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Czynniki o przedtuzonym czasie dziatania
juz niedtugo wejdg do regularnego uzytku,
dlatego warto zapoznac sie z rozwazaniami
na temat sposobow ich wykorzystywania,
Jakie przynosi artykut Radostawa Kaczmarka
(s. 2). Informacje z kolejnej konferencji EHC
stanowig istotne przypomnienie, ze nie nalezy
lekcewazy¢ zadnego wylewu, bo nawet te
drobne mogg powodowac znaczne zniszcze-
niaw naszych stawach (s. 4).

Nie tracimy z oczu probleméw dotykajg-
cych kobiet — o zagadnieniach dotyczgcych
nosicielek hemofilii pisze dr Magdalena
Gorska-Kosicka (s. 6). Pamietamy tez o rzad-
kich skazach krwotocznych (s. 10).

Nasze Stowarzyszenie aktywnie wspot-
pracuje z organizacjami pacjentow w innych
krajach — piszemy o polsko-litewskim spotka-
niu poswieconym kwestiom rehabilitacji
(s. 11), a takze o rozpoczeciu wspotpracy ze

stowarzyszeniem z Albanii (s. 13).

Sporo migjsca poswiecamy temu, co dzia-
fo sie w poszczegolnych kotach terenowych
(s. 14, 20, 22). Odnotowujemy réwniez doko-
nania Krakowskiego Centrum Rehabilitacji
i Ortopedii (s. 16).

Nie zabrakto tez informacji o sprawach bie-
zgcych. W$rod nich na plan pierwszy wysuwa
sie informacja o przyznaniu prestizowej Na-
grody Sw. Kamila osobie dobrze znanej wszy-
stkim czytelnikom ,Biuletynu” — Bogdanowi
Gajewskiemu (s. 25).

Nadchodzi czas na rozliczenia podatkowe
za ubiegty rok— przypominamy, ze warto prze-
kazac 1 procent z PIT na PSCH jako organi-
zacje pozytku publicznego (s. 26).

Na strudzonych lekturg czeka jolka (s. 27).
A na zakonczenie — chwila refleksji nad okrg-
gfa piecdziesigtkg ,,Biuletynu”(s. 28).

Adam Sumera

Nowe czynniki krzepniecia: czy na pewno dtuzej i rzadziej
znaczy lepiej?

Podczas konferencji EHC w Belfascie, w paz-
dzierniku 2014 r., miatem przyjemnos¢ przewodni-
czy¢ sesji wykladowej na temat nowych czynnikéw
krzepniecia o diuzszym czasie dziatania. Prele-
genci poswiecili duzo uwagi odpowiedzi na pyta-
nie, w jaki sposob dtuzej dziatajgce leki wptyng na
sposob leczenia. Gdy mowa o nowych lekach,
w pierwszej kolejnosci na ogot wigzemy dtuzsze
dziatanie z mniejszg czestoscig podan i to wydaje
nam sie ich gtéwng zaleta, ale by¢é moze nie-
stusznie. A wszystko przez dynamike zmian po-
ziomu czynnika krzepniecia w osoczu po podaniu
(ryc. 1).

Standardowe leczenie profilaktyczne polega
na ciggtym utrzymywaniu poziomu czynnika krze-
pniecia powyzej 1%, przeksztatcajgc w ten sposob
ciezka posta¢ hemofilii w umiarkowang, co wie-
lokrotnie zmniejsza liczbe samoistnych krwawien.
Jednak krwawienia zdarzajg sie, a ich liczba przy

leczeniu profilaktycznym zalezy miedzy innymi od
trybu zycia oraz rodzaju i natezenia codziennej
aktywnosci fizycznej. Z kolei ryzyko krwawienia
jest najwieksze, gdy poziom czynnika krzepniecia
w 0osoczu spada ponizej 5%. Zwréémy uwage, ze
jesli podajemy dtuzej dziatajgcy czynnik krzepnie-
cia w takich odstepach, aby utrzymaé poziom
czynnika w osoczu powyzej 1%, okres minimailnej
ochrony przed krwawieniem wydtuza sie o kilka-
dziesigt godzin (ryc. 2). Dla osoby prowadzgcej
siedzgcy tryb zycia moze to nie mie¢ znaczenia,
ale dla aktywnego miodzienca owszem. Dlatego
coraz czesciej zwraca sie uwage, ze w przypadku
czesci pacjentdow korzystniejszym rozwigzaniem
bedzie niewielkie zmniejszenie czestosci podan
leku lub pozostanie przy dotychczasowej
czestosci, ale dzieki temu zwiekszy sie minimalny
poziom czynnika w osoczu przed nastepnym
podaniem. Z kolei w przypadku bardzo aktywnych



fizycznie pacjentow, narazonych na czeste urazy,
o0 wiele wieksze znaczenie ma czesto$¢ szczy-
towych pozioméw czynnika krzepnigcia w osoczu,

czyli zaraz po podaniu. W przypadku takich pa-
cientow tylko duza czesto$¢ podan zapewnia
skuteczng ochrone przed krwawieniami.
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Ryc. 1. Zmiany poziomu ,zwyktego” czynnika IX krzepniecia przy leczeniu profilaktycznym w schemacie

2 podania/tydzien.
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Ryc. 2. Zmiany poziomu czynnika IX krzepnigcia o dluzszym czasie dziatania przy leczeniu profilak-
tycznym w schemacie 1 podanie/2 tygodnie. Zaznaczono przyblizone okresy trwania poziomu czynnika
w zakresie prawidtowego krzepniecia, tagodnej i umiarkowanej postaci hemofilii.

Powyzsze rozwazania nie sg rownie pasjonu-
jace w przypadku nowych czynnikéw VIII, ktérych
okres pottrwania udato sie wydtuzy¢ maksymalnie
1,6-krotnie (przy nawet 5-krotnym wydtuzeniu
okresu pottrwania czynnika IX). Ograniczenie to
nie dotyczy jednak dwuswoistego przeciwciata
ACE910, nasladujgcego czynnik VIII, ktérego
wiasciwosci opisywaliSmy w poprzednim numerze
Biuletynu. Podczas listopadowych warsztatéw
EHC na temat nowych lekéw w Dublinie,
cztonkowie zespotu badawczego, ktéry opracowat
lek ACE910, przedstawili wyniki pierwszych badan
z udziatem pacjentéw z ciezkg postacig hemofilii A,

zaroéwno niepowiktang, jak i powiktang inhibitorem
czynnika VIII. U jednych i drugich pacjentow lek
podawany raz w tygodniu (podskodrnie!)
kilkunastokrotnie zmniejszat czestos¢ krwawien.
Nie obserwowano jak dotgd Zzadnych istotnych
objawéw niepozgdanych. Pozostaje nam
kibicowa¢ ACE910 w dalszych etapach badania
klinicznego.

Ryciny przygotowatem na podstawie
prezentacji dr Beatrice Nolan z dzieciecego
osrodka leczenia hemofiliiw Dublinie, Irlandia

Radostaw Kaczmarek



Nowe badania — kazde krwawienie ma znaczenie

Podczas 27. konferencji EHC (Europejskiej
Organizacji Chorych na Hemofilie) méwiono m.in.
o perspektywach terapii dla chorych na hemofilie,
leczeniu profilaktycznym i indywidualizacji
leczenia.

Dr Alessandro Gringeri z Wtoch mowit o wpty-
wie krwawien na stawy. Podstawowg tezg jego
wystgpienia byto to, ze kazde krwawienie ma
wptyw na powstanie stanu zapalnego btony
maziowej w stawie; w konsekwencji moze pojawié
sie uszkodzenie chrzgstki, zwezenie szpary sta-
wowej, przewlekty bdl, niesprawnos¢, pogorsze-
nie jakosci zycia. Ogranicza to uczestnictwo w zy-
ciu spotecznym (praca, szkota).

Profilaktyczne podawanie wysokich dawek
czynnika przyczynia sie do lepszego stanu
zdrowia. Z przeprowadzonych badan wynika, ze
pacjenci, ktérzy profilaktycznie przyjmowali
Srednie dawki czynnika, mieli w ciggu roku srednio
3,7 wylewow, natomiast ci, ktérzy przyjmowali
wysokie dawki czynnika — tylko 0,2 wylewu.
Zaledwie 54% pacjentdow przyjmujgcych srednie
dawki czynnika miato stawy bez uszkodzen,
natomiast 100% przyjmujgcych wysokie dawki
miato zdrowe stawy.

Na pojawienie sie krwawien ma wptyw wiele
czynnikow, takich jak: dostep do lekow, stoso-
wanie sie pacjenta do zalecen lekarza, nasilenie
zmian zwyrodnieniowych stawodw, aktywnosc
fizyczna. Brak aktywnosci fizycznej powoduje gor-
szg koordynacje ruchowa, utrudniong kontrole
masy ciata, zwigkszenie liczby krwawien, pogor-
szenie stanu zdrowia fizycznego. Regularna
aktywnos¢ fizyczna ma korzystny wptyw na stawy,
zwieksza ich stabilno$¢, zwieksza mineralng
gestosc¢ kosci, co chroni przed osteoporozg i po-
maga utrzymacé wtasciwg mase ciata.

Badania wykonane metoda rezonansu
magnetycznego wykazaty, ze istniejg krwa-
wienia, ktoérych pacjent nie zauwaza (krwa-
wienia subkliniczne) — one takze prowadza do
uszkodzenia stawow.

Nawet pojedyncze krwawienie moze spowo-
dowa¢ uszkodzenie struktury stawu, dlatego
trzeba tak prowadzi¢ leczenie profilaktyczne, by
krwawienia nie wystepowaty. Profilaktyka powinna
by¢ tak dobrana, by pacjent miat jak najmniejsza
liczbe krwawien w ciggu catego zycia, nawet mniej
niz 4 — bedzie to oznaczato brak uszkodzenia
stawow. Prowadzenie leczenia w ten sposdb moze
tez zminimalizowa¢ wystepowanie mikro-
krwawien.

Przy poziomie czynnika we krwi powyzej 3%
u wiekszosci chorych nie dochodzi do krwawien.
Czas obnizania sie poziomu czynnika krzepniecia
do 1% (celem leczenia profilaktycznego jest state

utrzymywanie poziomu czynnika krzepniecia we
krwi pacjenta powyzej 1%) moze sie rézni¢ indywi-
dualnie u poszczegodlnych oséb nawet o 2,5 dnia,
w zaleznosci od indywidualnego okresu pottrwania
czynnika. Jednak na ogét po 48 godzinach od po-
dania czynnika VIl jego poziom we krwi spada do
1%. Poziom czynnika ponizej 1% jest bezpo-
srednio zwigzany ze zwiekszonym ryzykiem
wystapienia krwawien. U niektorych pacjentow
okres péltrwania jest na tyle krétki, ze poziom
czynnika krzepniecia spada u nich ponizej 1%
przed uplywem 48 godzin — wigze sie to ze
zwiekszonym ryzykiem krwawien.

Dr Gringeri zwrécit uwage, ze w leczeniu
profilaktycznym trzeba dobiera¢ dawke do
okresu pottrwania czynnika. Warto ocenic¢ indy-
widualnie przebieg farmakokinetyki pacjenta —
wystarczg do tego dwa pobrania krwi. Mozna
wowczas odpowiednio dobraé leczenie, by poziom
czynnika wynosit co najmniej 1%.

Dr Claude Negrier z uniwersytetu w Lyonie
podkreslat, ze ok. 10% pacjentow z cigezka
postacig hemofilii ma relatywnie tagodny przebieg
choroby z rzadkimi, samoistnymi krwawieniami do
stawow. Réwniez u tych pacjentéw, ktérzy majg
czedciej krwawienia, ich liczba jest bardzo
zroznicowana. Dlatego tak wazna jest indywiduali-
zacja terapii: w zakresie leczenia profilaktycznego
potrzeby pacjentow sg rézne i wynikajg m.in. z ich
stylu zycia —innej dawki czynnika bedzie potrzebo-
wat pacjent spedzajgcy wiekszg czesé dnia w do-
mu, ainnej 10-letni chtopiec grajgcy w pitke.

Dr Negrier zwrécit uwage na to, ze nie wszyscy
pacjenci stosujg sie do zalecen. Jednak nawet
przy stosowaniu profilaktyki dochodzi do
mikrokrwawien, ktore nie sg zauwazalne przez
pacjentow, ale ich skutki mozna dostrzec w
badaniu metodg rezonansu magnetycznego. Az
80% krwawieh jest niezauwazanych przez
pacjentow.

Kliniczny przebieg krwawien moze by¢ bardzo
rézny nawet u pacjentéw, ktérzy majg podobng
aktywnos¢ czynnika krzepniecia. Na przebieg
krwawien ma wptyw osobnicza zdolnos¢ do
wytwarzania trombiny (czynnika Il krzepniecia).
Pomiar zdolnosci wytwarzania trombiny moze
by¢ uzyteczny do tworzenia zindywidualizowa-
nej profilaktyki.

Zindywidualizowanie terapii moze petnic
kluczowg role w najblizszej przysztosci. Przebieg
krwawien, styl zycia, farmakokinetyka powinny
by¢ brane pod uwage przy stosowaniu profilaktyki.
Dtugo dziatajgce czynniki krzepniecia bedg lepiej
utrzymywaty poziom czynnika — stwierdzit dr
Negrier.

(bg)
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Problemy nosicielek hemofilii

Hemofilia nalezy do grupy choréb uwarunko-
wanych genetycznie, dziedziczonych recesywnie
w sposob sprzezony z picig. Objawia sie ona
gtéwnie u mezczyzn, natomiast kobiety sg nosi-
cielkami wariantu genu predysponujgcego do wy-
stgpieniatej skazy krwotocznej.

Nosicielki, u ktérych aktywnos¢ czynnika VIII/IX
wynosi ponizej 60 1U/dl, mogg wykazywac skfon-
nos¢ do nadmiernych krwawien. Najczesciej wy-
stepujg u nich obfite krwawienia miesieczne.
Mianem krwotocznej miesigczki okresla sie
krwawienia trwajgce powyzej 7 dni lub powodujgce
utrate ponad 80 ml krwi. Mogg one prowadzi¢ do
niedokrwistosci z niedoboru zelaza znacznie
pogarszajgcej jakos¢ zycia i czesto wymagajgcej
doustnej suplementacji preparatami Fe. Leczenie
krwotocznych miesigczek zalezy od wieku kobiety
oraz jej planéw dotyczgcych posiadania dzieci.
Nosicielkom, ktére nie planujg zajscia w cigze
w najblizszej przysztosci, proponuje sie doustne
srodki antykoncepcyjne lub wktadki domaciczne
powodujgce zmniejszenie grubosci btony sluzowej
macicy i redukcje intensywnosci krwawienia. U ko-
biet, ktére chciatyby posiadaé potomstwo w naj-
blizszej przysztosci, stosuje sie leki antyfibryno-
lityczne, najczesciej kwas traneksamowy. Jego
dziatanie polega na wzmocnieniu stabilnosci
skrzepu. U nosicielek hemofilii A kojarzy sie go
z desmopresyng. Jesli taka terapia jest niesku-
teczna, konieczne moze by¢ podanie koncentratu
czynnika krzepniecia w dawce zapewniajgcej
aktywnos$¢ 30-40% (czynnik VIII 15 j/kg, czynnik
IX 30 j/kg). W skrajnych przypadkach, zwtaszcza
u kobiet posiadajgcych juz dzieci i nie reagujgcych
na inne rodzaje leczenia, usuwa sie btone sluzowg
macicy (ablacja endometrium) lub catg macice
(histerektomia).

U pacjentek cierpigcych na skazy krwotoczne,
czesciej niz w populacji ogolnej, wystepujg bole-
sne miesigczki oraz béle w trakcie owulacji. W ich
leczeniu najczesciej wykorzystuje sie paraceta-
mol, ewentualnie kodeine. Nie zaleca sie nieste-
roidowych lekéw przeciwzapalnych (np. ibupro-
fen), gdyz uposledzajg one funkcje ptytek krwi i
mo-gg nasila¢ krwawienie. Bél zmniejszajg takze
doustne $rodki antykoncepcyjne oraz wktadki
wewnatrzmaciczne.

Podczas owulacji, gdy komoérka jajowa
uwalniana jest z pecherzyka, wystepuje niewielkie
krwawienie. W przypadku istnienia zaburzen
krzepniecia krwi moze ono by¢ obfite i prowadzi¢
do powstania tzw. krwotocznej torbieli jajnika,
wymagajgcej leczenia chirurgicznego. Zapobiega-
wczo stosuje sie leki antyfibrynolityczne,
desmopresyne, a czasem nawet koncentraty

czynnikow krzepniecia.

Nosicielki hemofilii narazone sg takze na po-
wikfania potoznicze, zwtaszcza krwawienia w cza-
sie cigzy i poporodowe. Opieke nad ciezarng z za-
burzeniami krzepniecia krwi powinien sprawowac
zespot doswiadczonych Klinicystow ztozony z gi-
nekologa, hematologa, genetyka i anestezjologa.
Nosicielki hemofili A w cigzy rzadko doznajg
powiktan krwotocznych, gdyz wraz z jej rozwojem
aktywnosé¢ czynnika VIII wzrasta. W 28. i 34. ty-
godniu cigzy powinno sie jg skontrolowac, aby
zaplanowa¢ odpowiednie postepowanie podczas
porodu. Aktywnos$¢ czynnika IX pozostaje nie-
zmieniona. Jesli wystgpi krwawienie, a aktywnosc¢
czynnika VIII/IX bedzie mniejsza niz 50 [U/dI,
nalezy zastosowac najlepiej rekombinowany kon-
centrat czynnika VIII/IX. Desmopresyna z uwagi
na ryzyko niewydolno$ci tozyska spowodowane
dziataniem obkurczajgcym naczynia, ktére moze
prowadzi¢ do poronienia lub przedwczesnego
porodu, nie jest zalecana. Pordéd powinien sie
odbywa¢ w osrodku posiadajgcym dostep do
laboratorium wykonujgcego oznaczenia aktyw-
nosci czynnikéw krzepniecia. U kazdej rodzacej
nalezy wykona¢ badanie uktadu krzepnigcia oraz
oznaczy¢ aktywnos$¢ brakujgcego czynnika. Jesli
nie ma mozliwosci oceny aktywnosci czynnika
krzepniecia VIII/IX z powodu zaawansowanej akcji
porodowej, trzeba sie oprze¢ na oznaczeniach
z trzeciego trymestru cigzy, badaniu uktadu krzep-
niecia oraz morfologii krwi. W okresie porodu
aktywnosé czynnika VIII/IX nie powinna by¢ nizsza
niz 50 IU/dl. W tym celu u nosicielek hemofilii A
mozna stosowaé desmopresyne lub koncentrat
czynnika VIII, u nosicielek hemofilii B koncentrat
czynnika IX. Z powodu ryzyka krwawienia
zastosowanie znieczulenia ledzwiowego w tej
grupie pacjentek moze wywotywac kontrowersje.
Jednak w przypadku aktywnos$ci brakujgcego
czynnika nie nizszej niz 50 IU/dl mozna je bez-
piecznie wykona¢. Powinno ono zostaé przepro-
wadzone przez doswiadczonego anestezjologa.
Zalecana jest takze regularna ocena neurolo-
giczna do czasu catkowitego ustgpienia znie-
czulenia. U ptodu obcigzonego hemofilig ryzyko
powikfan krwotocznych, zwtaszcza wylewdw
srodczaszkowych, jest znacznie zwiekszone. Nie
ma jednoznacznych zalecen dotyczacych spo-
sobu rozwigzania cigzy w przypadku pfodu
obcigzonego hemofilig. Wedtug wiekszosci
autoréw ciecie cesarskie nie zmniejsza ryzyka
powiktan krwotocznych i wykonuje sie je ze
wskazan potozniczych. Gidwnym argumentem
zwolennikdw ciecia cesarskiego jest fakt, ze
przebiegu porodu naturalnego nie da sie
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przewidzie¢, a jego przedtuzenie (zwlaszcza
drugiego okresu) lub konieczno$¢ przeprowa-
dzenia porodu zabiegowego znacznie zwieksza
ryzyko urazu i powikfan krwotocznych u nowo-
rodka. Dlatego w przypadku planowania porodu
sitami natury niezwykle wazna jest doktadna
ocena ginekologiczna pod katem potozniczych
czynnikow ryzyka powiktan. Ciecie cesarskie
wykonane w péznym okresie, ze wskazan
nagtych, znaczgco zwieksza ryzyko krwawien
u dziecka, natomiast planowe - ryzyko to
znaczgco zmniejsza. U plodu z rozpoznang
hemofilig lub jej podejrzeniem przeciwwskazane
sg inwazyjne metody monitorowania, uzywanie
kleszczy czy prézniociggow.

Po porodzie aktywno$¢ czynnika VIl nosicielki
gwattownie spada. Dlatego tez ta grupa kobiet
narazona jest na ciezkie krwotoki poporodowe. W
okresie potogu powinno sie monitorowac
aktywnos¢ czynnika VIII/IX i utrzymywac jg przy-
najmniej na poziomie 50 |U/dl do czasu zagojenia
rany (w przypadku porodu sitami natury minimum
3 dni, ciecia cesarskiego —minimum 5 dni).

Natychmiast po urodzeniu dziecka nalezy
oznaczy¢ aktywnosé czynnika VIII/IX w probce
krwi pepowinowej. Noworodka, u ktérego
podejrzewa sie hemofilie lub zostata ona juz
rozpoznana, nalezy obserwowaé¢ w kierunku
krwawienia srodczaszkowego. Badania obrazowe
CUN (USG, CT) zalecane sa w przypadku porodu
przedwczesnego, ciezkiego, klinicznych objawow
urazu lub krwawienia. W przypadku jego
potwierdzenia lub powaznego podejrzenia nalezy
poda¢ rekombinowany koncentrat czynnika
krzepniecia VIII/IX w dawce zapewniajgcej
aktywnos$¢ 100 1U/dl.

Wszystkie nosicielki z obnizong aktywnoscig
czynnika VIII/IX muszg by¢ $Swiadome ryzyka
krwawienia po urazach lub zabiegach inwazyj-
nych. W zaleznosci od ciezkosci obrazen czas
terapii DDAVP lub koncentratami czynnikéw
krzepniecia wynosi od jednego do kilkunastu dni.
Konieczne jest monitorowanie w osoczu aktyw-
nosci brakujgcego czynnika. Podobnie w przy-
padku zabiegébw operacyjnych czy inwazyjnych
procedur diagnostycznych niezbedne jest podanie
DDAVP u nosicielek hemofilii A z aktywnoscig
czynnika VIII przynajmniej 10 1U/dl lub kon-
centratéw czynnikow krzepniecia VIl u pacjentek
z aktywnoscig czynnika VIII ponizej 10 1U/dl,
a koncentratu czynnika IX u nosicielek hemofilii B.
Jesli aktywnosé brakujgcego czynnika wynosi 30
IU/dl lub wiecej, proste ekstrakcje zebéw mogg
zosta¢ przeprowadzone pod ostong kwasu

traneksamowego podawanego od dnia poprze-
dzajacego zabieg do czasu wygojenia zebodotu, to
jest przez 7—10 dni. Nosicielki hemofilii A z aktyw-
noscig czynnika VIl przynajmniej 10 1U/dl powinny
mie¢ podang desmopresyne. W przypadku aktyw-
nosci czynnika VIII wynoszacej ponizej 10 [U/dl
oraz u nosicielek hemofilii B nalezy zastosowaé
koncentrat brakujgcego czynnika krzepniecia.
Wymagana aktywnos¢ czynnika to: VIII - 50 1U/dl,
IX—401U/dl.

U nosicielek hemofilii mogg wystepowac takze
krwawienia z nosa czy bton $luzowych. Skuteczne
w ich hamowaniu sg leki antyfibrynolityczne.
W krwawieniach ze $luzéwek jamy ustnej mozna je
stosowac¢ miejscowo w postaci roztworu do ptu-
kania.

Inne rodzaje wylewdw samoistnych wystepujg
rzadko, a postepowanie jest takie samo jak w przy-
padku hemofilii.

dr n. med. Magdalena Gorska-Kosicka
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Rzadkie skazy krwotoczne

Warto pamietac, ze hemofilia Ai B oraz choroba
von Willebranda (VWD) to wprawdzie rzadkie
choroby, ale czeste skazy krwotoczne. W Unii
Europejskiej zyje dzis okoto 80 000 pacjentow
z hemofilig A, B lub VWD i tylko okoto 9 000 oséb
z niedoborami czynnikéw krzepnigcia innych niz
VIII, IX lub von Willebranda. Grupa ta obejmuje
osoby z niedoborami fibrynogenu oraz czynnikéow
krzepniecia Il (wystepuje najrzadziej), V, VII, X, XI
i XIll. Podczas gdy na $wiecie zarejestrowanych
jest ponad 40 réznych koncentratow czynnika VIII
i ponad 20 koncentratow czynnika IX, istniejg
zaledwie po 4 koncentraty fibrynogenu oraz
czynnika VII, po 2 koncentraty czynnika Xl oraz Xll|
i 1 koncentrat czynnika X, natomiast brak koncen-
tratow czynnika Il i V. W dodatku istniejgce kon-
centraty innych czynnikéw krzepnigcia niz VIII i IX
sg drozsze i dostepne tylko w niektérych krajach.

Na przyktad czynniki XI i VIl (nieaktywowany)
w postaci koncentratéw dostepne sg tylko w 4 kra-
jach europejskich, a czynnik X w 5 krajach. Tam
gdzie sg one niedostepne, pacjenci muszg by¢
leczeni preparatami starszej generacji, mniej
skutecznymi, mniej bezpiecznymi i podawanymi
tylko ambulatoryjnie. Dostepnos$é¢ najskuteczniej-
szych lekéw powinna jednak wkrétce wzrosngc.
Trwajg zaawansowane badania kliniczne nowego
koncentratu czynnika X, az 4 firmy prowadzg ba-
dania nowych koncentratéw fibrynogenu, a 1 firma
prowadzi badania przedkliniczne pierwszego
koncentratu czynnika V. Pacjenci z rzadkimi ska-
zami krwotocznymi mogg wiec spogladaé w przy-
sztos¢ z optymizmem. O postepach w pracach
nad nowymi lekami bedziemy informowali w ko-
lejnych numerach Biuletynu.

Radostaw Kaczmarek

Rehabilitacja: spotkanie polsko-litewskie

27 listopada 2014 r. odbyto sie spotkanie zorga-
nizowane przez PSCH i Litewskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie, dotyczgce rehabilitacji.
Przyjechaty do nas dwie rehabilitantki z Litwy oraz
prezes Litewskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie Edidijus Sliauzys. Rehabilitanci z Litwy
zostali przeszkoleni w znanych osrodkach
leczenia chorych na hemofilie w Kanadzie i Ho-
landii, m. in. w klinice w Utrechcie przez Pieta de
Kleijna.

Rehabilitacja chorych na hemofilie na Litwie
jest bardzo dobrze zorganizowana. Chorzy majg
okresowo (co najmniej raz w roku) oceniany stan
uktadu kostno-migesniowego przez rehabilitantéw,
ktérzy postugujg sie specjalnymi formularzami
(Hemophilia Joint Health Score). Rehabilitanci
dajg tez wskazowki dotyczgce ¢wiczen. Informacije
o stanie stawdéw przekazujg lekarzom hemato-
logom, ktérzy na tej podstawie odpowiednio mody-
fikujg leczenie.

Fizjoterapeuci zwracajg uwage na to, ze kiedy
dojdzie do wylewu, to z powodu bolu dochodzi do
napinania niektérych partii miesni. Dlatego tez od
razu warto rozpoczynac rehabilitacje, aby unikng¢
powiktan, np. nieprawidtowej postawy, ktéra moze
utrwali¢ sie w wyniku powtarzajgcych sie krwa-
wien. Rehabilitanci podkreslajg rowniez, ze wazne
jest nie tylko leczenie profilaktyczne, ale tez
odpowiednio dobrana aktywnos$¢ fizyczna nie-
zbedna dla utrzymania prawidtowej wagi (takze dla
stanu stawow), uktadu sercowo-naczyniowego,
psychiki oraz innych aspektéw zdrowia osoby
chorejna hemofilie.

O
Rehabilitantka Viktorija Jusinskaite mierzy
ruchomosc¢ stawoéw jednego z polskich pacjentow



Jesli chodzi o operacje ortopedyczne, takie jak
np. endoprotezowanie, to pacjent jest do nich przy-
gotowywany: pod okiem rehabilitanta wzmacnia
odpowiednie partie miesni oraz uczy sie postu-
giwa¢ pomocami, ktére bedg potrzebne po
operacji (laski, kule). Rehabilitacja rozpoczyna sie
jak najszybciej po operacji; rehabilitant jest przy
chorym na oddziale dwa razy dziennie po 1,5
godziny. Po sze$ciu dniach od operacji, gdy stan
chorego jest juz stabilny, dalsza rehabilitacja
odbywa sie w specjalistycznym osrodku
rehabilitacyjnym.

Rehabilitanci na Litwie w przypadku pojawienia
sie krwawien, a takze dla wzmocnienia niektorych
partii miesni czesto stosujg metode oklejania
stawdw i miesni specjalng tasmag: kinesiology
taping. Takie plastry zaktada sie na ok. 6 dni
(metoda ta w hemofilii bardzo przyspiesza
wchtanianie sie wylewow, ogranicza bdl i urucha-
mia nieprawidtowo wykorzystywane partie
miesni).

Metoda kinesiology taping powstata w Japonii
w latach 80. XX wieku, jest réwniez stosowana
u sportowcoéw, ktérzy doznali powaznych urazow.
U trzech oséb obecnych na spotkaniu po grun-
townej analizie stanu miesniowo-kostnego
rehabilitantki z Litwy zastosowaty terapie
obklejania plastrami.

Na spotkaniu oprécz chorych na hemofilie byli
obecni rehabilitanci m.in. ze szpitala dzieciecego
przy ul. Litewskiej i z Instytutu Hematologii i Trans-
fuzjologii. Mama dziecka chorego na hemofilie
wraz z rehabilitantkg, ktérg zaprosita do udziatu
w spotkaniu, przyjechaty az z Gdanska.

Spotkanie przebiegto w bardzo przyjaznej
atmosferze, osoby obecne zadawaty wiele pytan
prelegentom, na ktére oni chetnie odpowiadali,
informujgc, jak wyglgda leczenie chorych na
hemofilie na Litwie. JesteSmy pod wrazeniem
tego, jak dobrze jest tam zorganizowana
rehabilitacja.

Bogdan Gajewski

Rehabilitantka z Litwy Agne Juodyte nakleja tasmy na leczony staw



Komunikat Narodowego Centrum Krwi

13 grudnia 2014 r. Dyrektor Narodowego Cen-
trum Krwi, dr Jolanta Antoniewicz-Papis przeka-
zata Stowarzyszeniu oficjalny komunikat NCK
w sprawie internetowego systemu zlecen na
koncentraty czynnikéw krzepniecia i desmopre-
syne dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne w ramach ,Narodowego Programu
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne na lata 2012-2018". Oto tekst tego
komunikatu

Rekomendujemy sktadanie zamowien w systemie,
dostepnym pod adresem:
https://csm-swd.nfz.gov.pl/cnr

Jednoczes$nie w celu zapewnienia dostepu do
koncentratéw czynnikow krzepniecia i desmopre-
syny informujemy, ze do dnia 31 grudnia 2015 roku
dopuszcza sie mozliwos¢ wystawiania przez
lekarzy zapotrzebowan papierowych w dotych-
czasowej formie w przypadkach:

1. wydania leku ,ha ratunek”,

2. sktadania zapotrzebowania na desmopresyne
donosowa,

3. braku podmiotu
Swiadczeniodawcow,
4. ewentualnych awarii i przerw w dziataniu syste-
mu.

Ponadto uprzejmie informujemy, ze w kazdym
przypadku zagrozenia zycia lub zdrowia pacjen-
téw, nadrzednym celem jest zapewnienie dostepu
do ww. produktéw leczniczych i jakiekolwiek utrud-
nienia natury technicznej nie bedg decydowaty
o dostepnosci do tych lekow.

Prosimy lekarzy i pacjentéw o przesytanie wszel-
kich uwag, pytan i sugestii w tej sprawie na adres:
zapotrzebowania@nck.gov.pl

leczniczego w stowniku

Tyle komunikat NCK. Cieszy nas postawa
NCK, dgzgcego do poprawy organizacji leczenia
bez powodowania zagrozen dla pacjentow.

Wspobipraca PSCH ze stowarzyszeniem z Albanii

Wspdlne projekty rozpoczynamy od 2015 r.,
pod opiekg Swiatowej Federacji Hemofilii (World
Federation of Hemophilia). W ramach tego
samego programu wspotpracujg juz nasze osrodki
leczenia.

Albania jest jednym z krajéw, w ktorych jako$é
leczenia jest dramatycznie niska. Mozna wprost
powiedzie¢, ze tak zlty poziom leczenia skaz
krwotocznych jest dzi§ nie do zaakceptowania
nawet w najbiedniejszych krajach europejskich.
Albanskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
od lat zabiega o poprawe i reprezentowane jest
przez bardzo zaangazowanych wolontariuszy, ale
0 zmiany bardzo trudno przy niestabilnej sytuaciji
w rzadzie (nawet cztery zmiany rocznie na stano-
wisku ministra zdrowial) i braku szczegétowych

danych na temat albanskiej populacji pacjentéw.
Wierzymy, ze mozemy kolegom i kolezankom z Al-
banii pomdc. Hemofilia jest jedng z niewielu choréb
rzadkich, dla ktérych dostepne jest tak skuteczne
leczenie — i co wiecej, jedng z niewielu, ktérych
prawidiowe leczenie ma tak wielki pozytywny
wplyw na jakos$¢ zycia pacjentow i ich funkcjo-
nowanie w spoteczenstwie. Prawidtowe leczenie
hemofilii to inwestycja, a nie wydatek! Zrozumiano
to juz dawno w innych krajach tego regionu.
Dotozymy staran, aby w najblizszych latach w Al-
banii zaszty przynajmniej takie zmiany, jakie miaty
miejsce w ciggu ostatnich pieciu lat w Motdawii,
z ktdrg wspotpracowaliSmy w ramach tego samego
programu w latach 2010-2014.

Radostaw Kaczmarek

Co w Krakowie w tym roku?

Mozemy by¢ szczesliwi i dumni, bo w Krakowie
dzieje sie wiele dobrego. Otéz w Krakowskim
Centrum Rehabilitacji i Ortopedii przeprowadzono
juz ponad 100 operacji u chorych z wrodzonymi
skazami krwotocznymi. Pierwsza taka operacja
miata miejsce w 2010 r. Z tej okazji we wrzesniu br.
KCRIO zorganizowato uroczystg konferencje
w czterolecie operowania pierwszych chorych na
hemofilie. W konferencji wzieli udziat przedsta-
wiciele kota krakowskiego i spora grupa chorych
na hemofilie.

W czerwcu nasi lekarze dr Joanna Zdziarska
i dr Jerzy Jaworski otrzymali prestizowe tytuty

Mecenasa Zdrowia podczas Il edycji Gali
Wyréznionych. Sg to tytuly przyznawane wybit-
nym specjalistom medycyny naukowej, ktorzy
poprzez ogromne osobiste zaangazowanie w pro-
ces leczenia i powrdt pacjentow do aktywnego
zycia zyskali wielkie uznanie swoich pacjentow.

W pazdzierniku zorganizowali$my coroczne
zebranie czionkow Kota. Dzieki pomocy spon-
sorow mogto odbyc¢ sie w luksusowych warunkach
w hotelu Hilton Garden Inn, nieopodal Wawelu
i nowo otwartego Centrum Kongresowego. Leka-
rze wygtosili referaty, ktére zostaty przyjete z wiel-
kim zainteresowaniem.



Dr Joanna Zdziarska méwita o postepowaniu
w stanach nagtych. Temat bardzo aktualny w kon-
teks$cie ostatnich smiertelnych w skutkach wypad-
kow, o ktdrych czytaliSmy na forum.

Dr Beata Mazurek mowita o realizacji Naro-
dowego Programu Leczenia Hemofilii w latach
2014-2018. Zwrécita uwage, jak wazne jest
zdiagnozowanie kazdego chorego ze skazg
krwotoczng. Moze to wydac¢ sie dziwne i mato
prawdopodobne, ale dziesigtki, a nawet setki osob
dorostych zamieszkatych w wojewddztwie mato-
polskim dopiero na przestrzeni ostatnich pieciu lat
dowiedziaty sie, ze sg obarczone wrodzong skazag
krwotoczng. Tu trzeba podkresli¢, ze skompliko-
wana i kosztowna diagnostyka wrodzonych skaz
krwotocznych odbywa sie w Pracowni Hemostazy
Il Katedry Choréob Wewnetrznych, dzieki
ogromnemu zaangazowaniu i doswiadczeniu pani
drn. med. Teresy lwaniec.

Dr Jerzy Jaworski poswiecit swoj wyktad
nowosciom w ortopedii u chorych na hemofilie. Po
wykfadach lekarzy byt czas na pytania i dyskusje.

Nasze zebranie zaszczycit swojg obecnoscig

przedstawiciel Zarzgdu Gtéwnego i EHC,
Radostaw Kaczmarek. Radek mowit o dziatalnosci
stowarzyszen chorych na hemofilie w Polsce i na
Swiecie. Duzy nacisk potozyt na celowo$¢ i ko-
niecznosc istnienia Stowarzyszenia.

Drugi temat, ktéry przedstawit Radek, to nowe
leki dla chorych na hemofilie. Wykiad przyjety byt
z ogromnym zaciekawieniem i z nadziejg na
jeszcze lepszejutro.

Po wyktadach wsréd obecnych rozlosowano
upominek — ksigzke Krew krolow z dedykacjag
i autografami wszystkich prelegentéow. Szczesliwy
los przypadt w udziale panu Aleksandrowi Wo-
roniowi.

Zakonczeniem naszego spotkania byt wspolny
uroczysty obiad.

A co nas niepokoi? Brak zaangazowania
w dziatalnos¢ Stowarzyszenia mitodych ludzi.
Ponawiamy apele, jednak bez widocznych
efektow. Moze kto§ ma jakis pomyst na roz-
wigzanie tego problemu, ktéry chyba nie tylko nam
spedza sen z powiek.

Andrzej Zdziarski

Endoprotezowanie u chorych na hemofilie

Ponizszy tekst, zaczerpniety z jubileuszowej
publikacji ,20 lat Krakowskiego Centrum
Rehabilitacji”, przedrukowujemy za zgodg Autora i
Dyrekcji KCR.

28 czerwca 2010 r. po raz pierwszy w Kra-
kowie, w Krakowskim Centrum Rehabilitacji,
wszczepiono proteze stawu biodrowego i kola-
nowego dwom mtodym ludziom chorym na ciezkg
hemofilie. Przygotowania do zabiegu trwaly
prawie rok. Jestesmy teraz jednym z dwdch
osrodkdw w Polsce, ktory do katalogu swoich
Swiadczen zdrowotnych na state wpisat allo-
plastyki stawéw u chorych na skazy krwotoczne,
stuzgc chorym z terenu catego kraju.

Podjecie wyzwania, jakim jest protezoplastyka
stawow u chorych na skazy krwotoczne, wymaga
nie tylko doswiadczenia w protezoplastyce
i sprawnosci chirurgicznej, ale takze wspotpracy
z hematologiem, ktéry obeznany jest z zagadnie-
niem postepowania z chorymi na skazy krwo-
toczne, praktycznymi aspektami substytucji
czynnikow krzepniecia. Kolejnymi ogniwami tego
tancucha sg laboratoria koagulologiczne, centra
krwiodawstwa, o$rodki rehabilitacyjne. Takie kom-
fortowe warunki udato sie stworzy¢ w Krakowie.
Na mocy porozumienia z Klinikg Hematologii
Szpitala Uniwersyteckiego powotano zespét do-
Swiadczonych w swoich dziedzinach specjalistéw:
hematologéw, ortopeddw, transfuzjonistow,
rehabilitantow, pielegniarek. Szpital Uniwer-
sytecki dysponuje nowoczesnym laboratorium

drn. med. Jerzy Mirostaw Jaworski

specjalista w dziedzinie ortopedii i traumatologii,
rehabilitacji medycznej i medycyny sportowej.
Zastepca Dyrektora ds. Lecznictwa, Zastepca
Ordynatora Oddziatu Chirurgii Urazowej, Orto-
pediii Rehabilitacji



koagulologicznym, Klinika Hematologii posiada wy-
soko kwalifikowany zespét lekarsko-pielegniarski,
my natomiast dysponujemy po pierwsze specja-
listami z zakresu protezoplastyki stawow, a po
drugie oddziatem rehabilitacji, dzieki czemu
chorzy po leczeniu operacyjnym poddawani sg od
razu kompleksowej rehabilitacji. tancuch ludzi
dobrej woli i szczerych checi uzupetnia wysoko
kwalifikowany personel Regionalnego Centrum
Krwiodawstwa i Pracowni Hemostazy. Dotychczas
wykonane zabiegi pozwalajg na refleksje. Poczatki
byty trudne. Gléwni aktorzy — hematolodzy i orto-
pedzi — pewnie sobie nie do konca ufali. Hema-
tolodzy ortopedom, czy sprostajg zadaniu, bo nie
sposob nie zgodzi¢ sie z twierdzeniem, ze
zagadnienia hemostazy nie nalezg do powszech-
nie i dogtebnie znanych w Srodowisku lekarskim,
ortopedzi hematologom — czy sprostajg widokowi
krwi w wydaniu innym niz ta w strzykawce i na
szkietku mikroskopowym. PatrzyliSmy sobie na
rece! Jednym w warunkoéw progowych byta i nadal
jest obecno$¢ hematologa na sali operacyjnej
podczas catego zabiegu. Dzi§ mamy do siebie
petne zaufanie. Wypracowanie procedur trwato
prawie rok. Szkolenia podstawowe dla personelu
lekarskiego i pielegniarskiego ortopedii i reha-
bilitacji zapewnita Klinika Hematologii Szpitala
Uniwersyteckiego. Dzi$ kazda nasza pielegniarka
potrafi przygotowac i poda¢ czynniki krzepniecia.
Wypracowano szczegb6towe procedury znieczu-
lenia. Starannie opracowane i wdrozone proce-
dury dotyczg tez postepowania z pacjentem —
monitorowania przedoperacyjnego i pooperacyj-
nego pielegniarskiego i lekarskiego, opanowywa-
nia bolu i antyseptyki, antybiotykoterapii,
materiatdw opatrunkowych, oznaczania poziomu
czynnika krzepniecia, nadzoru pooperacyjnego ze
strony hematologa, zamawiania oraz transportu
krwi i czynnikdw krzepniecia. Drobiazgowe
procedury dotyczg nawet wydzielenia sal chorych,
zlokalizowanych na oddziatach najblizej poste-
runku pielegniarskiego. Caty czas monitorowane
i doskonalone sg wypracowane juz procedury,
wraz ze zdobywaniem nowych do$wiadczen.

Po ustaleniu planu leczenia i rehabilitaciji
pacjenci sg przygotowywani do zabiegu wedtug
standardéw nieodbiegajacych od postepowania
z innymi chorymi. Dodatkowo realizowane sg
procedury hematologiczne — ustalenie wystepo-
wania inhibitora, szczegétowe oznaczenie grupy
krwi z uwzglednieniem fenotypu, zabezpieczenie
krwi i czynnika krzepniecia. Réwnolegle ortopeda
zabezpiecza implanty. W naszym osrodku
operujemy chorych w salach operacyjnych prze-

znaczonych wytgcznie do zabiegéw alloplastyki
planowej, co zapewnia zwiekszong aseptyke.
Sam zabieg trwa okoto 1-2 godzin, liczac od
momentu przeciecia skory do jej zszycia.
Profilaktyka antybiotykowa okotooperacyjna nie
odbiega od obowigzujgcych standardow. U za-
dnego z dotychczas operowanych chorych nie
obserwowalismy ZMO (zakazenia miejsca opero-
wanego) czy to w postaci infekcji powierzchownej,
czy gtebokiej.

Wczesny nadzér pooperacyjny odbywa sie
w warunkach oddziatu intensywnej terapii, gdzie
chory przebywa jedng dobe. Nastepnie wraca na
oddziat ortopedyczny, gdzie przebywa do chwili
usuniecia szwow w czternastej dobie od zabiegu.
Usprawnianie pooperacyjne rozpoczyna sSie
z chwilg petnego wybudzenia pacjenta, nie pézniej
nizw ciggu 12 godzin od zabiegu. Kazdy pacjent
ma indywidualng szyne do éwiczeh — artromot
CPM (continuous passive motion), z ktorej
obstugg jest zapoznawany przez rehabilitanta
jeszcze przed zabiegiem operacyjnym. Cwiczenia
z uzyciem artromotu pod nadzorem rehabilitanta
stosowane sg w trybie ,na Zzgdanie", ponad
standardy rehabilitacji obowigzujace w naszym
szpitalu. Po usunieciu szwéw pacjenci prze-
noszeni sg bezposrednio do oddziatu rehabilitaciji,
gdzie przebywajg od czterech do szesciu tygodni.
Rehabilitacja odbywa sie w warunkach stacjo-
narnych, pod biezgcg kontrolg hematologiczng,
z wykorzystaniem wszystkich dostepnych metod
wspotczesnej rehabilitacji (kinezyterapia, fizjo-
terapia, psychoterapia, terapia zajeciowa) w spo-
sOb indywidualizowany, w zaleznosci do stanu
wyjsciowego stawu, ewentualnych powiktan
krwotocznych i stopnia wspotpracy z pacjentem.
Przez caly czas rehabilitacji pacjent pozostaje
réwniez pod scistym nadzorem lekarza operu-
jacego. Nie bez znaczenia sg nasze warunKi
naturalne, na duzym terenie o charakterze
parkowym, co pozwala pacjentom na swobodne
poruszanie sie w réznych warunkach terenowych,
zblizonych do tych, w jakich przyjdzie im zy¢ no-
wym zyciem, z nowym stawem. Mimo tak szeroko
rozumianej swobody nasz pacjent ma poczucie
bezpieczenstwa we wczesnej fazie procesu
rehabilitacji, kazda niepokojgca go sytuacja moze
by¢ natychmiast wyjasniona przez specjalistow.
Po opuszczeniu osrodka istnieje mozliwos$é
catodobowej bez mata konsultacji telefoniczne;j
zaréwno z lekarzem ortopeda, jak i hematologiem,
tak by zapewni¢ choremu maksymalny poziom
bezpieczenstwa.

dr n. med. Jerzy Mirostaw Jaworski
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Ponizej listy od pacjentow, réwniez zaczerp-
niete z cytowanej publikacji KCR:

Pan M z Wroctawia (kolano operowane w gru-
dniu 2010 r.) — zgiecie 80 stopni, w ostatni
weekend podobno przetanczyt catg noc na
weselu! Do tego staw skokowy po tej stronie ma
znacznie mniej bolesny od czasu operaciji. (drJZ)

Dzien Dobry Panie Doktorze! Jestem Pana
pacjentem po endoprotezowaniu kolana prawego
w dniu 28 lutego 2011 r. Kolano funkcjonuje
znakomicie, uczeszczam codziennie na kolejng
rehabilitacje, zgiecie ok. 95 stopni (bywa i 100
stopni czasami), nadal pracuje nad jego wzrostem
iwzmocnieniem konczyny. (RobertSz.)

Dzien Dobry! Chciatem da¢ zna¢, ze miesigc po
powrocie — zgodnie z zalecong profilaktykg —mam
sie dobrze, a wtasciwie coraz lepiej. Od powrotu
uczeszczam co drugi dzien na rehabilitacje z fi-
zZjoterapig; zaczatem juz éwiczy¢ na rowerku (co
nierealne bylo jakies 13 lat przed operacjg).
W Krakowie jeszcze nie byto wystarczajgcego
zgiecia, zeby zrobi¢ peten obrot, teraz powoli
wszystko postepuje dalej na korzysc¢, wrécitem na
uczelnie i staram sie siebie nie oszczedza¢ duzo
chodzac (nieporownywalnie wiecej niz przed
operacjg). Nie towarzyszyt temu wszystkiemu
zaden wylew (odpukac). (AndrzejJ.)

Opuszczatem KCR po pottoramiesiecznym
pobycie, na wiasnych nogach, bez kul i — co
najwazniejsze — bez bélu. Choc¢ co do kul, prawda
jest taka, ze miatem kule ,w pogotowiu", ale
staratem sie jak najmniej ich uzywaé. Zresztg
filozofia dr. Jaworskiego jest taka, aby rezygnowaé
z kul jak najszybciej po operacji i w petni obcigzaé
staw. Obecnie, w chwili pisania tego tekstu, mija
pie¢ miesiecy od operacji i musze stwierdzi¢, ze to
zelastwo w biodrze spisuje sie bez zastrzezeh,

wiec definitywnie traktuje je jako witasne!
(Aleksander, lat 42, choroba von Willebranda,
postac ciezka)

Witam! Dzisiaj (dziewieé miesiecy po ostatnim
zabiegu) jestem bardzo zadowolony, przede
wszystkim z podjecia decyzji o poddaniu sie
zabiegowi endoprotezowania. Byto wiele po-
wodow ,za" poddaniem sie wymianie kolana i tak
naprawde zadnych racjonalnych ,przeciw". Bo
strach przed nieudanym efektem jest irracjonalny
i jesli przegladng¢ wszystkie doswiadczenia
wczesniejszych tego typu operaciji, to te nieudane
na palcach jednej reki mozna by policzyé.
A zrobiono ich juz bardzo wiele. Wedtug mnie jest
to tylko i wylgcznie jedyna psychologiczna
przeszkoda. Ktos madry powiedziat, ze spetnia sie
tylko 2% naszych ,strachow". Trzymam sie tej
zasady. Ja w 100% zaufatem lekarzom, ktorzy sie
mng zajeli. A do bdlu to my, hemofilicy, jestesmy
przyzwyczajeni. Efekt dla mnie osobiscie to
poprawiony komfort zycia. Brak wylewéw do
operowanych stawow pozwala mi pozytywnie
patrze¢ w przysziosé. Przeciez bez sprawnego
poruszania sie jesteSmy mocno ograniczeni. Teraz
ten problem catkowicie znikngt. Co jeszcze?
Urostem pare centymetrow. Nie stoje, nie chodze
skulony, bo przykurcze na to nie pozwalaly.
Ogromna poprawa w ruchomosci w obu kolanach
pozwala mi np. schodzi¢ prawie juz normalnie po
schodach. Brak bolu! Wszyscy hemofilicy
doktadnie wiedzg, o czym mysle. Podsumowujac,
poddanie sie endoprotezowaniu poprawito nie
tylko moj stan fizyczny, ale takze psychiczny.
Czuje sie pewniejszy w dziataniach, spokojniejszy
o jutro i bardziej pozytywnie nastawiony do zycia.
Ostatnio przez dwa tygodnie bratem udziat jako
uczestnik w kursie zeglarskim na Mazurach i mu-
sze powiedzie¢, ze kolana spisywaly sie bez
zarzutu mimo duzego wysitku. (Zdzistaw M..)

Dziatalnos¢ kota w Gdansku

W 2014 r. odbyto sie wiosenne spotkanie z cho-
rymi z udziatem zaproszonych gosci: przedsta-
wicielki Miejskiego Osrodka Pomocy Rodzinie
orazlekarzy.

Katarzyna Tynkowska z MOPR-u w Gdansku
wystapita z prelekcjg na temat zabezpieczenia
spotecznego o0sob niepetnosprawnych w Polsce.
Bardzo doktadnie omodwita systemy i organy
orzekania o niepetnosprawnosci oraz warunki
przyznawania okre$lonych $wiadczen. Okazato
sie, ze obowigzujg dos¢ rygorystyczne warunki
przyznawania pomocy finansowej chorym czy tez
rodzicom chorych dzieci. Wigze sie to dos¢ czesto
z limitami dochodéw na osobe.

Kolejnym gosciem byta dr Mariola Kosowicz —
psycholog kliniczny, psychoterapeuta, kierownik
Poradni Psychoonkologii Centrum Onkologii —
Instytutu im. Marii Sktodowskiej-Curie w Warsza-
wie. Temat jej wystgpienia to: ,Swiadome Zycie
w chorobie przewlektej: pacjent-rodzina jako
system wzajemnych powigzan”. Pani doktor, po-
wotujgc sie na przyktady z wiasnej praktyki oraz
z zycia swoich pacjentow, w przystepny sposob
omawiata zasady radzenia sobie przez osoby
niepetnosprawne z zyciowymi przeszkodami
i ograniczeniami. Uzmystowita stuchaczom, jak
pewne przekonania i schematy myslowe wptywajg
na nasze dziatania, emocje i sposéb oceny
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sytuacji. Przedstawita réwniez sposoby radzenia
sobie z kryzysem i utozenia relacji w zwigzku
partnerskim. Pani dr Kosowicz w sposob
skuteczny zaangazowata stuchaczy w dyskusje.
Pojawity sie wypowiedzi chorych na poruszane
tematy, przytaczanie wlasnych doswiadczen i wy-
razanie emociji. Uczestnicy spotkania przyznali, ze
warto porozmawia¢ ze specjalistg i poszukiwaé
rozwigzan pojawiajgcych sie probleméw psycho-
logicznych w relacjach chory—S$rodowisko.

W dalszej czesci dr Marek Wlaztowski omowit
temat ,jedno krwawienie — wiele konsekwencji”.
Mowa byta o korzysciach ptyngcych z profilaktyki
pierwotnej obejmujgcej dzieci chore na skazy
krwotoczne. Poruszono kwestie kwalifikacji do
profilaktyki, jej skutecznosci, prawdopodobien-
stwa powstania inhibitora.

Nastepnie dr Andrzej Mital z Katedry i Kliniki
Hematologii UM w Gdansku przedstawit wyktad
~okutecznos¢ i bezpieczenstwo stosowania
rekombinowanych czynnikéw krzepniecia w he-
mofili”. Pan doktor poruszyt kwestie historii
leczenia hemofilii, rozwoju terapii, generacji tych

czynnikéw oraz wytycznych dotyczacych leczenia.
Ostateczny wniosek z wystgpienia mozna zawrze¢
w zdaniu: walczmy o wiekszg dostepnos¢ w Pol-
sce czynnikow rekombinowanych.

Zebranie zakonczyto sie zobowigzaniem
Zarzadu Kota do wystgpienia z protestem do
Ministerstwa Zdrowia przeciwko zmniejszeniu
finansowania leczenia skaz krwotocznych w Pol-
sce 0 potowe oraz do zwrdcenia sie do wiadz
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego w Gdan-
sku z prosbg o zwolnienie cztonkéw Kota z optat za
parkowanie na terenie UCK. Realizujgc to ostatnie
zobowigzanie, prezes Kota Ryszard Jurczyk
wystgpit 3 kwietnia 2014 r. z pismem do Dyrektora
Naczelnego UCK w Gdarnsku o zwolnienie chorych
na skazy krwotoczne z optat za parkowanie na
terenie UCK. Odpowiedz UCK byta niestety
negatywna.

Na pismo prezesa Kota wystosowane do
Ministra Zdrowia ministerstwo odpowiedziato
listem z 13 maja. Oczywiscie pismo Ministerstwa
byto w tonie uspokajajgcym.

Ryszard Jurczyk

Kalisko-t6dzkie spotkanie w Uniejowie

Pclskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemcafilig
*' e

18 pazdziernika 2014 r. po kilkadziesigt os6b
z dwoch kot wspomnianych w tytule spotkato sie
na sesji wyjazdowej w Uniejowie. Dlaczego
wiasnie tam? Przytoczmy fragment zaproszenia:
,59 dwa bardzo wazne powody. Pierwszy —
historyczny, gdyz miasto to, mimo Zze obecnie
znajduje sie w wojewddztwie todzkim, dawniej
nalezato do wojewddztwa koninskiego, czyli przez
lata zwigzane byto z Wielkopolskg. Drugi to
Kompleks Termalno-Basenowy, potozony u pod-
ndza XIV-wiecznego zamku otoczonego parkiem,
oferujgcy gorgce kapiele w leczniczych solankach
termalnych”.

Pierwsza czes$¢ spotkania, konferencyjna,
odbyta sie w osrodku o nazwie Medical Spa Hotel —
Lawendowe Termy. Dr Halina Bobrowska zapre-
zentowata wyktad ,Swiat bez krwawien — prawda
czy mit. Dlaczego i jak monitorowac¢ krwawienia?”.
Prof. Krzysztof Chojnowski moéwit o problemach
zwigzanych z hemofilig w starszym wieku. Dr Wi-
told Kriiger przedstawit, co jest faktem, a co mitem
w kwestiach zwigzanych z inhibitorem. Mgr Wie-
stawa Trella, fizjoterapeutka znajgca problemy
rehabilitacji pacjentéw z hemofilig, przedstawita
ilustrowang zdjeciami prelekcje dotyczaca
¢wiczen wskazanych i niewskazanych, takze
w odniesieniu do os6b po wszczepieniu endo-
protezy. Uzupetnieniem prezentacji byto wystgpie-
nie Adama Sumery, dotyczgce ,Biuletynu” i innych
publikacji naszego Stowarzyszenia.

Po smacznym obiedzie znaczna czes$é
uczestnikdw udata sie do term na drugg czesé
spotkania. W uniejowskich basenach termalnych
korzystaliSmy w strefie basenowej z ré6znych do-
stepnych zabiegdw. Byty to polewania, natryski, bi-
cze szkockie, kapiele wirowe. Niektorzy skorzy-
stali réwniez z tezni solankowych. Lecznicze
wiasciwosci wod termalnych potgczone z przy-
jemnymi rozmowami w gronie nowo poznanych
0s0b dodatkowo wprawity nas w pogodny nastro;.

Warto podkresli¢, ze kazdy z przybytych miat
okazje przyjechac z osobg towarzyszgcg, zatem
mieliSmy szanse integrowa¢ sie w szerszym
gronie. (as, be)
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Inspiracje z kota kaliskiego

W naszym kaliskim kole realizujemy caty czas
podjete kilka lat temu plany zwigzane ze spo-
sobem organizowania spotkan naszych cztonkow.
Staramy sie, aby gtéwnym punktem programu byty
prelekcje i spotkania warsztatowe z lekarzami,
rehabilitantami czy pielegniarkami zwigzanymi
z chorymi na hemofilig, ale takze pragniemy dbac
0 integracje osob chorych i ich rodzin, jak rowniez
0 wspolne zycie kulturalne. Z rozmoéw z uczest-
nikami spotkan wynika, ze jesli chodzi o chorobe,
to sobie radzg i majg mozliwos¢ jeszcze wymienic
doswiadczenia podczas spotkan, ale bardzo im
brakuje mozliwosci korzystania z wytworéw naszej
kultury. Wspdlne wyjazdy wigzg sie z nizszymi
kosztami dojazdu i biletow wstepu, ktére uczest-
nicy pokrywajg z wiasnej kieszeni. Zawsze takie
wyjazdy majg na celu roéwniez pokazanie
zainteresowanym, ze nie sg sami, ze nasze
Stowarzyszenie skupia mnéstwo ludzi, nie tylko
chorych, ale i ich rodziny. Chcemy takze przy-
pominac, ze osoby, ktére tworzg Zarzgd Gtéwny
i reprezentujg nas w réznych urzedach i insty-

tucjach, nie sg anonimowe. Dzigki naszym wyjaz-
dom cztonkowie naszego kota mieli mozliwo$c
poznania i rozmowy z Bogdanem Gajewskim,
Witoldem Gajewskim, Zdzistawem Grzelakiem,
Bernadettg Pieczynskg, Adamem Sumerg. Oprécz
tego dzieki takim wyjazdom i mozliwosci bezpo-
Sredniego kontaktu z lekarzami np. z Instytutu
Hematologii w Warszawie czy Centrum Reha-
bilitacyjnego w Krakowie kilka oséb juz jest po
operacji i rehabilitacji, a kilka nastepnych ma
uméwione konsultacje.

W 2015 r. planujemy kolejny wyjazd. Integro-
waliSmy sie juz z czionkami kota krakowskiego,
poznanskiego, warszawskiego, todzkiego; teraz
czas na kolejne sgsiednie koto.

Dzieki takim spotkaniom tworzymy bardzo
rodzinng atmosfere z chorymi i cztonkami ich
rodzin. Zwracamy sie do siebie po imieniu, utrzy-
mujemy kontakt telefoniczny i mailowy w ciggu
catego roku. Zachecam do takich spotkan.

Barbara Cwikta

(Nie)bezpieczna szkota, czyli o tym, jak hemofilia wychodzi
czasem dzieciom na dobre

Wydarzenia ostatnich dni, ktérych efektem jest
reka w gipsie u mojego najmtodszego dziecka,
daty mi okazje do kilku refleksji i wystuchania kilku
uwag naszego najblizszego otoczenia. Pomine
okolicznosci zdarzenia, bo do konca pozostata
niejasng kwestia wypadku czy celowego dziatania
bezposredniego sprawcy. Pierwszy sytuacje
skomentowat hemofilutek Jas: wszyscy w domu
zaliczyli gips, a mnie sig jakos upiekio .

Odpukaé w niemalowane, ale mam wrazenie,
ze to hemofilii wtasnie zawdzieczamy ciut wyzszy
poziom instynktu samozachowawczego u Jasia.
Majac wdrukowane w swiadomos¢ konsekwencje
wszelkich urazéw zwigzanych z mniejszg niz u in-
nych krzepliwoscig, Ja$ jest zdecydowanie ostroz-
niejszy niz reszta mojej gromadki. Wida¢ to
w sporcie, w ktérym chetnie sie udziela, wida¢
w zwyktej rekreacyjnej aktywnosci syna.

Nie spos6b poming¢ jednak przy tej okazji akcji
szkoleniowej, jakg staram sie przeprowadzi¢
u 0s6b przejmujgcych czasowg odpowiedzialnosé
za syna — czy to w szkole, czy na obozie
harcerskim, czy na wycieczkach. Zawsze staram
sie przekaza¢ maksimum informacji na temat jego
stanu zdrowia i sposobu postepowania w nagtych
wypadkach. Na naszym internetowym forum

PSCH poruszano nie tak dawno temat udziatu
dzieci z hemofilia w zajeciach wychowania
fizycznego. Jas jest w szostej klasie szkoty
podstawowej, z hauczycielami prowadzgcymi ten
przedmiot uzgodnitam, ze syn bedzie w peni
uczestniczyt w zajeciach sportowych, z wyjgtkiem
sytuacji, gdy jego udziat nie jest poprzedzony
profilaktyka, bgdz planowane sg c¢wiczenia ze
zwiekszonym ryzykiem urazu, np. gra w pitke
z udziatem innych, niewtajemniczonych w hemo-
filie ucznidow. By¢ moze na etapie gimnazjalnym
trzeba bedzie podjg¢ wieksze srodki ostroznosci,
bowiem na przyktadzie starszego, zdrowego syna
widze, ile kontuzji kosztujg go zwykte zajecia w ra-
mach WF, gdzie uczniowie dysponujg juz zdecy-
dowanie wiekszg sitg i masg ciata, a walczg o pitke
jak Rejtan o Polske. Wtedy by¢ moze trzeba bedzie
znalez¢ Jasiowi innego typu zajecia sportowe,
niekoniecznie w grupie réwiesniczej. Wazne, by
sportu i éwiczen nie zaniedbac, a wydaje mi sie, ze
w tej przypadtosci chorobowej wyéwiczone
miesnie i wzmochione zyly sg szczegdlnie wazne.
Poza tym pamietajmy o trawestacji starej
maksymy: w zdrowym, wysportowanym ciele —
zdrowy duch.

Bernadetta Pieczynska
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Nagroda Sw. Kamila dla Bogdana Gajewskiego

OSZen

4

e

w imieniu Kapituly Nagrody Sw. Kamila

mam zaszczyt zaprosic

na uroczysta Gale wreczenia Nagroéd Sw. Kamila

10 lutego 2015 r., wtorek, godz. 19.00

Kapituta Nagrody Sw. Kamila przyznata w 2015
r. Nagrode Specjalng za wybitne osiggniecia
w stuzbie zdrowia Bogdanowi Gajewskiemu,
prezesowi naszego Stowarzyszenia. Jak stwier-
dzono w oficjalnym pismie: ,Nagroda ta jest
wyrazem wdziecznosci tym, ktérzy z wielkg troskg
i bezinteresownoscig budujg kulture mitosierdzia,
akceptacji chorych i ich rodzin oraz stajg sie
gtosem tych, ktérzy sami nie sg w stanie domagac
sie przestrzegania swoich prac”.

To nie pierwsze wyréznienie dla Bogdana
Gajewskiego za jego wielkie zaangazowanie
w spotecznej aktywnos$ci na rzecz chorych na
hemofilie w catej Polsce. Chyba wszyscy
czytajgcy te stowa pamietajg, ze w 2010 r,
W uznaniu jego dziatan dla dzieci i mtodziezy,
przyznano mu Order Usmiechu.

Bogdanie, serdecznie gratulujemy!

(as)

Nowe doniesienia ze swiata:
leczenie WZW typu C bez interferonu

W listopadzie 2014 r. Komisja Europejska
dopuscita do obrotu lek Harvoni (ledipaswir 90 mg/
sofosbuwir 400 mg), umozliwiajacy leczenie w po-
staci jednej tabletki podawanej raz na dobe,
przeznaczony dla wiekszosci dorostych chorych
zakazonych wirusem zapalenia watroby typu C
genotypu 1i4.

Schemat leczenia jedng tabletkg eliminuje
potrzebe podawania interferonu i rybawiryny
chorym bez marskosci watroby lub z wyréwnang

marskoscig tego narzgdu.

Ta decyzja opiera sie na wynikach programu
klinicznego obejmujgcego ponad 2000 chorych
zakazonych wirusem zapalenia watroby typu C.
Mozliwe jest teraz wprowadzenie ledipaswiru/
sofosbuwiru na rynki wszystkich krajéw Unii Euro-
pejskiej.

(oprac. as na podst. ,Rynku Zdrowia”
z27.11.2014)
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Kolejna publikacja
Stowarzyszenia

Juz niebawem ukaze sie kolejna publikacja
wydana przez nasze Stowarzyszenie. Ma ona tytut
Bon Voyage! Bezpiecznej podrézy! Podrézowanie
ze skazg krwotoczng i przynosi wiele cennych
informacji, w jaki sposob przygotowac¢ sie do
wyjazdow i podrézy: jakie dokumenty sg ko-
nieczne, jak transportowac czynniki krzepniecia,
gdzie szuka¢ informacji o osrodkach leczenia
winnych krajach.

W tej chwili biblioteczka pozycji opublikowa-
nych przez PSCH obejmuje ok. 30 tytutow (ksig-
zek, DVDiinnych pozyciji). Niektore kota terenowe
dysponujg jeszcze pewnymi zapasami niektorych
z tych publikaciji.

Przypominamy, ze wszystkie pozycje publiko-
wane przez nasze Stowarzyszenie sg catkowicie
bezptatne.

Wydanie wigkszo$ci z nich byto mozliwe dzieki
Srodkom przekazanym Stowarzyszeniu w postaci
1 procenta podatku z tytutu rocznego PIT-u — po-
nizej zamieszczamy kroétkie przypomnienie o ta-
kiej mozliwosci przekazania funduszy.

Bon Voyagé!
Bezpiecznej podrozy!

PODROZOWANIE ZE SKAZA KRWOTOCZNA

Pamietajmy o jednym procencie!

Nadchodzi okres rozliczania podatku do-
chodowego za ubiegty rok. Pamigtajmy, ze mamy
mozliwos¢ przekazania 1 procenta z podatku
naleznego z naszego PIT-u na rzecz wybranej
organizacji pozytku publicznego. Przypominamy,
ze Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
jest oficjalnie zarejestrowane jako taka orga-
nizacja. Przekazanie jednego procenta nie wigze
sie z zadnymi kosztami. Wystarczy jedynie
wypetni¢ odpowiednie rubryki w swoim zeznaniu
podatkowym, a urzad skarbowy przekaze 1%
naszego podatku na konto PSCH.

Karty parkingowe wazne
do 30 czerwca

Ustawg z 10 pazdziernika 2014 r. (Dz. U.
z 14.11.2014, poz. 1589) przedtuzono waznos$c¢
dotychczas wystawionych kart parkingowych do
30 czerwca 2015 r. (chyba ze na karcie widnieje
wczesniejszy termin).
Warto jednak wczesniej rozpoczg¢ starania
o0 nowg karte, gdyz wymiana kart dotyczy wielu
0s0b i w urzedach mogg powstac zatory. Lepiej nie
zwleka¢, zwtaszcza jesli mamy stopien umiar-
kowany i bedziemy musieli ponownie stang¢ przed
komisja.
(as)

Numer rejestru KRS naszego Stowarzyszenia
brzmi: 0000169422.

Jesli chcemy, mozemy dodatkowo wskazac,
dla ktérego z kot terenowych Stowarzyszenia ma
zosta¢ przeznaczona nasza wptata.

O przekazanie na rzecz PSCH 1% podatku
przy rozliczaniu PIT-u warto poprosi¢ krewnych,
znajomych, sgsiadoéw. W ten sposéb z nawet

niewielkich wpfat uzbierajg sie sumy, ktore
pomogg w rozwijaniu dziatalno$ci naszego
Stowarzyszenia.

(as)

7 \
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To juz pieédziesigty numer

Wszystko zaczeto sie w maju 1998 r., kiedy to
tédzkie koto terenowe naszego Stowarzyszenia
przygotowato pilotazowy, jeszcze lokalny numer
,Biuletynu Informacyjnego”. O$miostronicowa
broszurka formatu A5 zyskata uznanie Zarzgdu
Glownego. Zdecydowano, ze powinna to by¢
publikacja ogélnopolska.

W zatozeniu pismo miato by¢ kwartalnikiem,
nie zawsze jednak udawato sie osiggngc takg
czestotliwosé. Najczesciej w roku ukazywaty sie
trzy numery.

W pierwszych latach egzemplarze-matki
wysytano z todzi do poszczegdlnych két, a tam
powielano je wedtug lokalnych mozliwosci i roz-
prowadzano wsrdd cztonkoéw danego kofa. Potem
pojawity sie mozliwosci kontaktow mailowych.
,Biuletyn” zaczat zy¢ podwdjnym zyciem — na
papierze i w wersji elektronicznej. Spartanski
uktad czerni i bieli, nadal obowigzujgcy w wers;ji

formatu A5, ustgpit wersji wielokolorowej, w wa-
riancie elektronicznym pojawity sie fotografie.

W gronie autorow, ktorzy zechcieli tu
publikowa¢ swoje teksty, znalazta sie czotoéwka
krajowych specjalistéw zajmujgcych sie chorymi
na hemofilie. Pisali takze dziatacze Stowarzy-
szenia, rodzice, pacjenci. Zamieszczalismy infor-
macje o nowych metodach leczenia, zbieraliSmy
wazne doniesienia z zagranicy. Specjalnie dla nas
wypowiadat sie uczestnik pierwszej na Swiecie
proby terapii genowej w hemofilii.

Od samego poczgtku do dzis ,Biuletyn”
powstaje na jednym komputerze, wychodzac spod
palcéw jednej osoby, podpisanej ponizej. We-
ryfikacje spraw medycznych zapewnia dr Zdzistaw
Grzelak. A tres¢ w duzym stopniu zalezy od nas
samych — kazdy ma szanse zaistnie¢ na tych
tamach.

Adam Sumera

A dla cierpliwych...

... mamy na nastepnej stronie nowiutkg jolke. Zyczymy udanego relaksu!
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci

panstwo z Szanghajem

dokfadne przytoczenie czyichs stow

biznes
pani na lodzie
podpisywat sie szpadg

kury, dzieki ktérym mamy jajka

,Dy¢” lub ;mie¢”

imie Lipnickiej, wokalistki
che¢

cieta na sieczke

jednostka natezenia prgdu
paczek albo kreméwka

jest nim dziura

Swieci w lampie

smaczna ryba stodkowodna
cechuje franta

przejécie na wyzsze stanowisko

skok z obrotem przez gtowe

bezwzgledny wtadca
dawniej o urwisie
terytorium

odpowiedz na hasto
miekka skorka do okularéw
dwanascie sztuk

aktor, ktéry nas rozémiesza
juz nie musi pracowac
mebel do spania

klub sportowy z Chorzowa
wskazowka nie z zegara
czasem grajg marsza

kwiat znany jako kosaciec
odpowiada w goérach

Adam Sumera

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
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