie
go leczy¢. Nadal pokutuje wiele mitow i przesgddéw
zwigzanych z bélem. Piecioma z nich zajmiemy sie
ponizej.

1. Bol jest czescig zycia osoby ze skazg krwo-
toczna, wiec po prostu trzeba sie nauczyé¢, jak
znim zy¢.

Chociaz moze sie wydawac, ze bdl to
nieunikniona koniecznos¢, istniejg skuteczne
metody radzenia sobie z nim. Leczenie bolu to
wazna kwestia, poniewaz przy braku takiego
leczenia bél moze mie¢ szkodliwe, dtugotrwate
skutki o charakterze fizycznym i psycho-
spotecznym. Brak dostatecznego leczenie ostrego
bolu moze prowadzi¢ do powstania objawdéw
przewleklego bodlu. Moze rowniez negatywnie
wplywaé na niemal kazdy aspekt codziennego
zycia, np. na obecnos¢ w szkole i/lub pracy, naszg
produktywnos$¢, aktywnosé spoteczng, wypo-

czynek, a w rezultacie wywotywac poczucie bez-
nadziejnosci, strach i depresje.

2. Kazdy przezywa bol w ten sam sposoéb.

Jak to mozliwe, ze dla jednego wylew do kostki
powoduje bdl ,nie do wytrzymania”, a dla drugiego
jest to tylko ,niewygodne”. Odpowiadam: bdl to
ztozone doznanie, przezywane odmiennie przez
rézne osoby. Wiedza o tym, co moze wptywac na
odczuwanie bolu, przydaje sie przy doborze
metody leczenia bélu dla danej osoby. Oto niektére
czynniki mogace warunkowac sposéb odczuwania
bolu:

— czynniki fizyczne: wiek, pte¢, uwarunkowania
genetyczne, wielkos¢ urazu albo uszkodzenia
tkanek, liczba receptoréw bélu, wrazliwos¢ uktadu
nerwowego;

— czynniki spoteczne i emocjonalne: obawy,
stosunek do bdélu i poglady na jego temat,
wczesniejsze doznania zwigzane z bolem, stres,
zmeczenie — wszystko to moze wptywac¢ na naszg
reakcje na béliwielkos¢ odczuwanego bolu.



3. Jezeli dokucza ci przewlekly bol stawowy,
nie mozna ¢wiczy¢ ani by¢ aktywnym.

Podczas gdy ostry bol wywotany przez wylew
wymaga odpoczynku i unieruchomienia, by tkanka
mogta sie zagoic¢, bol przewlekty to zupetnie inna
historia. Wiele oséb odczuwajgcych przewlekly
bol wie, ze ¢wiczenia sg wazne, ale trudno im
wigczy¢ regularne ¢wiczenia w uktad codziennych
zaje¢. Zaréwno zbyt mata, jak i zbyt duza aktyw-
nos¢ moze wywotywa¢ wzrost bolu; czasem
trudno znalez¢ wtasciwg proporcje. Rehabilitanci
sg ekspertami, jesli chodzi o ruch i ¢wiczenia,
i mogg doradzi¢, jak utozy¢ zindywidualizowany
program ¢wiczen. Kiedy przeprowadza sie je
prawidtowo, éwiczenia przynoszg wiele korzysci,
w tym poprawe, kidra obejmuje nastepujgce
dziedziny:

— sita mie$ni — silne miesnie mogg chroni¢ stawy
przed nadmiernymi obcigzeniami wywotujgcymi
bdl, mogg takze zapobiega¢ dalszym uszkodze-
niom stawow;

— zakres ruchu i elastyczno$¢ — ruch w stawach
i cwiczenia rozciggajgce mogg pomoc w zmniej-
szeniu bolesnosci zwigzanej ze sztywnoscig sta-
wow i brakiem elastycznosci miesni;

— 0golne zdrowie i dobre samopoczucie — ¢wicze-
nia mogg zwiekszaé naszg pewnos¢ siebie
i zmniejsza¢ stres oraz poczucie leku, a w re-
zultacie redukowacé naszg wrazliwo$¢ na bol.

4. Lekito jedyny skuteczny sposéb na bol.
Istnieje wiele nie farmakologicznych sposobéw

radzenia sobie z bdlem, zaréwno ostrym, jak

i przewlektym. Oto kilka z nich:

— C¢wiczenia, medytacja i techniki body-mind —

dzieki tym metodom rosnie poziom endorfin, ktére

sg naturalnymi ,8rodkami przeciwbdélowymi”

Polak z hemofilig u

Od czasu do czasu na naszym internetowym
forum pojawiajg sie gtosy spoza Ojczyzny
traktujgce o leczeniu chorych na hemofilie nieco
inaczej, niz w sposéb, do ktérego przywyklismy.
Mam na mysli przede wszystkim opowiesci tych,
ktorzy z Polski wyjechali miedzy innymi ze
wzgleddw zdrowotnych. Na przyktad do Anglii. Jak
Daniel Ancuta, Sebastian Misztal czy Jakub
Szportun. Z moich francuskich doswiadczenh wyni-
ka natomiast, ze Polakdéw mieszkajgcych za grani-
cg zdumiewa przede wszystkim fakt, iz my tu nie
mozemy sami zdecydowaé, ktéry z lekdw
odpowiada nam najbardziej. Nie mozemy tez
wybrac, czy chcemy stosowac profilaktyke, czy nie
— bo w przypadku dorostych hemofilikow profi-
laktyki na razie nie wprowadzono. Lepiej majg
dzieci—zwlaszcza te nieco pézniej urodzone, gdyz
majg mozliwos¢ leczenia rekombinantami; tym

wytwarzanymi przez nasz organizm;

—ortezy, szyny iinne pomoce — dzieki nim mozemy
wspierac bolesne stawy dotkniete artropatia;

— TENS (Transcutaneous Electrical Nerve
Stimulation — przezskérna elektrostymulacja
nerwoéw) i inne metody fizykoterapeutyczne —
TENS wykorzystuje niewielkie bodzce elektryczne
dostarczane przez mate elektrody umieszczane
na skoérze; cel tej metody to zablokowanie
przewodzenia sygnatow boélowych. Istnieje wiele
innych metod przydatnych w redukcji bélu, m.in.
uzycie ciepta i zimna, terapia interferencyjna,
ultradzwieki, terapia manualna i akupunktura.
Zapytaj swojego fizjoterapeute, ktére z nich mogag
by¢ najskuteczniejsze w twoim przypadku.

5. Bol jest bezposrednio zwigzany z uszko-
dzeniem tkanki.

To prawda, ze bdl moze by¢ wysytanym przez
twoje ciato sygnatem, iz co$ jest nie tak z twoimi
tkankami, ale wielko$¢ odczuwanego bdlu nie
zawsze wskazuje na uszkodzenie tkanki,
zwtaszcza gdy bdl staje sie przewlekty. Jak juz
powiedziano, bdl moze bardzo sie rézni¢ u réz-
nych oséb, a wptyw nan ma cata masa czynnikéow
fizycznych i psychospotecznych. Bol moze
wystepowacé nawet wtedy, gdy nie ma zadnego
uszkodzenia tkanek. Bardzo wazne, zeby opieku-
jacy sie tobg zespdtleczniczy starannie i doktadnie
ocenit odczuwany przez ciebie bél — to pozwoli na
okreslenie, jakie metody leczenia bdlu moga
okazac sie najskuteczniejsze w twoim przypadku.

fizjoterapeuta Lawren De Marchi

(No pain, no gain? Dispelling five common pain
myths w kanadyjskim pismie ,Hemophilia Today”,
marzec 2014; ttum. as)

nas i na emigracji

wczesniej urodzonym przystuguje profilaktyka, ale
niestety wytgcznie w postaci lekow osoczo-
pochodnych, i to takich, ktére akurat zostang zaku-
pione w przetargu, a nie takich, ktére pacjentowi
bardziej odpowiadaja.

Odnoszac sie do konkretnych przyktadow,
przytocze kilka uwag autorstwa Jakuba Szportu-
nia, od kilku miesiecy leczgcego sie w Anglii:

Napisatem e-mail do centrum hemofilii znajdu-
Jacego sie w moim mieS$cie [w Anglii] z informacja,
ze jestem z Polski, a pracuje tutaj i chce, by mnie
objeto opiekg medyczng. Nastepnego dnia otrzy-
matem odpowiedz, uméwiono mi wizyte w centrum
medycznym, by ustali¢ leczenie i profilaktyke. Za-
pytano, czy chce rekombinowany czynnik czy 0so-
czopochodny, poinformowano, ze dostarczany be-
dzie przez kuriera itp. Skierowano mnie na rehabili-
tacje, bo w prawym kolanie mam maty przykurcz.



Wrazenia Daniela Ancuty, ktéry wyjechat do
Londynu, zamiescilismy w ,Biuletynie” nr 45; tutaj
przypominamy tylko fragmenty:

Pierwsza wizyta w Centrum Leczenia Hemofilii
(ktére sprawuje opieke takze nad chorymi z innymi
problemami z krwig) miata miejsce po zarejestro-
waniu sie u lekarza rodzinnego. Chociaz list z Pol-
Ski z podsumowaniem leczenia po angielsku
jeszcze nie dotart do szpitala, lekarz nie robit pro-
blemoéw z przyjeciem mnie (wczes$niej mailowatem
dosc intensywnie z jedng z pielegniarek w celu
ustalenia daty wizyty, poinformowania o moim
stanie zdrowia itp.).

Pierwszg rzeczg, jakg zrobili, byly badania na
HIV, HCV, poziom czynnika w organizmie przed
przetoczeniem i poziom czynnika po przetoczeniu,
a takze kilka innych podstawowych badan krwi.

Po zatatwieniu wszystkich formalnosci
zostatem zaopatrzony w czynnik na najblizsze dwa
tygodnie (2000 jednostek co drugi dzien), aby
starczyto mi do wizyty w przychodni hemato-
logicznej (miesci sie w tym samym budynku, co
centrum hematologii), gdzie ustalone zostang
dostawy czynnika do domu.

Dalej Daniel pisat jeszcze m.in. o peinej
dostepnosci do rehabilitacji, o dostawach
domowych czynnika do leczenia profilaktycz-
nego... Jak bardzo rézni sie to od aktualnej polskiej
rzeczywistosci!

We francuskim biuletynie poswieconym
hemofilii i chorobie von Willebranda ukazat sie
wiasnie wywiad Adama Sumery (opublikowany
w naszym biuletynie nr 42) z Sebastianem

Misztalem, ktéry pare lat temu, jako jeden z pier-
wszych pacjentéw, poddat sie terapii genowej i dzi$
funkcjonuje w zupetnie inny sposdéb. Sebastian tez
nie mieszka w Polsce...

Jeszcze jeden aspekt leczenia hemofilii lezy mi
na watrobie — mianowicie leczenie nosicielek.
Sama osobiscie jestem przyktadem, kiedy z matki
(i corki hemofilika) mozna samej sta¢ sie
pacjentka, cho¢ do tej pory leczenia mojej kobiecej
wersji hemofilii nie traktowatam powaznie. Okazato
sie jednak, ze diluzej tego zostawi¢ tak nie
powinnam, wiec rozejrzatam sie po Swiecie, by
mie¢ wglad, jak problem nosicielek traktujg w in-
nych krajach. | tak —we Francji 12 13 pazdziernika
br. bedg organizowane szkolenia kierowane do
lekarzy ginekologow i potoznych pod katem skaz
krwotocznych. Mozna zada¢ pytanie mailowo na
adres: info@afh.asso.fr. Moze i u nas warto
pomysle¢ wiecej o paniach, ktére dotad troszczag
sie bardziej o swoich ojcow i synéw, zapominajgc
o sobie?

Pisze o tym wszystkim, co jest ,nie tak” nie po
to, by narzekac, ale po to, by pokazac¢, ze mozna
o wielu sprawach pomysle¢ inaczej. Najgorzej, gdy
przyzwyczaimy sie, do tego, ,co nam daj3”,
zamiast zrobi¢ cos, by byto inaczej. A samo sie nie
zrobi...

Bernadetta Pieczynska

Od redakcji: Dodajmy, ze wspomniany wywiad
z Sebastianem Misztalem zostat Swietnie
przettumaczony na francuski przez autorke
powyzszego artykutu.

Pamietajmy nie tylko o dzieciach

Przegladajgc archiwalne numery ,Biuletynu”
w poszukiwaniu informacji potrzebnej mi do innych
celoéw, natknagtem sie na ciekawg wzmianke. Ot6z
w 1999 r. w Polsce przeprowadzono badania 139
chtopcéw z ciezkg postacig hemofilii A w wieku
6—18 lat, zamieszkatych w regionach kraju, gdzie
w poprzednim (czyli 1998) roku wystgpit najnizszy
poziom zaopatrzenia w koncentrat czynnika VIII.
W wyniku tego badania stwierdzono:

- przykurcze w stawach u 60% dzieci

- zaniki miesniowe u 80% dzieci

- zmiany o charakterze artropatii hemofilowej co
najmniejw dwoch stawach u 50% dzieci

- $rednig czestotliwo$¢ wylewdw krwi do stawow
na poziomie od 3 do 5 razy w miesigcu.

Dzi$ mamy program profilaktyczny dla dzieci,
malcy z hemofilig mogg liczy¢ na zupeinie inny
poziom leczenia.

Kiedy rozmawia sie z przedstawicielami Mini-
sterstwa Zdrowia, mozna ustysze¢ wiele stéw na
temat programu profilaktycznego (bo jest sie czym

pochwali¢). Nikt z decydentéw jednak nie zadaje
sobie trudu, by pomysle¢ cho¢ przez chwile, co
stato sie z chtopcami wspomnianymi powyzej.

Wtedy, w 1999 r., z inicjatywy Stowarzyszenia
tych miodych ludzi objeto programem opieki,
ktéorego celem byto zabezpieczenie przed
wylewami krwi do stawdéw. Po przeprowadzeniu
ankiety, dotyczgcej m.in. mozliwosci stosowania
koncentratu w warunkach domowych, rodzicom
z danych regionéw wydano koncentrat w ilosci
19.560 jednostek na dziecko.

Dzi$ ci dawni chtopcy majg od 21 do 33 lat.
Artropatia hemofilowa u nich nie mogta znikngé¢ —
z duzg dozg prawdopodobienstwa mozna przyjac,
ze ich stan jest gorszy niz w 1999 r. Zapewne
bardzo niewielu z nich miato szanse na sensownie
zorganizowang rehabilitacje (przekazany wtedy
czynnik miat by¢ podawany jedynie na zgdanie,
w przypadku wylewu — takie byly czasy), wiec
trudno tez przypuszczac, by udato im sie zwalczy¢
zaniki miesni.



Ta grupka 139 oso6b to tylko czgstka populacji
chorych na hemofilie w Polsce, do tego chyba nie
najbardziej jeszcze doswiadczona przez los,
poniewaz spora czes¢ zycia tych naszych kolegéw
przypadta na czasy, kiedy byly juz dostepne
koncentraty czynnikéw krzepniecia, a z nimi lecze-
nie domowe — co majg powiedziec ci, ktérzy lecze-

ni byli gtdwnie osoczem i krioprecypitatem, z za-
sady wytgcznie w szpitalu? Oséb w podobnym do
opisanego stanie artropatii, znieksztatcen
stawowych i zanikdw miesniowych jest o wiele
wiecej. Teraz, kiedy zadbaliSmy o dzieci, pora
pomyslecéio dorostych.

Adam Sumera

Gdzie te osrodki?

Niemal wszystkie artykuty w tym ,Biuletynie”
taczy jeden temat — potrzeba jak najszybszego
uruchomienia osrodkéw leczenia hemofilii. Nie
chodzi tu jednak o zwykte placéwki, jakie stosun-
kowo tatwo mozna by utworzyé na bazie klinik
hematologii w kilkunastu wiekszych miastach Pol-
ski. Powinny to by¢ osrodki zapewniajgce kom-
pleksowg opieke nad chorymi na hemofilie, a takze
na chorobe von Willebranda i inne skazy krwo-
toczne. Dzieki lepszemu zaopatrzeniu w czynniki
krzepniecia udato sie wydtuzy¢é naszg sSrednig
zycia —ale natura najwyrazniej nie znosi prézni, bo
teraz musimy sie zmierzy¢ z nowymi wyzwaniami.
Otwierajgcy numer artykut dr Gorskiej-Kosickiej
wyraznie wskazuje, ze hemofilia nie jest juz
jedynym zrodtem naszych kfopotéw zdrowotnych.
Dzis te problemy dotyczg gtéwnie najstarszych, ale

przeciez lata lecg, wkrétce dzisiejsi trzydziesto-
latkowie znajdg sie w takiej sytuacji jak obecni
seniorzy z naszego grona.

Do tego nalezy doda¢ dotychczas na ogot
marginalizowane problemy nosicielek. W takich
osrodkach powinien tez by¢ potoznik i ginekolog
orientujgcy sie w problemach zwigzanych ze
skazg krwotoczng matki i majgcego przyj$¢ na
Swiat dziecka.

Zatozenia teoretyczne juz istniejg. Pierwotna
wersja Narodowego Programu Leczenia Hemofilii
na lata 2012-2018 zaktadata, ze pierwsze dwa
takie osrodki referencyjne powstang juz w 2012 r.;
potem ten termin przesunieto na 2014 r.; w lutym
br. Ministerstwo poinformowato nas, ze nastgpi to
dopiero na poczatku 2015r. Achorzy czekaja...

Adam Sumera

Ja(s) i hemofilia

To chyba najmtodszy autor w dotych-
czasowych dziejach ,Biuletynu” — Ja$ ma
jedenascie i pét roku. Oto jego refleksje na temat
hemofilii. Tytutpochodzi od redakcji.

Mam hemofilie. Urodzitem sie z nig i juz. Na
poczgtku mama wozita mnie do szpitala na
zastrzyki, a gdy miatem chyba trzy lata, zatozyli mi
port. Wtedy zaczeliSmy wyjezdzaé na dalekie
wakacje, bo moglismy ktu¢ sie sami. Port miatem
jeszcze wtedy, gdy poszedtem do szkoty, ale
w drugiej klasie trzeba byto go juz usungé
i myslatem, ze wyjeli mi tez wtedy hemofilie.
Okazato sie jednak, ze tak nie jest. Mama musiata
nauczy¢ sie wkiuwaé do zyty i zndw moglisSmy
daleko wyjezdza¢. Kiedys$ latem kiuliSmy sie
nawet ptywajgc po morzu, w zesztym roku zresztg
tez tak sie zdarzyto, tylko byly wieksze fale od
motoréwek i musiatem ruszac rekg razem z mama
w tym kierunku, w ktérym przechylata sie toédka.
Przed zastrzykiem mama kazata mi duzo
wiostowaé na pontonie, a wtedy igietka udawata
sie bez problemu.

Od wakacji prébuje klu¢ sie sam, a gdy mi

czasem hie wyjdzie, pomaga mi mama.

Wiasnie wrocitem z zimowych ferii, na ktére
pojechatem tylko z siostrg. Musiatem kilka razy
podac czynnik. | niechcgcy troche porozrabiatem,
bo zapomniatem odpig¢ staze, a czynnik sie jakos
podat, nie wiedziatem tylko, skad potem wzigt sie
siniak na ramieniu. Mama powiedziata, ze
najprawdopodobniej pekta mi zytka od stazy.

Gdy kolejnego dnia sie wkiuwatem, co$ nie
chciato sie podawac, chociaz mys$latem, ze w zyt-
ke trafitem dobrze. Okazato sie, ze moja siostra
caly czas trzymata zagiety wezyk! Potem wszystko
poszto gtadko.

Bardzo sie ciesze, ze moge sobie juz z za-
strzykami zupetnie sam poradzi¢, chociaz
przydataby sie trzecia reka. Chciatbym tez je-
szcze, by kazdy cztowiek z hemofilig miat czynnik
w domu, bo styszatem, ze starsi muszg po niego
jezdzi¢ do szpitala. We Francji spotkatem kolegéw,
ktorzy dostajg czynnik rekombinowany, czyli taki
sztuczny, bez krwi. Bardzo chciatbym, zeby tak
byto tez u nas. Bede tu czesto pisat, to moze ktos
to przeczyta i te moje zyczenia sie spetnig .

Jas Pieczynski, hemofilia A<1%

Pamietajmy o jednym procencie

JesteSmy w okresie rozliczania podatku
dochodowego za ubiegty rok. Pamietajmy, ze
mamy mozliwo$¢ przekazania 1 procenta z po-
datku naleznego z naszego PIT-u na rzecz wybra-

nej organizacji pozytku publicznego. Przypomi-
namy, ze Polskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie jest oficjalnie zarejestrowane jako taka
organizacja. Przekazanie jednego procenta nie
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wigze sie z zadnymi kosztami. Wystarczy jedynie
wypetni¢ odpowiednie rubryki w swoim zeznaniu
podatkowym, a urzad skarbowy przekaze 1%
naszego podatku na konto PSCH.

Numer rejestru KRS naszego Stowarzyszenia
brzmi: 0000169422.

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

O przekazanie na rzecz PSCH 1% podatku
przy rozliczaniu PIT-u warto poprosi¢ krewnych,
znajomych, sgsiadow. W ten sposob z nawet nie-
wielkich wptat uzbierajg sie sumy, ktére pomogg w
rozwijaniu dziatalno$ci naszego Stowarzyszenia.

Wiele sposréd ksigzek i ptyt DVD z informa-
cjami o roznych aspektach hemofilii i choroby von
Willebranda publikowanych przez nasze Stowa-
rzyszenie zostato sfinansowanych wtasnie z kwot
przekazanych w ramach 1% od podatku PIT.

Przy rozliczaniu PIT warto tez pamieta¢ o moz-
liwosci odliczenia pewnych kosztow zwigzanych
z udziatem w turnusie rehabilitacyjnym, dojazdami
na rehabilitacje czy przerobkami mieszkania
(znoszenie barier architektonicznych). Warunkiem
koniecznym jest w takim przypadku posiadanie
przez dorostego lub niepetnosprawne dziecko
orzeczonej | lub Il grupy inwalidzkiej.
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Okreslenia wyrazéw podano
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w zmienionej kolejnosci.
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— znak odejmowania

— sprzedaz za granice

— najlepsze ze sliwkami

— wirnik

— stolica polskiej piosenki

— uczestnik wyscigéow konnych

— ogodlnie przyjeta zasada

— wielkie drzewo afrykanskie

— luzny zwdj nici

— zarzucajg sieci

— niejeden w dorobku poety

— imie Lincolna, prezydenta USA
— nabozenstwo

— cechuje cwaniaka

— malinowy na sniadanie

— amerykanski drapieznik; kuguar
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najwieksze miasto Holandii
ziat ogniem pod Wawelem
prety w palenisku
mahometanizm
przejscie na wyzsze stanowisko
kolekcja
domowy ptak z koralami
mieszkanka igloo
stroj zakonnika
stynna budowla w Moskwie
parlamentarzysta, ale nie poset
Zlot czarownic
ktadzione lub $lgskie na talerzu
miara wagi diamentéw
rywalizuje z tramwajem

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

OpracowatAdam Sumera. Wspétpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy 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



