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Najwazniejszym wydarzeniem relacjono-
wanym w tym numerze sg obchody
dorocznego Swiatowego Dnia Chorych na
Hemofilie, przypadajgcego 17 kwietnia (to
dzien urodzin Franka Schnabla, zatozyciela
Swiatowej Federacji ds. Hemofilii, czyli WFH).
Zwiezle wskazujemy najistotniejsze pro-
blemy, wobec ktorych stoi obecnie Sro-
dowisko chorych na hemofilie w Polsce (s. 1).
Dr Radostaw Kaczmarek opisuje perspektywy
leczenia hemofilii na $wiecie (s. 3). Dwa
materiaty zaczerpniete z kwartalnika wy-
dawanego przez EHC opisujg wystepowanie
inhibitora w hemofilii A i B oraz metody
uzyskiwania tolerancjiimmunologicznej (s. 4),
a takze aktualne perspektywy leczenia HCV
(s. 5). Warto odnotowac, ze w dwdch krajach
europejskich—w Portugalii i w Irlandii— niemal
wszyscy chorzy na hemofilie zakazeni HCV
zostali juz wyleczeni albo sg w trakcie

leczenia. Bardzo liczymy, ze podobnie
efektywne dziatania zostang wkrotce podjete
przez polskie Ministerstwo Zdrowia.

Tematem przewodnim tegorocznego
Dnia Chorych na Hemofilie sg problemy
kobiet ze skazg krwotoczng. W te tematyke
wpisuje sie artykut Bernadetty Pieczynskiej,
prezentujgcy subiektywny punkt widzenia
nosicielki (s. 5).

Zawsze warto promowac osiggniecia
chorych ze skazami krwotocznymi. O mie-
dzynarodowym obozie koszykarskim dla
chorych na hemofilie zorganizowanym na
Litwie pisze jeden z uczestnikow, Ryszard
Basara (s. 7). Przypominamy takze dokona-
nia tych osob, ktérym hemofilia nie prze-
Sszkodzita w osiggnieciu sukcesow (s. 10).

Na zakonczenie proponujemy chwile
relaksu przyjolce (s. 11).

Adam Sumera

17 kwietnia — World Haemophilia Day

Co roku 17 kwietnia obchodzimy Swiatowy
Dzien Hemofilii, nazywany takze Dniem Cho-
rych na Hemofilie. W tym roku hasto prze-
wodnie brzmi: ,Ustyszcie ich gtosy”, a te-
matem przewodnim sg problemy Kkobiet
dziewczat, na ktorych zycie majg wptyw skazy
krwotoczne. Moze tu chodzi¢ o ich wtasne
problemy zdrowotne, ale dotyczy to takze
kobiet, ktére majg kogos ze skazg krwotoczng
w swojej rodzinie, a wiec matek, siostr czy
coérek osob z hemofilig lub inng skazag
krwotoczna.

W tym roku ponad 40 waznych obiektow na
catym swiecie —w Europie, Australii, Ameryce
Poétnocnej — zostatlo podswietlonych na
czerwono dla upamietnienia tego specjalnego
dnia i dla pokazania wsparcia dla kobiet
i dziewczagt ze skazami krwotocznymi. Wiele
takich zdje¢ mozna znalez¢ w Internecie pod
adresem:
http://www.hemophiliaworld.org/2017/04/wor
Id-hemophilia-day-in-pictures-lighting-it-up-

red-all-over-the-world/

W Polsce kota terenowe naszego Sto-
warzyszenia zorganizowaly wiele spotkan
okolicznosciowych, cho¢ z racji uktadu
kalendarza (Wielkanoc!) terminy spotkan
wypadaty albo na poczatku kwietnia, albo pod
koniec tego miesigca. W nastepnym
Biuletynie przedstawimy relacje, na razie
tylko skrotowo, na podstawie zaproszen,
mozemy zasygnalizowaé, ze tematyka
kobieca w istotny sposob przewijata sie w
wielu prezentacjach: ,Problemy nosicielek
hemofili”, ,Kobieta a hemofilia, sytuacja
psychologiczna matek i kobiet ze skazg
krwotoczng”, ,Dziewczynka ze skazg krwo-
toczng — organizacja opieki” — to tylko
niektore z tematow wygtaszanych prelekciji.

Spotkania w Dniu Chorych na Hemofilie
w naszym kraju byty tez okazjg do dyskus;ji
nad aktualnym stanem leczenia hemofilii
w Polsce. Najwiekszg site przebicia miaty
whnioski formutowane podczas ogdlnopolskiej



konferencji ,O przysztosci leczenia chorych
na hemofilie w Polsce” zorganizowanej
w Warszawie 20 kwietnia. Dziennikarze,
ktérzy obserwowali to spotkanie, szeroko opi-
sywali prezentowane tam kwestie w prasie
i w Internecie. Podczas spotkania zwracano
uwage, ze juz od kilku lat czekamy na
utworzenie osrodkéw kompleksowego le-
czenia — niestety, wcigz bezskutecznie.
Oznacza to, ze wcigz daleko nam do
osiggniecia poziomu leczenia z rozwinietych
krajow Unii Europejskiej, gdzie w jednym
miejscu chorzy na hemofilie mogg uzyskac
porade od lekarzy réznych specjalnosci. Jest
to szczegodlnie istotne w przypadku starszych
wiekiem chorych na hemofilie, gdyz

wiekszo$¢ z nich, z powodu niewystarcza-
jacego leczenia w przesztosci, ma obecnie
problemy z poruszaniem si¢ i jest inwalidami
narzgdu ruchu. Do konca 2014 roku miaty
powstaC w Polsce cztery osrodki

kom-
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Bogdan Gajewski i poset Krystyna Wroble-
wska

pleksowego leczenia. Termin przesunieto na
2016 r., jednak i on nie zostat dotrzymany.
Zgodnie z nowymi zapisami dwa takie osrodki
majg powsta¢ w tym roku, ale najpierw
konieczne jest urealnienie wycen procedur
leczenia pacjentow z hemofilia.

Nadal tez nie wprowadzono koniecznych
zmian w procedurach ratowniczych, tak by
chory ze skazg krwotoczng byt przewozony
karetkg nie do najblizszego szpitala, lecz do
osrodka, ktéry naprawde jest w stanie
zapewni¢ mu skuteczne leczenie.

Wspomniane powyzej kwestie zostaty

podjete podczas wielu kwietniowych spotkan
organizowanych przez kota terenowe PSCH.
Rezultatem byly petycje do Ministra Zdrowia,
podpisywane przez uczestnikow spotkan —
chorych na hemofilie i ich bliskich. Nalezy
mie¢ nadzieje, ze gtos naszego Srodowiska
zostanie wystuchany.

Zabierajgcy gtos na spotkaniu warszawskim
przedstawiciele pacjentéw: Marcin Szczerbik,
Ryszard Bielinski, Krzysztof Jedryczka

red. Joanna Morga, prof. Krystyna Zawilska, dr hab. Pawett.aguna, Bogdan Gajewski, dyrektor
NCK Beata Rozbicka, mgr Janusz Zawilski, poset Krystyna Wroblewska, kierownik AOTMIT
Agnieszka Wtodarczyk



O szczepieniach, terapii genowej i innych nowych
metodach leczenia

W lutym biezgcego roku, w Paryzu, odbyt
sie dziesigty, doroczny kongres Europej-
skiego Stowarzyszenia Hemofilii i Choréb
Pokrewnych (European Association for
Haemophilia and Allied Disorders). EAHAD
jest organizacjg zrzeszajgcg specjalistow
réznych dziedzin medycyny zajmujgcych sie
hemofilig i innymi skazami krwotocznymi,
w tym przede wszystkim lekarzy hematolo-
gow. Misjg organizacji jest wspieranie badan
naukowych w ramach tych zagadnieh oraz
wymiany informacji miedzy specjalistami z ca-
tej Europy. Program tegorocznego kongresu
obejmowat imponujgco szeroki zakres
zagadnien, zaprezentowano na nim wiele
ciekawych wynikéw badan o wysokim pozio-
mie naukowym.

Profesor Marijke van den Berg z osrodka
leczenia hemofili w Utrechcie (Holandia)
i obecna wiceprezydent Swiatowej Federagii
Hemofilii ds. medycznych przedstawita wyniki
badan, ktére powinny uspokoi¢ wielu rodzi-
coéw dzieci z hemofilig. Jej zespot wykazat, ze
ryzyko wytworzenia inhibitora czynnika VIl
nie wzrasta pod wptywem podania tego
samego dnia szczepionki oraz czynnika
krzepniecia, wbrew popularnemu przekona-
niu. Poglad ten zostat zainspirowany jedng
z hipotez na temat czynnikow prowokujgcych
powstanie inhibitora, tak zwang ,teorig nie-
bezpieczenstwa”. Wedtug tej hipotezy, odpo-
wiedz odpornosciowa na czynnik zakazny lub
szczepionke moze, niejako rykoszetem,
eliminowacC tez czynnik krzepniecia, omyi-
kowo wziety przez organizm za groznego
intruza. Wyniki przedstawione przez profesor
van den Berg nie potwierdzajg takiego
dziatania szczepien. Wyniki te sg o tyle
istotne, ze przekonanie o niekorzystnym
dziataniu podawania szczepionek i koncen-
tratbw czynnikow krzepniecia w kroétkich
odstepach czasu skomplikowato nieco
leczenie profilaktyczne i wywotywato wiele
obaw. Jednak dzieci z hemofilig powinny
otrzymywac szczepionki w celu zapobiegania
groznym chorobom zakaznym tak jak ich
rowiesnicy bez skaz krwotocznych.

Dr Olivier Christophe omowit wyniki swoich
badan dotyczacych czynnika krzepniecia X.
Czynnik X jest jednym z kluczowym enzymow
w kaskadzie krzepniecia. Aby dziatat, musi
ulec aktywacji przez kompleks czynnika IX

z czynnikiem VIII, dlatego brak jednego z tych
czynnikow wywotuje hemofilie, odpowiednio
B lub A. Na podstawie tych zalezno$ci mozna
byloby oczekiwac, ze podawanie aktywowanego
czynnika X, zamiast brakujgcych czynnikow
VIII lub 1IX, mogtoby by¢ alternatywnym
sposobem leczenia hemofilii Alub B. Niestety,
aktywowany czynnik X jest w osoczu szybko
inaktywowany, dlatego taka metoda leczenia
hemofilii bytaby nieskuteczna. Dr Christophe
otrzymat rekombinowane warianty czynnika
X, ktére sg mniej wrazliwe na inaktywacje
i mogtyby stuzy¢ do leczenia.

W sesji poswieconej przysztosci leczenia
hemofilii przedstawiono aktualne postepy
badan klinicznych wielu nowych metod
leczenia, w tym terapii genowej hemofilii Ai B.
U pacjentéw z hemofilig A udato sie trwale
uzyskac poziom czynnika VIII powyzej 140%
(norma to 50-150%) i poziom czynnika IX
w zakresie 20—-44% u pacjentoéw z hemofilig B.
Poniewaz wiekszos¢ terapii genowych opiera
sie na podawaniu wektoréw wirusowych
zmuszajgcych komorki watroby do produkciji
brakujgcego czynnika krzepniecia, istotnym
utrudnieniem leczenia pozostaje odpowiedz
odpornosciowa przeciwko wektorowi wiruso-
wemu i komérkom watroby zmuszonym przez
wektor do produkcji czynnika krzepniecia, co
powoduje zapalenie watroby. Reakcja ta
moze catkowicie zablokowac lecznicze
dziatanie terapii genowej, dlatego w bada-
niach klinicznych odpowiedz odpornosciowg
hamuje sie za pomocg lekow sterydowych.
W dyskusjach o terapiach genowych pojawito
sie wiele waznych pytan, na przyktad: czy za
pomocg terapii genowej mozna pacjenta
z hemofilia wyleczy¢ na zawsze, czy tez po
latach jednak poziom czynnika VIII lub IX
spadnie i terapie trzeba bedzie powtorzyé?
Czy bedzie mozna stosowac terapie genowg
w celu zapobiegania pojawianiu sie inhibi-
tora? Czy wektory wirusowe w diluzszej
perspektywie okazg sie w petni bezpieczne?
Pytania te na razie pozostajg bez odpowiedzi,
jednak mimo watpliwosci trudno obok ko-
lejnych pomysinych wynikéw badan przejs¢
obojetnie, bo mozliwos¢ wyleczenia z he-
mofilii, w petnym tego stowa znaczeniu,
wydaje sie by¢ blizej niz kiedykolwiek.

Radostaw Kaczmarek



Terapia w przypadku wystapienia inhibitora

Oto fragmenty rozmowy, jakg Raja Mi-
chajtowa z EHC przeprowadzita z prof.
Johannesem Oldenburgiem z Instytutu
Medycyny Eksperymentalnej i Transfuzjologii
oraz Centrum Leczenia Hemofilii w Kilinice
Uniwersyteckiej w Bonn.

RM: Inhibitory pojawiajg sie u 25-30%
chorych z ciezka postacia hemofilii A
i u 1-5% chorych z ciezka hemofilia B.
Skad bierze sie tarozbieznos¢?

JO: Za powstawanie inhibitora odpowie-
dzialne sg tzw. mutacje zerowe — powazne
mutacje, ktére powodujg, ze organizm
pacjenta nie wytwarza danego biatka. Taka
mutacja wystepuje u ok. 85% chorych z ciezkg
postacig hemofilii A i tylko u ok. 20% oséb
z hemofilig B. Oto powdd tej réznicy.

RM: Na jakiej podstawie mozna przy-
puszczaé, ze doszio do wytworzenia
inhibitora u danej osoby?

JO: Ryzyko pojawienia sie inhibitora dotyczy
gtownie pierwszych 50 podan czynnika.
Srednio zdarza sie to miedzy 10 a 14 poda-
niem. Objawy kliniczne sg takie, ze pacjentma
wylew i nie reaguje na podany czynnik. Moze
tez dojs¢ do zdiagnozowania dzigki zasto-
sowaniu testu przesiewowego uzywanego do
wykrywania inhibitora. Obecnie w wielu
osrodkach prosimy pacjentow, zeby w okre-
sie, ktory jest statystycznie okresem zagro-
Zenia, zgtaszali sie na obserwacje co 3 do 5
przetoczen, zebySmy mogli dokona¢ wcze-
snej diagnozy. Sg takze pewne elementy,
ktére zwiekszajg naszg czujnos¢ — np. fakt, ze
pacjent jest poddawany zabiegowi chirur-
gicznemu albo Zze otrzymuje zwiekszone
dawki czynnika. Im wigksza dawka i im
wieksza czestotliwo$¢ podan, tym wieksze
ryzyko inhibitora.

RM: Jak okresla sie sposéb leczenia
pacjenta, czy metoda jest zindywiduali-
zowana?

JO: W Niemczech mozemy objgc¢ programem
odczulania kazdego pacjenta z inhibitorem.
Gdy tylko dokonamy diagnozy, rozmawiamy
z rodzing pacjenta o mozliwych opcjach
wyeliminowania inhibitora. Pacjent zostaje
przyjety do szpitala i rozpoczynamy leczenie.
Jezeli pacjent ma wysokie miano inhibitora,

powyzej 5 jednostek Bethesda, rozpoczy-
namy podawanie wysokich dawek, codzien-
nie od 100 do 200 jednostek na kilogram masy
ciata. W Niemczech w takich przypadkach
podajemy czynnik co 12 godzin. Jezeli miano
jest niskie, na ogé6t utrzymujemy normalng
profilaktyke i obserwujemy, jak zachowuje sie
inhibitor — czy nie wzrasta.

RM: Jak wygladajg szanse wyeliminowa-
niainhibitora?

JO: W przypadku wysokiego miana zrodia
naukowe podajg, ze inhibitor zostaje usuniety
w 70% przypadkow. Zatem u ok. 2/3
pacjentéw mozna wyeliminowac inhibitor albo
zmniejszy¢ go do takiego stopnia, ze chory
moze otrzymywaé normalne leczenie
profilaktyczne.

RM: Czy w przysziosci leczenie chorych
zinhibitorem stanie sie tansze?

JO: Spodziewam sie, ze zwiekszy sie
wykorzystanie w takim leczeniu lekéw
immunosupresyjnych. Dzieki temu bedzie
mozna stosowa¢ mniejsze dawki czynnika,
a to obnizy koszty leczenia. Generalnie, ceny
czynnikdw krzepniecia spadajg, zwlaszcza
w tych krajach, w ktérych obowigzujg
przetargi na zakupy czynnika. Ponadto
pojawiajg sie nowe leki, ktére mogg zostaé
zastosowane u pacjentéw z inhibitorem —
mogg one catkowicie zmieni¢ sytuacje,
zapewniajgc ciggtg ochrone przez wylewami.
Moze sie tez okazac, ze bedg duzo tansze niz
koncentraty czynnikw.

RM: Czy zatem mozemy spodziewac sie
powaznych zmian w najblizszych 5-10
latach?

JO: Tak, dojdzie do wielkich przemian, takze
w tzw. krajach rozwijajgcych sie. Na
horyzoncie sg juz nowe metody leczenia,
zastepujgce podawanie czynnika; mozna je
bedzie stosowac do leczenia profilaktycznego
u pacjentéw z inhibitorem. Pierwsze z tych
nowych lekdw majg uzyskac licencje w drugiej

potowie 2018 roku, a wiec juz niedtugo!
(oprac. as na podst. artykutu
Comprehensive care in haemophilia:
Inhibitor Management w ,EHC Newsletter”
May 2017)



Perspektywy leczenia HCV

Zamieszczamy fragmenty rozmowy z prof.
Geoffreyem Dusheiko, emerytowanym
wyktadowcg londynskiego University College,
przeprowadzonej przez Laure Savini | za-
mieszczonej w ,EHC Newsletter” z grudnia
2016r.

,Catkowite wyeliminowanie zakazen HCV
jest w zasiegu reki dla zyjacych w Europie
chorych na hemofilig, i to w najblizszej przy-
sztosci” — takie stwierdzenie mozna byto
ustysze¢ wielokrotnie podczas konferencji
organizowanych przez EHC w 2016 r.
Pojawienie sie skutecznych lekow, fatwych
w zastosowaniu i dziatajgcych na wszystkie
genotypy wirusa, daje politykom i lekarzom
w Europie narzedzia pozwalajgce na
zrealizowanie catkowitego usuniecia zakazen
HCV wsrdéd oséb ze skazami krwotocznymi.
Bytoby to jakim$ zados$éuczynieniem za
tragedie masowych zakazen ciggngcych sie
odlat70. dolat 90. XX wieku.

HCV powoduje postepujgce zwidknienie
watroby, utrudniajgce, a nawet uniemozliwia-
jace temu organowi petnienie normalnych
funkciji (chodzi tu m.in. o regulacje sktadu krwi,
usuwanie toksyn, udziat w trawieniu pokar-
mow, metabolizowanie alkoholu i lekow;
ponadto to wtasnie w watrobie wytwarzane sg
czynniki krzepniecia; chorzy na hemofilie
otrzymujgcy przeszczep watroby zostajg
natychmiast wyleczeni z hemofilii — cho¢ nie
mozna takiej metody traktowac jako sposobu
leczenia tej choroby). Zwtoknienie watroby
moze z czasem prowadzi¢ do marskosci
watroby, czesto nieodwracalnej. Z kolei mars-
kos¢ watroby powoduje dalsze komplikacje,
m.in. nadcisnienie wrotne, zylaki przetyku,
wodobrzusze i nawracajgce infekcje. Warto

pamieta¢, ze chociaz marskos¢ watroby moze
diugo sie rozwijac¢ (czesto moze to nastgpi¢
w 20 do 30 lat po zakazeniu HCV), to kiedy juz
do niej dochodzi, nastepuje raptowne
pogorszenie stanu zdrowia pacjenta.
Czynnikiem przyspieszajgcym moze by¢
m.in. nadmierne spozywanie alkoholu.

HCV ma szesc¢ réznych genotypow, a kaz-
dy z nich z kolei ma kilka podgrup. Wazne jest
ustalenie genotypu wystepujgcego u danego
pacjenta, poniewaz wtedy mozna indywidu-
alnie dostosowac terapie. Mozliwe jest
zakazenie wiecej nizjednym genotypem —jest
to szczegdlnie czeste u osob, ktére zostaty
zakazone za posrednictwem krwi lub pro-
duktow krwiopochodnych (czyli takze u cho-
rych na hemofilie). W takich przypadkach
nalezy stosowaé leczenie pangenotypowe
(skuteczne wobec roznych genotypow),
poniewaz jesli terapia jest nastawiona tylko na
dominujgcy genotyp, to po zakonczeniu
leczenia pozostate genotypy moga stac sie
dominujgce. Nadejscie kuracji pangenoty-
powych moze wyeliminowa¢ koniecznos¢
okreslania genotypdéw wirusa.

Osoby z HCV powinny dbac¢ o stan swojej
watroby. Poza unikaniem alkoholu warto
takze unikac otytosciirzucic palenie.

W' uzupetnieniu dodajmy istotng infor-
macje: jak poinformowano podczas konfe-
rencji EHC w 2016 r., w Portugalii 96%
chorych na hemofilie zostato wyleczonych
z HCV, a w Irlandii WSZYSCY chorzy na
hemofilie zakazeni HCV albo juz zostali wyle-
czeni, albo aktualnie przechodzg kuracje.

(oprac. as na podst. artykutow
Comprehensive care in haemophilia:
hepatology i EHC Annual Conference
w ,EHC Newsletter” Dec. 2016)

Nosicielka by¢ — subiektywny punkt widzenia

Sytuacja kobiet w Polsce, a w szcze-
golnosci pacjentek, to z jednej strony obraz
kondycji stuzby zdrowia w naszym kraju, ale
tez odzwierciedlenie tego, co sie dzieje
w naszym obszarze kulturowym. Mamy tu
bowiem do czynienia z patriarchalno-
-religijnymi ograniczeniami kobiet przy
jednoczesnie rosngcej samoswiadomosci
Polek—pacjentek, coraz bardziej otwartych na
Swiat i jego nowosci, nie tylko w zakresie
samej medycyny. Spostrzezenie to odnosi sie
nie tylko do sposobu traktowania przez

personel medyczny coraz bardziej sSwiado-
mych swoich praw pacjentek / klientek, ale
takze do wzrastajgcej dostepnosci wiedzy
ksztattujgcej obraz leczenia uznawanego za
zalecany.

Utrudnienia w dostepnosci znieczulen
okotozabiegowych, zwtaszcza w sytuaciji
zwigzanej z cigzg i porodem, tez mogag
wynikaé z kontekstu kulturowego, gdzie
uszlachetniajgce cierpienie jest traktowane
jako czes¢ naszych kobiecych powinnosci.
Dos¢ powszechna obecnosé¢ w Polsce kultu
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Sw. Joanny Beretty Molla, ktéra przedtozyta
zycie swojego dziecka nad swoje wiasne,
wydaje sie by¢ potwierdzeniem sity oddzia-
tywania tradycji poswiecania sie kobiety dla
rodziny. Nota bene we Wioszech wtasnie
pojawita sie niedawno propozycja wprowa-
dzenia urlopu menstruacyjnego dla kobiet.

Pewnego rodzaju dyskryminacje kobiet
i dziewczat wida¢ takze w naszych publika-
cjach PSCH. Przyktadowo, broszura Okres
dojrzewania. Poradnik dla rodzicow dzieci
chorych na hemofilie (wyd. 2010), w ktorej
chciatoby sie co$ znalezé o dojrzewaniu
nosicielek, koncentruje sie na ptci meskiej.
Wyjasnieniem dla tego stanu rzeczy moze by¢
fakt, ze nosicielkom poswiecono catg, nawet
nieco obszerniejszg publikacje Wszystko o
nosicielkach hemofilii. Poradnik dla nosicielek
hemofiliiAi B (wyd. 2009i2017), co jednak nie
usprawiedliwia faktu, ze o krwotocznych
problemach nastolatek warto wspominac przy
kazdej nadarzajgcej sie okazji. Rekompen-
sate znajdziemy w Poradniku dla rodziny.
Wszystko o hemofilii (wyd. 2012). Tu rzeczy-
wiscie nosicielki, zwtaszcza objawowe,
potraktowano powaznie, ich problemy
omawiajac relatywnie obszernie.

Wszystko, o0 czym wspomniatam powyzej,
przektada sie na praktyczne funkcjonowanie
nosicielek i jakos¢ ich zycia. Na hasto ,chory
na hemofilie” w wiekszosci szpitali reaguje sie
z ostroznoscig, podczas gdy przywotanie
okreslenia ,nosicielka” powoduje najczesciej
serie pytan o zdrowie meskiej czesci rodziny,
bo my wszak ,tylko” przenosimy. Zatem nikt
szczegoblnie nie przejmuje sie stanem
kobiety—nosicielki przed porodem i po nim;
czesto nawet nie bada sie jej poziomu
czynnika. Na szczeScie coraz wigksza
swiadomos¢ spoteczna dotyczgca hemofilii
powoduje, ze zapytanie o problemy z krze-
pnieciem krwi czesciej pojawia sie w wy-
wiadach przedzabiegowych, zaréwno w ob-
szarze medycyny (gastroskopia, kolonosko-
pia), jak i kosmetologii (zwlaszcza chirurgia
estetyczna) czy kosmetyki (por. powszechne
ostatnio tatuaze).

Z kobiecego punktu widzenia sama matka
natura tez zdaje sie zachowywaé doscé
ztosliwie i przekornie wobec nosicielek
hemofilii — wszak poziom czynnika u matki
wzrasta w okresie cigzy i spada po urodzeniu
dziecka, gdy tymczasem u przedstawicieli pici
meskiej jest staty przez cate zycie.

Przygladajgc sie kobiecie z genem
hemofilii mozna wyrézni¢ w jej zyciu cztery
szczegolne etapy z charakterystycznymi

»problemami”;

- dorastanie (,psychostan” cigzy, klimakte-
rium i napiecia przedmiesigczkowego w je-
dnym);

- menstruacja u nosicielek (bywa szczegdlnie
dokuczliwa);

- cigza i poréd (tu pojawia sie dylemat:
cesarka czy natura? Zdaniem lekarzy
kanadyjskich, nosicielki hemofilii, jesli po-
ziom czynnika odbiega od normy, powinny
unika¢ cesarskiego ciecia, znieczulenia
zewngtrzoponowego czy nacinania krocza,
zdaniem lekarzy zachodnioeuropejskich
hemofilia to przeciwwskazanie do porodéw
»Sitami natury”, chociazby ze wzgledu na
podwyzszone ryzyko uszkodzen dziecka
w czasie porodu czy powiktania, ktérych
mozna unikngc¢ stosujgc cesarskie ciecie);

- okres przedklimakteryjny (krwotoczne
mie-sigczki, ktére mozna ztagodzi¢ stosujgc
odpowiednie leki).

Na razie polskim nosicielkom hemofilii
pozostajg leki tagodzgce dolegliwosci
krwotoczne (exacyl, desmopresyna /minirin/
czy tardyferon — ten ostatni dla uzupetnienia
niedoborow zelaza) i domowe sposoby
poprawy krzepliwosci za sprawg wiasciwego
odzywiania. No i nadzieja, ze sprawdzone
w innych krajach, u nas takze zaistniejg kiedy$
osrodki referencyjne, w ktérych kobieta ze
skazg krwotoczng bedzie objeta zintegro-
wang opiekg hematologa, ginekologa i piele-
gniarki. O tym, jak bardzo zainteresowanie
tym tematem pozostaje aktualne, Swiadczy
niedawny wpis na naszym internetowym
forum:

Ostatnio poznaliSmy pte¢ dziecka i na 99%

bedzie to dziewczynka. Pytalismy ginekologa,

ale nie bardzo wiedziat, co odpowiedziec.

Wiadomo, Ze bedzie nosicielkg, wiec czy

w takim wypadku nie ma przeciwwskazan do

normalnego porodu w zwyktym szpitalu, czy

lepiej udac sie tam, gdzie jest oddziat
hematologiii wiedza, czym jest hemofilia?

Przynaleznos¢ Polski do Unii Europejskiej
i zwigzana z tym fatwosc¢ podrézowania przy-
czynity sie w duzym stopniu do zwiekszenia
pacjenckiej swiadomos$ci i znajomosci
medycznych realidw poza granicami Polski.
Obecnos¢ PSCH w strukturach EHC i WFH to
okazja do wypracowania wspolnych zalecen
opieki w osrodkach leczenia hemofilii lub
w poliklinikach dla kobiet ze skazami
krwotocznymi. Forum internetowe umozliwia
nam wymiane mysli i doswiadczen, takze tych
przywiezionych z konferencji organizowanych
przez wymienione wyzej organizacje,
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jednakze nie zastgpi upragnionego poczucia
bezpieczenstwa, jakie stwarza placowka
referencyjna, w ktoérej o naszej chorobie
wiadomo bedzie najwiece;j.

Bernadetta Pieczynska
Inne zrodta wykorzystane w artykule: A.
Andrusiewicz, Romanowowie. Imperium i familia.
Wydawnictwo Literackie, 2014; S. S. Montefiore,

Romanowowie 1613-1918. Magnum, 2016;
https://youtu.be/fCQahAJnW1g?t=150;
http://idn.org.pl/hemofilia/w.htm#W;
http://wyborcza.pl/alehistoria//1,121681,1301014
4,Narodziny_Rasputina.html (fragment filmu
z 1971 r. Mikotaj i Aleksandra — scena, w ktorej car
dowiaduje sie o chorobie syna);

film Ustyszcie nas, wyd. PSCH.

Miedzynarodowy ob6z koszykarski dla chorych
na hemofilie — Litwa 2016

W' miedzynarodowym obozie koszykar-
skim, o ktérym piszemy ponizej, uczestni-
czyto o$émiu Polakéw z hemofilig A — jeden
z postacig tagodng, dwoch z umiarkowang
i pieciu z ciezkg. Poza pierwszym, ktory toczyt
tylko raz, wszyscy pozostali regularnie
podawali sobie profilaktycznie czynnik
(przywieziony ze sobg). W pokojach byty
mate lodowki, gdzie mozna byto przecho-
wywac swoje zapasy czynnika. Organiza-
torzy tez zwracali uwage i niejednokrotnie
przypominali o zabezpieczeniu sie na zajecia.

Na zajeciach i na meczach zawsze byta
osoba, ktéra czuwata nad zabezpieczeniem
medycznym. Wsréd wszystkich uczestnikow
przez caty okres obozu nie byfto zadnego
urazu ani kontuzji. Treningi byty infensywne,
ale nikt nie byt do niczego przymuszany.
Obéz trwat od 7 do 14 sierpnia 2016 r.
Organizatorem byt prezes Litewskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie,
Egidijus Sliauzys. Oto relacja jednego
z uczestnikow.

Grupowe zdjecie wszystkich uczestnikow obozu koszykarskiego na Litwie w 2016 r., o ktérym
mozna przeczytac w artykule.



Kiedy zobaczytem zaproszenie na mie-
dzynarodowy obo6z koszykarski dla chorych
na hemofilie na Litwie, od razu pomyslatem
sobie, ze to cos dla mnie. Przeciez to szansa,
zeby potrenowa¢ dyscypline tak mato
dostepna dla oséb chorych na hemofilie, oraz
okazja, aby spotka¢ nowych ludzi, a przede
wszystkim poznaé Litwe — kraj mato mi wtedy
znany. Postanowitem wiec przekroczyC te
pozorng granice dzielgcg osobe z hemofilig
od gry w koszykéwke (w koncu to sport
kontaktowy) oraz realng granice panstwowg
miedzy Polskg a Litwg, i odpowiedziatem na
zaproszenie od Litewskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie.

Moja przygoda na Litwie miata miejsce
w pieknym miasteczku Birsztany (Birstonas),
potozonym nad rzekg Niemen, posiadajgcym
sporo jak na mate miasteczko atrakcji dla
turystow — oczywiscie malownicza przyroda,
rejs po rzece, wypozyczalnia tddek, kajakéw,
roweréw, fadne parki, gora, z ktorej widoczna
jest panorama rzeki i catego miasta, muzeum,
pijalnia wod leczniczych, fontanny itp.
Wszystko byto zapewnione, jak to opisano
W zaproszeniu organizatora: zakwaterowanie

U gory: treningi - w sali i na $wiezym powietrzu.

U dotu: czas wolny.

(dwuosobowe pokoje z fazienkg z pryszni-
cem, telewizor, lodéwka), trzy positki dziennie
oraz trening koszykarski z wykwalifikowanymi
osobami, a takze ekstra codzienna mozliwosé
skorzystania z sitowni, basenu, sauny finskiej,
tazni tureckiej oraz jacuzzi. Potgczenie tych
ostatnich czterech atrakcji dawato prawdziwy
relaks po catym dniu.

Na obo6z zgtosito sie tgcznie osiem oséb
z Polski, bylismy najwiekszg grupg przy-
jezdnych i chyba najbardziej wyrazistg
z wszystkich. Byto réwniez trzech braci krwi
z Butgarii i dwoch z Biatorusi, a z Litwy to
oczywiscie cafta ich druzyna - Lithuania
Haemophilia Society Basketball Team. Fajnie
byto poznac¢ nowe osoby z innych krajow oraz
z réznych czesci Polski (ja jestem z Pod-
karpacia, reszta to wojewodztwo wielko-
polskie, matopolskie, $lgskie, no i jeden
warszawski stoik). Mimo pewnych réznic
wiekowych (ja bytem jednym z najstarszych,
mam 33 lata, a najmtodszy chtopak miat 15
lat) czy jezykowych (mowiliSmy gtéwnie po
angielsku, no i po polsku), nie byto pro-
bleméw, zeby sie zaprzyjazni¢, szybko
stworzyliSmy z chtopakami zgrany zespot.




Treningi prowadzity trzy bardzo przyjemne
trenerki: Indre, Egle i leva, ktore sg trenerkami
goszczacej nas druzyny litewskiej. Obo-
wigzkiem na poczatek zaje¢ byta rozgrzewka,
rzuty do kosza i ¢wiczenia podan, a potem
nastepowata gra w koszykowke. Jesli nie
chciates, nie musiates wykonywac wszystkich
zadan — wiadomo, nie kazdy z nas jest
w formie, by choéby biegac.

Kazdy starat sie wykonywaé zadania, jak
tylko mégt, i wspiera¢ dopingiem drugiego,
w koncu dobra atmosfera to podstawa. Byty
rowniez ¢wiczenia na sali oraz w basenie,
z przemitg rehabilitantkg Victorig. Organizator
Egidijus czuwat, aby niczego nam nie
brakowato — ani czynnika, ani dobrej zabawy.
Zorganizowano wieczor, podczas ktérego
mogliSmy zasmakowac tradycyjnej kuchni
litewskiej. Przyjemne byty tez noce, kiedy
z okazji olimpiady w Brazylii poprzez projektor
Egidjius puszczat transmisje meczow
koszykéwki. Wtedy wspdlnie kibicowalismy
Litwie w tych rozgrywkach. Na koniec
rozegraliSmy nasz wielki mecz koszykowki:
litewska druzyny hemofilii LZSHA” kontra my,
goscie, chetni przyjezdni, przedstawiciele
zaproszonej reszty Europy, gotowi stawié
czofta reprezentacji Litwy. Nasz zespét to
,H basketball force”, brzmi dumnie, brzmi
groznie... a wyglada super, dumnie i gro-
znie ;), bo kazdy z nas dostat od organizatora
stroj naszej druzyny. W naszym ,meczu

U gory: ,,moja ekipa z Podkarpacia” — od pra-
wej. Mateusz Lis, Pawet Kuliga, Ryszard
Basara (czyli ja - autor artykutu).

Z prawej: podczas meczu.

o wszystko” pot sie polat, na szczescie obyto
sie bez krwi; wykorzystalismy wszystko to,
czego nauczylismy sie w tym tygodniu
treningéw, kazdy zagrat na swoje 100%.
Kazde dobre =zagranie czy rzut byty
nagradzane pochwatg oraz wiasng wielkg
satysfakcja, a kazde nieudane zagranie czy
rzut réwniez byly nagradzane przez kolegéw
pochwatg za odwazng probe. Mecz zostat
rozegrany w bardzo przyjaznej atmosferze.
Céz, doswiadczenie litewskiej druzyny byto
wieksze i nasi rywale wygrali 52 : 42. Mimo to
kazdy z nas czut sie wygranym.

Podsumowujac, ten tydzien na Litwie nad
pieknym Niemnem byt jednym z najcie-
kawszych w moim zyciu, do dzi$ nuce sobie
refren piosenki Czestawa Niemena ,Czas jak
rzeka”: ,Choc czas jak rzeka, jak rzeka ptynie,
unoszgc w przesztosc tamte dni...”. Uwazam
to za super przygode, podczas ktorej
poznatem fajnych ludzi, fajny sport od strony
bardziej profesjonalnej, jezyk litewski,
kuchnie litewskag i przyrode.

Polecam kazdemu na przyszly rok wziecie
udziatu w kolejnej edycji ,Miedzynarodowego
obozu koszykarskiego dla chorych na
hemofilie”, polecam Litwe! Mam nadzieje, ze
z chtopakami z obozu bede miat jeszcze
kiedys okazje sie zobaczy¢ — dzieki Wam za
doborowe towarzystwo. A za wszystko, czego
tam doswiadczytem, jeszcze raz wielkie
dziekiichwata Cizato—Egidijusie.

Ryszard Basara, koszykarz




W kwietniu ukazata sie kolejna ksigzeczka
wydana przez nasze Stowarzyszenie. Jest to
Niedobor czynnika VII: wrodzona skaza
krwotoczna w ttumaczeniu Magdaleny Parol.
Pozycja zostata pierwotnie wydana przez
Kanadyjskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie, a weryfikacje terminbw medycz-
nych oraz dostosowanie do polskich realiow
zapewnili lekarze wspotpracujgcy z naszym
Stowarzyszeniem.

Do tej pory Stowarzyszenie wydato 27
ksigzek oraz szes¢ ptyt DVD. Kazdy z czy-
tajacych te stowa moze przyczyni¢ sie do
powiekszenia tej biblioteki. Wystarczy
przekaza¢ 1% z rozliczenia PIT na rzecz
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie — albo namdéwié do tego znajomych
i sgsiadow. Od dtuzszego czasu takie fun-
dusze umozliwiajg Stowarzyszeniu pro-
wadzenie dziatalnosci wydawnicze;j.

Wszystkie pozycje wydawane przez
PSCH sg rozprowadzane bezptatnie przez
kota terenowe. Najlepiej odbierac je podczas
zebran organizowanych przez te kota, ale
mozna tez zwrdci¢ sie do kota listownie lub
mailem.

(as)

WRODZONA SKAZA
KRWOTOCZNA

ﬁs Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
Cztonek World Federation of Hemophilia

Hemofilia nie musi by¢ przeszkoda

Juz kilkakrotnie pisalismy w Biuletynie
o dokonaniach Alexa Dowsetta, angielskiego
kolarza zawodowego, ktory choruje na ciezkg
posta¢ hemofili, a mimo to odnosi spore
sukcesy w rywalizacji ze zdrowymi sporto-
wcami. To nie jedyna osoba ze skazag
krwotoczng probujgca swoich sit w sporcie na
wysokim poziomie. David Quinn, rocznik
1966, dzi$ trener hokejowy, rozpoczat swojg
kariere sportowg w hokejowej druzynie
uniwersyteckiej. W 1988 r. zainteresowat sie
nim trener amerykanskiej druzyny olimpij-
skiej. Wtedy okazato sie, ze David ma
hemofilie B. Przejsciowo musiat zrezygnowac
z kariery sportowej. Kiedy jednak zdobyt
fundusze na zakup czynnikdéw krzepniecia,
wrocit do sportu. Ponownie prébowano go
w zespole olimpijskim, ale nie zmiescit sie do
teamu. Grat jednak jako zawodowy hokeista
dla New York Rangers w sezonie 1991-92,
a potem w nastepnym sezonie w jeszcze
jednym zespole. W 1993 r. zakonhczyt kariere,
lecz pozostat przy sporcie. Obecnie prowadzi

druzyne hokejowg Uniwersytetu Boston-

skiego.
W Polsce nie mozemy pochwali¢ sie takimi
karierami sportowymi zrobionymi przez

chorych na hemofilie. Warto jednak
wspomnie¢, ze sg wsrdd nas osoby, ktore
wiele osiggnety na polu zawodowym —
informatycy, prawnicy, lekarze... Ws$rdd nich
sg naukowcy, ktorzy osiggneli tytut doktora,
doktora habilitowanego, a nawet stanowisko
profesora na uczelni. Takie sukcesy trzeba
dodatkowo oceniac przez pryzmat warunkéw
— osoby urodzone w Polsce w latach 50., 60.
czy 70. miaty o wiele wiecej problemow do
przezwyciezenia niz ich réwiesnicy w krajach
zachodnich.

Najmtodsze pokolenie Polakéw wzrasta
juz w nowej rzeczywistosci — istniejgcy od
2008 r. program profilaktyczny dla dzieci
z ciezkg postacig hemofilii daje nadzieje, ze
0 podobnych sukcesach bedziemy pisac
czesciej.

Adam Sumera
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci

— chrust na talerzyku — szczegot

— druczek do wypetnienia — Borys, popularny polski aktor
— juz nie musi chodzi¢ do pracy — nogi zajgca

— wyraz — potrzebne do zapisania liczb
— ksiega z fotografiami — terytorialna odmiana jezyka
— kilof z dwoma ostrzami — ssak o bardzo dtugiej szyi

— gtos Pavarottiego — zimny deser, ale nie lody

— miejsce zwyciestwa wojsk Kosciuszki — konwersacja

— pogoda — pod nim wisi zyrandol

— wiasciciel cudownej lampy — energia do dziatania

— rzezba przedstawiajgca ludzkg postac — szpon

— opada na dno naczynia z cieczg — napis na pudetku

— natarcie — panstwo z Kijowem

— potrzebna do jedzenia zupy — na nogach Kamila Stocha

— gagatek — Z niej wyciggamy wode na wsi
— wspotbrzmienie kilku dzwiekéw — przyrumienione kromki

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: tdédzkie Koto Terenowe Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Wojewddzkie Wielospecjalistyczne
Centrum Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika, ul.. Pabianicka 62, 93-513 £.6dz.

Nasz kontaktinternetowy: rpren2@gmail.com.

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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