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W biezacym Biuletynie zajmujemy sie
przesztoscig, terazniejszoscig i przysztoscig
leczenia hemofilii. Na poczatek dwa artykuty
mowigce o bliskiej juz przysztosci. Dr Joanna
Zdziarska prezentuje terapie niesubstytucyj-
ne, tzn. leki, ktére nie sg koncentratami
czynnika VIl czy IX, ale skutecznie nasladujg
dziatanie tych substancji (s. 1). Radosfaw
Kaczmarek, przekazujgc informacje uzy-
skane podczas kolejnego kongresu WFH
w Glasgow, opisuje postepy w terapii genowej
(s. 3). Aktualne problemy leczenia chorych na
hemofilie w Polsce wskazujemy w relacji z kon-
ferencji prasowej zorganizowanej w Dniu
Chorych na Hemofilie (s. 5). Warto podkreslic,
Ze wspomniany w tym tekscie (i w kilku innych
w tym numerze) Narodowy Program Leczenia
Hemofilii na lata 2019—2023 wcigz czeka na
podpis ministra zdrowia, a mamy juz potowe
lipca.

Zamieszczamy relacje z Gali 30-lecia
naszego Stowarzyszenia (s. 6), wzbogacong

0 skréocone wersje dwoéch prezentacji
wygtoszonych podczas tego spotkania:
Krzysztof Swiecicki wspomina, jakimi
metodami leczono hemofilie w Polsce w
przesztosci (s. 9), a nizej podpisany pod-
sumowuje dziatalno$¢ Stowarzyszenia od
zatozenia do dnia dzisiejszego (s. 10).
Przedstawiamy takze biezgce relacje z kot
terenowych (s. 12), natomiast Bernadetta
Pieczyrniska zwraca uwage na aspekty zycia
chorych ze skazami krwotocznymi, ktore
rzadko trafiajg do pismiennictwa (s. 16) i opi-
Suje Swiatowg akcje ttumaczeniowg, w ktorej
uczestniczy (s.17.).

Na osobng uwage zastuguje nagroda
Swiatowej organizacji WFH dla prezesa
naszego Stowarzyszenia, Bogdana Gajew-
skiego (s. 5).

Jolka ma w tym numerze wolne, ale
powréci w kolejnym wydaniu Biuletynu.

Adam Sumera

Nowe mozliwosci leczenia hemofilii

Stoimy obecnie u progu przetomu w le-
czeniu wrodzonej hemofilii A. Postep, ktéry
dokonat sie w ostatnich dziesiecioleciach,
doprowadzit do sytuacji, w ktorej w krajach
rozwinietych (w tym w Polsce) chorzy na he-
mofilie A i B niezaleznie od obecnosci inhi-
bitora majg dostep do leczenia domowego,
leczenia profilaktycznego, immunotoleranc;ji
oraz zabezpieczenia wszystkich niezbednych
operaciji. Pod tym wzgledem polski Narodowy
Program Leczenia Hemofilii od ponad dwéch
lat spetnia standardy europejskie. Jednak do-
step do najnowoczesniejszych metod terapii
substytucyjnej (dostarczajgcej bezposrednio
brakujgcego czynnika krzepniecia), do
ktérych nalezg rekombinowane czynniki
krzepniecia VIII i IX o standardowym oraz
o przedtuzonym czasie pottrwania, jest w Pol-

sce jeszcze bardzo niewielki — ograniczony
jedynie do najmiodszych dzieci. Istnieje
realna nadzieja, ze w Kkolejnych latach
sytuacja ta bedzie sie poprawiac.

Od wielu lat trwajg badania zaréwno nad
wyleczeniem hemofilii Ai B (terapig genowa),
nad skuteczniejszymi i mniej ucigzliwymi
metodami usuniecia inhibitora, jak rowniez
nad nowymi metodami zapobiegania krwa-
wieniom u chorych z inhibitorem oraz bez
niego. ldeg tych ostatnich badan jest stwo-
rzenie syntetycznych czgsteczek wprowa-
dzanych do organizmu inng drogg niz
dozylna, podawanych rzadziej niz czynniki
krzepniecia, niewzbudzajgcych inhibitora
albo tez skutecznych niezaleznie od jego
obecnosci. Naukowcy starali sie stworzyc
czgsteczki, ktére nie sg samym czynnikiem



krzepniecia ani jego fragmentem, ale na-
Sladujg jego funkcje we krwi lub dziatajg
w innym miejscu uktadu hemostazy, powo-
dujagc taki sam efekt (przywrdcenie prawi-
diowego krzepniecia). W odréznieniu od
czynnikdw krzepniecia VIII i IX (terapii
substytucyjnych) leki te sg nazywane
terapiami niesubstytucyjnymi.

W listopadzie 2017 r. w USA oraz w marcu
2018 r. w Unii Europejskiej zostata zareje-
strowana pierwsza taka terapia. Wiele lat
badan, rozpoczetych w Japonii przez firme
Chugai i kontynuowanych w USA i w Europie
przez firme Roche, doprowadzito do
wytworzenia sztucznego przeciwciata, ktore
nasladuje dziatanie czynnika VIII we krwi:
taczy sie z czynnikiem 1X oraz czynnikiem X,
uzupetniajgc tym samym brakujgcy element
kaskady krzepniecia. Substancje te nazwano
emicizumab (w badaniach Kklinicznych:
ACE910, nazwa handlowa: Hemlibra).
Emicizumab jest podawany podskérnie raz
w tygodniu w postaci tatwego do samo-
dzielnego wykonania zastrzyku, ale trwajg juz
badania nad rzadszym schematem profilak-
tyki (nawet raz na miesigc). Hemlibra jest
obecnie zarejestrowana tylko do leczenia
chorych na hemofilie A powiktang inhibi-
torem. Niedtugo powinna nastgpi¢ rejestracja
dla chorych na hemofilie A bez inhibitora,
poniewaz producent zebrat juz dane na temat
jej bezpieczenstwa w tej grupie chorych
(réwniez u dzieci). Trudno jednak obecnie
ocenic¢, kiedy to nastgpi. Lek jest juz stoso-
wany w profilaktyce u chorych z inhibitorem
w USA i staje sie powoli dostepny w krajach
europejskich. Zastepuje profilaktyke prepa-
ratami omijajgcymi inhibitor (NovoSeven
i FEIBA), dzieki czemu chorzy na hemofilie A
powiktang inhibitorem zyskujg profilaktyke
krwawien znacznie skuteczniejszg i niepo-
réwnywalnie wygodniejszg w stosowaniu.

Kolejng zaletg Hemlibry jest to, ze
prawdopodobnie nie wywotuje swoistego
inhibitora, czyli przeciwciat niszczgcych
emicizumab (lub wywotuje go bardzo rzadko).
W takiej sytuacji pacjent moze oczywiscie
powrdci¢ do poprzedniej terapii (stosowania
czynnika VIII lub NovoSeven / FEIBA),
poniewaz inhibitor emicizumabu nie bedzie
niszczyt czynnika VIII. Co wiecej, skutecznos¢
Hemlibry u chorych z inhibitorem sprawia, ze
by¢ moze w przysziosci nie bedzie potrzebne
wywotywanie immunotoleranciji u chorych na
hemofilie A, ktérzy wytworzyli inhibitor,
poniewaz sam fakt posiadania inhibitora
przestanie mie¢ tak ogromne znaczenie (nie

bedzie pogarszat jakosci zycia pacjentow tak,
jak mato miejsce obecnie).

Nowa terapia niesie ze sobg jednak
réwniez pewne obawy. Emicizumab zostat
przebadany w ramach wymaganych badan
klinicznych z udziatem pacjentow, tak jak
kazdy inny lek dopuszczony do stosowania
u ludzi. Nie gwarantuje to jednak catkowitego
bezpieczenstwa — dopiero kolejne lata ruty-
nowego stosowania tego preparatu dadzag
nam mozliwo$¢ petnego poznania jego wad
i zalet. Do tej pory wiadomo, Zze tgczenie emici-
zumabu z duzymi dawkami preparatu FEIBA
moze doprowadzi¢ do groznych dla zycia
powiklah w postaci mikroangiopatii zakrze-
powej (ciezkiego powiktania zakrzepowego).
Dotychczasowe obserwacje wykazujg, ze
moze sie tak sta¢ wytgcznie w przypadku
potgczenia tych dwoéch lekow, dlatego
wszystkie informacje dotyczace Hemlibry
(réwniez ulotka doftgczona do opakowania)
bedg zawieraly odpowiednie ostrzezenia.
Z zatozenia lek bedzie stosowany pod nad-
zorem lekarzy doswiadczonych w leczeniu
hemofilii i dobrze zaznajomionych z mecha-
nizmem dziatania emicizumabu, co ma
kluczowe znaczenie dla bezpieczenstwa
leczenia.

W fazie zaawansowanych badan klinicz-
nych znajdujg sie réwniez inne terapie
niesubstytucyjne. Nalezg do nich miedzy
innymi concizumab firmy NovoNordisk
(przeciwciato przeciw inhibitorowi szlaku
zewnatrzpochodnego krzepniecia, podawane
podskornie lub dozylnie, skuteczne rowniez
w hemofilii B, niezaleznie od obecnoSci
inhibitora), fitusiran (fragment kwasu rybo-
nukleinowego, ktéry zmniejsza aktywnos$c
antytrombiny, podawany podskoérnie raz na
miesigc, rowniez dziata w obu hemofiliach)
oraz MEDI8111 (badana u myszy rekombi-
nowana ludzka protrombina, podawana
dozylnie, planowane sg testy z udziatem
ludzi). Coraz bardziej zaawansowane sg tez
proby terapii genowej hemofilii A i B,
prowadzone z coraz wiekszymi sukcesami
przez pie¢ duzych koncernow farma-
ceutycznych. Jest wiec bardzo prawdo-
podobne, ze oblicze hemofilii i mozliwosci jej
leczenia (oraz wyleczenia) bedg ulegac
dalszym, gwattownym zmianom.

Najpilniejszg potrzebg chorych na
hemofilie w Polsce pozostaje obecnie
utworzenie siatki wyspecjalizowanych,
dedykowanych osrodkéw leczenia skaz
krwotocznych, w ktérych pacjenci otrzymajg
kompleksowg, fachowag opieke oraz
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mozliwo$¢ uzyskania wszystkich Swiadczen
gwarantowanych w Narodowym Programie
Leczenia Hemofilii. Nadal niestety w nie-
ktérych rejonach kraju pacjenci nie majg
dostepu do profilaktyki, immunotoleranc;ji
oraz — przede wszystkim — hematologow
doswiadczonych w leczeniu skaz krwo-
tocznych. Jedynie w takich osrodkach mozna

bedzie liczy¢ na wdrazanie nowych, poja-
wiajgcych sie na rynku terapii niesubsty-
tucyjnych, odpowiednig kwalifikacje pa-
cjentdéw oraz bezpieczne prowadzenie terapii.
dr n. med. Joanna Zdziarska

Klinika Hematologii Szpitala
Uniwersyteckiego w Krakowie

Kongres w Glasgow pod znakiem terapii genowej

W dniach 20-24 maja br. w Glasgow odby#
sie kolejny kongres Swiatowej Federacji ds.
Hemofilii (World Federation of Hemophilia).
Kongres WFH odbywa sie co dwa lata i jest
duzym wydarzeniem zaréwno dla pacjentow,
jak i lekarzy oraz innych specjalistéw zaj-
mujgcych sie hemofilig.

Kazdy kongres WFH ma obszerny pro-
gram, ktory obejmuje nie tylko hematolo-
giczne aspekty leczenia, ale caly szereg
zagadnien zwigzanych z zyciem z hemofilig
i jej powiktaniami, innymi skazami krwo-
tocznymi oraz dziatalnoscig organizaciji
pacjentéw. Tym razem jednak terapia genowa
byta wyraznie dominujgcym tematem wy-
ktadow plenarnych.

O postepach badan nad terapig genowg
regularnie informujemy na tamach Biuletynu.
Dla przypomnienia: rozpoczyna sie wtasnie Ill
faza (ostatnia przed wprowadzeniem leku na
rynek) proby klinicznej terapii genowej
hemofilii Ai dwoch réznych prob w hemofilii B.
U 6 z 7 pacjentow z hemofilig A, ktérym po-
dano najwyzszg dawke leku, udato sie trwale
podniesé poziom czynnika VIII we krwi do
prawidtowego poziomu (przecietnie do 77%;
zakres prawidtowy: 50-150%), ktéry utrzy-
muje sie juz ponad rok. W badaniach terapii
genowej hemofili B na razie udato sie
podnies¢ poziom czynnika IX do normy
u jednego pacjenta. Grupa badana, do ktorej
nalezat ten pacjent, obejmowata dziesieciu
uczestnikow z ciezka postacig hemofilii B. Po
podaniu leku aktywnos¢ czynnika IX wzrosta
u nich $rednio do 33,7% (czyli odpowiadajgcej
tagodnej postaci hemofilii) i stale utrzymuje
sie natym poziomie od ponad roku.

Wszystkie trzy badania kliniczne polegajg
na jednorazowym dozylnym podaniu wek-
torow wirusowych kodujgcych czynnik
krzepniecia VIII lub IX. Do wytwarzania
wektoréw wirusowych stosowanych w terapii
genowej wykorzystuje sie rézne serotypy
(odmiany) wirusa towarzyszgcego adeno-
wirusom (adeno-associated virus, AAV).

Wirusy AAV sg niepatogenne (a wiec nie niosg
ze sobg zadnych chordéb). Ponadto lecznicze
wektory zawierajg gen kodujgcy czynnik
krzepniecia zamiast genomu wirusowego,
dlatego mozna powiedzie¢, Ze jedynym
wirusowym sktadnikiem wektora do terapii
jest biatkowa otoczka, ktorej zadaniem jest
ochrona przenoszonego genu (transgenu)
i wprowadzenie go do komoérki docelowe;j.
Wektory stosowane w terapii genowej he-
mofilii wprowadzajg transgen do hepatocytow
(komérek watroby). Transgen nie ulega
wbudowaniu do genomu hepatocytu, co jest
korzystne, poniewaz wbudowanie transgenu
w przypadkowe miejsce w genomie wigze sie
zryzykiem transformacji nowotworowe;j.

U czesci pacjentow po kilku tygodniach od
podania leku wystepuje przemijajgce
(trwajgce kilkanascie tygodni) podwyzszenie
poziomu aminotransferazy alaninowej i aspa-
raginowej, ktore sg markerami funkcji wa-
troby. Jest to prawdopodobnie skutek odpo-
wiedzi odpornosciowej na biatka otoczki
wektora wirusowego. Biatka te mogg poja-
wia¢ sie na powierzchni hepatocytu, do
ktérego wektor wprowadzit transgen. Z kolei
uktad odpornosciowy odpowiada na ich
pojawienie sie tak samo jak na zakazenie
komorki ,zwyktym” wirusem, to znaczy zabija
takg komérke. O ile zabicie komoérki zaka-
zonej patogennym wirusem przez uktad
odpornosciowy jest korzystne, poniewaz
uniemozliwia jego namnazanie sie, zabijanie
hepatocytéw zawierajgcych transgen moze
obnizac¢ skuteczno$cé terapii.

U Zadnego uczestnika prob nie pojawity sie
przeciwciata neutralizujgce (inhibitory)
czynnikow krzepniecia VIl lub IX, mimo ze
niektérzy mieli genetyczne predyspozycje do
takiej odpowiedzi. Nalezy pamietac, ze wbrew
powszechnym skojarzeniom terapii genowej
z catkowitym wyleczeniem, ewentualne
wyleczenie dotyczy tutaj tylko dziatania
uktadu krzepniecia. Na przyktad dla uktadu
odpornoéciowego osoby z hemofilig poddanej
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terapii genowej, czynnik krzepniecia produ-
kowany przez hepatocyt zawierajgcy trans-
gen jest niemal tak samo obcym biatkiem, jak
czynnik podawany dozylnie w koncentracie.
Dlatego jednym z waznych pytan, na ktére
miaty odpowiedzie¢ préby Kliniczne, byla
kwestia, czy pacjent poddany terapii genowej
moze wytworzy¢ inhibitor. Z kolei pod
wzgledem dziedziczenia hemofilii terapia
genowa réwniez niczego nie zmienia, to
znaczy dzieci osoby poddanej terapii wcigz
mogg odziedziczy¢ gen z mutacjg powo-
dujgcg hemofilie, poniewaz terapia genowa
nie obejmuje uktadu rozrodczego.

W dyskusjach czesto powraca pytanie
o trwatos¢ efektu leczniczego, to znaczy jak
dtugo u pacjentow poddanych terapii bedzie
sie utrzymywat zwiekszony poziom czynnika
krzepniecia. Wcigz jest za wczesnie na
odpowiedz. U pierwszych pacjentow z he-
mofilig B poddanych terapii jeszcze w 2010
roku nadal utrzymuje sie podwyzszony i staty
poziom czynnika IX (odpowiadajgcy umiar-
kowanej lub tagodnej postaci hemofilii). Z dru-
giej strony, u pacjentéw z hemofilig A, ktérym
podano duzg dawke wektora, po ponad roku
od terapii poziom czynnika VIIl zmniejszyt sie.
Niektérzy w tej grupie mieli do tej pory
utrzymujaca sie aktywno$¢ powyzej gornej
granicy normy (>150%!). Obecnie poziom
czynnika VIII u tych pacjentéw jest prawi-
diowy.

Wiele pytan wigze sie tez z dawkami
wektorow wirusowych. Dawki stosowane
dotad w prébach znajdujg sie w zakresie
10"-10" wektoréw/kg masy ciata (100 mi-
liardéw—100 bilionéw). W prébach terapii w he-
mofilii B zaobserwowano, ze wigksze dawki
wektoréw wywolujg silniejszg odpowiedz
odpornosciowg na biatka otoczki wektora, co
moze powodowac¢ zmniejszenie efektu
leczniczego. W zwigzku z tym duzo uwagi
poswiecono przygotowaniu wektoréw na tyle
wydajnych, zeby mozna byto uzyskac
oczekiwany wzrost aktywnosci czynnika IX
u pacjenta za pomoca jak najmniejszej dawki
wektora. Na przyktad zamiast genu kodu-
jacego ,zwykty” czynnik IX, do wektora wpro-
wadzono gen z mutacjg kodujgcg nadaktywny
czynnik IX (tzw. padewski czynnik IX,
nazwany tak, poniewaz mutacje te odkryto
u pacjenta z zakrzepicg w szpitalu uni-
wersyteckim w Padwie). Czynnik ten jest
prawie 10 razy bardziej aktywny od ,zwy-
ktego” czynnika IX, co oznacza, ze hepatocyty
mogg produkowa¢ 10 razy mniej takiego
czynnika (i teoretycznie przyjgé w tym celu 10

razy mniej wektoréw), a mimo to powo-
dowac takie samo zwiekszenie aktywnosci
czynnika IX we krwi jak hepatocyty
zmodyfikowane przez wektory kodujgce
normalny czynnik IX.

Waznym zagadnieniem jest oczekiwany
wzrost poziomu czynnika krzepniecia po
terapii. W opiniach na ten temat panuje
troche zaskakujgcy rozdzwiek. Mozna go
stresci¢ w ten sposob: pacjenci oczekujg
pod tym wzgledem najwiecej od terapii
(,wyleczenie”, prawidtowy poziom czynnika
krzepniecia, >50% normy), oczekiwania
klinicystow sag umiarkowane (zmiana
postaci ciezkiej w tagodng, poziom okoto
20-30% jest zadowalajgcy), natomiast
wymagania ekspertéow z instytucji regula-
torowych (EMA, FDA) sg minimalistyczne
(nie ma dowoddw, ze poziom 30-60% jest
znaczaco lepszy niz 10-15%, wiec nie ma
potrzeby ,wyleczenia”). Skad ta rozbiez-
nos$¢? Skutecznosc¢ standardowych terapii
oceniano do tej pory na podstawie zmian
w liczbie krwawien, ktore wystgpity u pacjen-
ta w ciggu roku. Leczenie profilaktyczne
(ktérego celem jest de facto zmiana ciezkiej
postaci hemofilii w umiarkowang, to znaczy
utrzymywanie poziomu czynnika krzep-
niecia >1%) na ogot zmniejsza liczbe
krwawien z kilkudziesieciu do kilku (lub
zera) rocznie. Terapia genowa takze
powoduje, ze krwawienia przestajg wyste-
powaé, zatem poréwnanie skutecznosci
terapii genowe;j z profilaktyka tylko w oparciu
o ten wskaznik pozornie wskazuje, ze
terapia genowa nie jest lepsza od leczenia
profilaktycznego. Z kolei pacjenci obserwujg
u siebie nie tylko mniejszg liczbe ostrych
krwawien, ale takze inne (i trudniejsze do
uchwycenia) zmiany w jakosci zycia
zwigzane z wyzszym poziomem czynnika
krzepniecia, np. ztagodzenie bdélu stawdw
i mozliwos¢é podejmowania bardziej inten-
sywnej aktywnosci fizycznej. Takie odczucia
opisujg pacjenci, ktérych poddano prze-
szczepieniu watroby (co powoduje zwiek-
szenie poziomu czynnika krzepniecia do
prawidiowych wartosci). Moze to byc¢
zwigzane z eliminacjg tzw. mikrokrwawien.
Istniejg dane wskazujgce, ze przy nie-
prawidlowym poziomie czynnika krzep-
niecia (nawet w zakresie tagodnej postaci
hemofilii: 5-50%) moga wystepowac
mikrokrwawienia bez ostrych objawéw
i z czasem powodowac uszkodzenie sta-
wow. Rozmawiatem z wieloma pacjentami
po przeszczepieniu watroby odczuwajgcymi



znaczne zmniejszenie dolegliwosci, ktore
przypisywali wczesniej artropatii, mimo ze
przed przeszczepieniem wiele lat byli leczeni
profilaktycznie. Szczegodlnie wiele méwigce
byty stowa jednego z nich: ,Nie zdawatem
sobie sprawy, jak bardzo potrzebowatem
wyleczenia z hemofilii, do czasu, gdy to
nastgpito”. Innym posrednim dowodem na to,
ze w tagodnej postaci hemofili moga wy-
stepowaé mikrokrwawienia, jest wyste-
powanie tagodnej artropatii u nosicielek

hemofilii z poziomem czynnika krzepniecia
zblizonym do prawidtowego. Podsumowujac,
zmiany w liczbie krwawien w ciggu roku sg
dalece niewystarczajgce do rzetelnej oceny
skutecznosci terapii genowej. Doktadna
ocena wptywu terapii na jakos¢ zycia wymaga
dodatkowych, czutych narzedzi. Niezaleznie
od tych kontrowersiji, terapia genowa z pew-
noscig bedzie kolejng rewolucjg w leczeniu
hemofilii.

Radostaw Kaczmarek

Nagroda WFH dla Bogdana Gajewskiego

Bezsprzecznie najwazniejszym dla nas
wydarzeniem podczas tegorocznego sSwia-
towego kongresu WFH odbywajgcego sie
w Glasgow byto przyznanie naszemu pre-
zesowi Bogdanowi Gajewskiemu nagrody
prezydenta WFH. Warto podkresli¢, ze to
prestizowe wyroznienie, przyznawane 0soO-
bom indywidualnym Ilub organizacjom za
diugoletnie zaangazowanie oraz dziatalno$¢,
ktéra doprowadzita dla znaczgcych zmian dla
srodowiska oséb chorych na hemofilie w da-
nym Kraju, wreczono po raz pierwszy w hi-
storii WFH. Prezes Gajewski skomentowat to
wydarzenie nastepujgco: ,Nagroda byta dla
mnie duzym zaskoczeniem. Oprécz mnie
dostaty jg dwie osoby: jedna z Hondurasu,
druga z Nigerii. Cesar Garrido, ojciec chtopca
chorego na hemofilie z Wenezueli, opo-
wiadat, ze bytem jedynym z czterech

kandydatéw z catego sSwiata, ktéry zostat
przyjety bezapelacyjnie przez wszystkich.
WFH dostrzega naszg nieugietos¢ i state
starania o lepsze leczenie chorych w ciggu
wielu lat. Jestem bardzo wzruszony i obiecuje
starac sie jeszcze wiecej’”.

(bp, as)

Dzien Chorych na Hemofilie

Jak co roku, 17 kwietnia nasze Stowa-
rzyszenie zorganizowato w Warszawie kon-
ferencje prasowg poswiecong problemom
leczenia hemofilii w Polsce. Podkreslano, ze
w tym roku konczy sie Narodowy Program
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne i ze ten program musi by¢
kontynuowany, bo tylko wtedy chorzy bedg
mieli szanse na wtasdciwg opieke, ktorej
w naszym kraju wcigz brakuje. Konieczne jest
utworzenie osrodkéw kompleksowej terapii,
w ktérych chorzy mogliby uzyska¢ pomoc
specjalistéw — nie tylko hematologa, lecz row-
niez chirurga, ortopedy, hepatologa, stoma-
tologa, psychologa, genetyka, a takze
rehabilitantéw; w przypadku kobiet z chorobg
von Willebranda i pokrewnymi skazami
krwotocznymi konieczna jest tez opieka
ginekologa. Aby takie osrodki powstaty,

trzeba doprowadzi¢ do zmiany wyceny
procedur leczenia chorych na hemofilie w po-
radniach ambulatoryjnych.

Kolejny problem to wcigz nieuregulowana
kwestia procedur ratowniczych na SOR
i w szpitalnych izbach przyje¢. W przypadku
urazu chorzy na hemofilie powinni jak naj-
szybciej otrzymac czynnik krzepnigecia. Nie-
stety, wcigz zdarzajg sie przypadki niepra-
widtowego udzielania pomocy chorym na he-
mofilie: zwlekania lub wrecz odmowy podania
czynnika. Powoduje to zagrozenie zdrowia
i zycia chorych na hemofilie. Polskie Stowa-
rzyszenie Chorych na Hemofilig juz od kilku lat
wystepuje o uznanie karty chorego ,Najpierw
czynnik” za oficjalny dokument, ktory bytby
respektowany przez stuzby ratownicze.
Niestety, apele Stowarzyszenia wcigz pozo-
stajg bez echa.



W Polsce poziom zuzycia czynnika VIl na
mieszkanca w 2016 r. wyniost 6,38. To sporo,
cho¢ daleko nam jeszcze do Irlandii, gdzie
wynosi on 10,84, czy do Wegier. Problemem
jest jednak rodzaj stosowanych czynnikow
krzepniecia. Zdecydowana wiekszo$¢ do-
stepnych w Polsce lekéw to czynniki oso-
czopochodne, wytwarzane z osocza pozy-
skiwanego od wielu dawcoéw, uwazane przez
wiekszos¢ ekspertdow za mniej bezpieczne.
W leczeniu dorostych chorych tylko 3-5%
wykorzystywanych lekéw to nowoczesne
czynniki rekombinowane. Jak ocenita to prof.
Krystyna Zawilska: ,,Czynniki rekombinowane
to nie tylko wieksze bezpieczenstwo, ale tez
lepsza skutecznos¢. Modyfikacja czasteczki
pomaga uzyska¢ dodatkowe efekty, np.
powstajg czynniki o przedtuzonym dziataniu.
Dzis pacjent z hemofilig A musi przyjmowac
150 zastrzykéw dozylnych rocznie. Dzieki
lekom dtugo dziatajacym liczna zastrzykéw
mogtaby zmniejszy¢ sie do 100, a w hemofilii
B — jeszcze bardziej. Pojawiajg sie tez nowe
leki, ktére catkowicie zmieniajg leczenie
chorych — mozna je podawac podskoérnie, raz
w tygodniu. ChcielibySmy, by polscy chorzy
tez mielido nich dostep”.

Réwniez nie wszystkie dzieci majg szanse
na leczenie czynnikami rekombinowanymi.
W programie leczenia profilaktycznego dzieci
wcigz istnieje archaiczny zapis, niepoparty
wiedzg medyczng, zgodnie z ktérym tylko
dzieci, ktére nigdy nie byty leczone lekami
osoczopochodnymi, mogg stosowa¢ w le-
czeniu czynniki rekombinowane.

Jak dobrze =zorganizowa¢ opieke nad
chorymi na hemofilie, pokazuje przyktad
Wegier. Organizacja opieki nad chorymi ze

skazami krwotocznymi na Wegrzech jest na
bardzo wysokim poziomie. Chorzy maja
zapewniong kompleksowg opieke medyczna,
szeroki dostep do rekombinowanych czyn-
nikow krzepniecia oraz mozliwos¢ korzy-
stania z nowoczesnych terapii. David
Lencses z wegierskiego Stowarzyszenia
Chorych ujat to tak: ,W moim kraju jest
wyspecjalizowany osrodek kompleksowe;j
opieki dla chorych na hemofilie, ktory
wspotpracuje z lekarzami i podmiotami
leczniczymi, co zapewnia nam zindywiduali-
zowang, interdyscyplinarng opieke. Panstwo
zapewnia nam sprawdzony w wielu krajach
i zalecany przez Parlament Europejski efek-
tywny model leczenia. Dzieki temu mozemy
prowadzi¢ aktywne zawodowo i rodzinnie
zycie, zapominajgc o chorobie”. Na Wegrzech
43% stosowanych czynnikow krzepniecia to
leki rekombinowane. Jeszcze raz zacytujmy
Davida Lencsesa: ,0d urodzenia jestem
leczony profilaktycznie, zawsze bytlem osobg
aktywng, gratem w pitke nozng, siatkdwke,
koszykdéwke, nigdy nie czutem sie poszko-
dowany przez to, ze mam hemofilie, m.in.
dlatego, ze panstwo zapewnia mi dobry
dostep do lekéw i dobrg organizacje
leczenia”.

Prezes PSCH Bogdan Gajewski podsu-
mowat to nastepujgco: ,Mamy nadzieje, ze
Agencja Oceny Technologii Medycznych
i Taryfikacji, do ktérej trafita teraz nowa edycja
Narodowego Programu, poprze go. Realiza-
cja nowej edycji Programu moze spowo-
dowaé, ze Polska doréwna do standardow
europejskich, jesli chodzi o leczenie hemofilii.
Z nadziejg czekamy na dobry Program”.

(oprac. as)

Gala 30-lecia naszego Stowarzyszenia

16 maja br. odbyto sie w Warszawie
uroczyste spotkanie, podczas ktorego
Swietowano jubileusz trzydziestolecia Pol-
skiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.
W obecnosci przedstawicieli kot terenowych
oraz zaproszonych gosci miaty miejsce trzy
wystgpienia: Krzysztof Swiecicki opowiedziat,
jak wygladato leczenie hemofilii w okresie od
konca drugiej wojny Swiatowej do powstania
Stowarzyszenia. Adam Sumera przedstawit
bilans dokonan w ciggu trzydziestu lat
istnienia PSCH, a prezes Bogdan Gajewski
wskazat najwazniejsze wyzwania, jakie stojg
przed naszg organizacjg w nadchodzacych
latach.

Potem nastgpito wreczenie okoliczno-
Sciowych statuetek, bedgcych wyrazem
uznania dla oso6b, ktére potozyly istotne
zastugi dla chorych na hemofilie w okresie
istnienia Stowarzyszenia. Prowadzgca te
czes$¢ Gali Bernadetta Pieczynska w sym-
patyczny sposoéb przyblizata sylwetke
kazdego z wyréznionych. Statuetki otrzymali
lekarze, przedstawiciele ministerstwa zdrowia
oraz dziennikarze.

Jako pierwsza statuetke otrzymata
profesor Krystyna Zawilska — lekarz, ktory
potrafi pacjentom przywraca¢ wiare w real-
nos¢ poprawy ich leczenia, pokazujgc, na
podstawie swojego miedzynarodowego
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doswiadczenia naukowego, jak niewiele dzieli
nas od rzeczywisto$ci bez bdlu i bez leku
o dostep do najbezpieczniejszego leczenia.
Przede wszystkim jednak wspiera nas w urze-
dowej walce o dostep do najnowoczesniej-
szych lekow. Pani profesor Zawilska odebrata
rowniez drugg statuetke, jako Przewodni-
czgca Grupy ds. Hemostazy Polskiego
Towarzystwa Hematologéw i Transfuzjolo-
gbéw, przyznang za zaangazowanie wszyst-
kich cztonkéw wspomnianej Grupy w po-
prawe jakosci leczenia chorych na hemofilie
iinne skazy krwotoczne. Za wieloletnig opieke
medyczng nad chorymi na hemofilie i po-
krewne skazy krwotoczne statuetki otrzymali
takze profesor Jerzy Windyga i docent Anna
Klukowska. Za szczegdlng pomoc, opieke
i zaangazowanie w jako$¢ leczenia chorych
na hemofilie i inne skazy krwotoczne statuetki
wreczono profesorowi Wiestawowi Jedrzej-
czakowi, docentowi Pawtowi tagunie i dokto-
rowi Andrzejowi Misiakowi. Za przygotowanie
programu profilaktycznego dla dzieci chorych
na hemofilie, a takze za zaangazowanie na

at

rzecz chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne statuetke odebrat Piotr Marusza.
Nagrodzono réwniez ministra Marka Balic-
kiego, dzieki ktoremu stato sie mozliwe
przyjecie w 2005 r. Narodowego Programu.
Wreszcie wyrazem wdziecznosci i uznania
za medialng pomoc, bez ktérej wszelkie
starania o poprawe naszego leczenia bytyby
tylko gtosem wotajgcego na pustyni, byty
nagrody przyznane paniom dziennikarkom:
red. Joannie Mordze, red. Katarzynie
Pinkosz, red. Matgorzacie Wisniewskiej i red.
Monice Zalewskiej. Bez ich wsparcia i dzien-
nikarskiej determinacji swiadomos$¢ spo-
teczna w zakresie hemofilii niewiele réznitaby
sie od tej sprzed lat. Nagrodg — niespodziankg
byto wreczenie statuetki naszemu prezesowi,
Bogdanowi Gajewskiemu za niezmierzone
zaangazowanie w formalng strone poprawy
naszego leczenia, poréwnywalne z ostrym
dyzurem petnionym dwadziescia cztery go-
dziny na dobe przez siedem dni w tygodniu.
Przy okazji wreczania statuetek pro-
wadzgca catg Gale red. lwona Schymalla

Laureaci z otrzymanymi statuetkami (brakuje jedynie red. Matgorzaty Wisniewskiej,
ktora z przyczyn obiektywnych dotarta na Gale dopiero po zrobieniu tego zdjecia).



Prezentacje podczas pierwszej cze$ci
Gali. Adam Sumera, Krzysztof Swiecicki,
Bogdan Gajewski, Iwona Schymalla.

zadawata laureatom pytania o ich wspom-
nienia dotyczace kontaktéw z chorymi na
hemofilie. Warto przytoczy¢ tu stowa pani
docent Klukowskiej, ktdéra wspominata
pierwszy obéz rehabilitacyjny dla dzieci w Spa
le. Nie byto wtedy jeszcze mowy o leczeniu
profilaktycznym. Krioprecypitat lub osocze
trzymano w lodéwce i podawano w razie
wylewu. Do ptywania wykorzystywano Pilice,
bo nie bylo dostepu do basenu. Niektorych
mtodych pacjentow lekarze musieli nosi¢ nad
rzeke na wtasnych plecach.

Bogdan Gajewski ze statuetka.

Dr Andrzej Misiak odpowiada na pytania
red. Iwony Schymalli.

Po wreczeniu statuetek pojawit sie tort
urodzinowy, z logo Stowarzyszenia na
wierzchu. Prezes Gajewski uroczyscie ukroit
pierwszy kawatek. Potem jeszcze byta okazja
do dtugich rozméw kuluarowych.

Jubileusz spotkat sie ze znaczgcg uwaga
mediow, fragmenty relacji z Gali znalez¢
mozna na kanale YouTube i w archiwum
Forum Stowarzyszenia.

Na nastepnych stronach przytaczamy dwa
materialty opracowane na podstawie wy-
stgpien podczas Gali.

(as, bp)

Jubileuszowy tort — palce lizac.



Troche prehistorii czyli jak to byto, zanim powstato PSCH

Skrot referatu wygtoszonego na Gali z okazji
30-lecia PSCH.

Pierwszg odnotowang w $wiadomej
pamieci transfuzje krwi dostatem w wieku
okoto trzech i p6t roku w szpitalu wojskowym
w Toruniu. Byt to rok 1948. Na sali zabiegowej
oprécz mnie, krwiodawcy i trzech oséb
bezposrednio wykonujgcych przetaczanie
krwi (pierwsza pobierata strzykawkg krew od
dawcy i przekazywata napetniong strzykawke
drugiej, ktéra wstrzykiwata mi pobrang krew,
trzecia przeptukiwata oprozniong strzykawke
i podawata jg pierwszej osobie) asystowata
jeszcze grupa kilku lekarzy ciekawie
obserwujgcych ten nadzwyczajny zabieg.
Stan badan laboratoryjnych przetaczanej
krwi byt w owych czasach na tyle niedo-
skonaty, ze w dwa dni zapadtem na malarie;
dopiero wtedy okazato sie, ze dawca w czasie
wojny byt w Afryce, gdzie chorowat na
malarie.

Wiedza o istocie hemofilii byta dawniej,
delikatnie méwigc, bardzo umiarkowana. Gdy
miatem pie¢ lat, we wroctawskiej klinice
usitowano mnie wyleczy¢ z hemofilii, podajgc
co drugi—trzeci dzieh dozylnie wapno. Jak na
szczupte dziecko byly to duze dawki — za
kazdym razem po kilka strzykawek. W trakcie
tej dozylnej iniekcji robito mi sie bardzo
gorgco, chociaz pielegniarka zabiegowa
podawata to bardzo wolno.

Gdy skohczytem siedem lat i po serii
wylewéw do stawdéw kolanowych miatem
duze ktopoty z chodzeniem, zaniesiono mnie
do ordynatora oddziatu ortopedycznego
w Bydgoszczy, lekarza z tytutami naukowymi
doktora habilitowanego. Dowiedziawszy sie,
ze w mojej rodzinie hemofilia pojawia sie od
szeregu pokolen, zawotat nade mng, ze to
zbrodnia, iZ moja mama mnie urodzita.

Latem 1952 r. ztamatem noge, kos¢ udo-
wg, i od sierpnia do potowy pazdziernika
lezatem w Klinice AM przy ulicy Litewskie;j.
W czasie tej hospitalizacji wielokrotnie
dostawatem transfuzje krwi bezposrednio od
dawcoéw podobng technikg, jakg opisatem
powyzej, tyle ze byt to juz zabieg rutynowy
wykonywany przez trzy pielegniarki, za-
zwyczaj pod nadzorem jednego lekarza.
Krwiodawcy przychodzili ze Stacji Krwio-
dawstwa przy ul. Chocimskiej 5, przy
Instytucie Hematologii i Transfuzjologii, i byli
znacznie lepiej sprawdzeni niz ten pierwszy,
ktéry mnie ,poczestowal’” malarig. Ale i tak

w jednej z transfuzji dostatem z krwig bakcyla
gorgczki maltanskiej. Innych niespodzianek
na szczescie nie miatem.

Od czternastego roku zycia bytem czestym
pacjentem juz bezposrednio Instytutu Hema-
tologii. W koncu lat 50. ubiegtego wieku krew
podawano w formie kroplowki z butelki.
Oczywiscie byta to krew swiezo pobrana. Na
poczatku lat 60. zaczeto stosowacé przeta-
czanie osocza krwi, ktére mozna byto prze-
chowywaé w stanie gtebokiego zamrozenia
bez straty aktywnosci czynnikow krzepniecia.
To bytznaczny postep, ktory wkrotce umozliwit
ambulatoryjne stosowanie leczenia substytu-
cyjnego. Pacjent z krwawieniem niewyma-
gajacym hospitalizacji spedzat kilka godzin na
fotelu w korytarzu kliniki wewnetrznej
Instytutu, cierpliwie czekajgc na rozmrozenie
przepisanej przez dyzurnego lekarza dawki, a
potem przyjmujac kropla po kropli zawartos¢
wszystkich butelek osocza. Po przetoczeniu
trzeba bylo jeszcze odczekac¢ okoto godziny
dla sprawdzenia, czy nie wystgpi odczyn
uczuleniowy, co czasami sie zdarzato, no
i mozna byto wréci¢ do domu. Wkrotce po-
wstata przychodnia i pracownia pod
kierownictwem docenta (pdzniej profesora)
Stanistawa topaciuka, z wtasng salg prze-
toczen i pielegniarkg oraz drugim lekarzem.
Tutaj réwniez wykonywano zabiegi pobran,
przetoczen i wstrzyknie¢ innych lekow dla
niewymagajgcych hospitalizacji pacjentéw
niebedgcych hemofilikami. Przetaczanie
osocza i krioprecypitatu nie wymagato
uprzedniego zrobienia krzyzowki krwi, co
skrocito przygotowania, ubylo takze dodat-
kowe ktucie na pobranie prébki krwi do
krzyzéwki.

Mozliwos¢ leczenia bez ktadzenia sie do
szpitala umozliwita wielu hemofilikom prawie
normalne funkcjonowanie, ukonczenie szkoty,
a potem studiow i podjecie samodzielnego
funkcjonowania w spoteczenstwie. Warun-
kiem byta mozliwos¢ dostatecznie tatwego
dotarcia do Instytutu. Za przyktadem Instytutu
w Warszawie inne osrodki hematologiczne tez
zaczety stosowaé podobng organizacje
leczenia chorych na hemofilie i inne skazy
krwotoczne.

Opodznienie w szerszym wdrozeniu lecze-
nia czynnikami liofilizowanymi, ktére mozna
przechowywac¢ w temperaturze kilku stopni,
czyli np. w domowej lodéwce, oraz bardzo
pragmatyczna procedura karencji zamrozo-
nego osocza zaowocowaty uniknieciem
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powszechnego zakazania polskich pacjentow
wirusem HIV. Procedura wdrozona przez
Polskg Stuzbe Krwi polegata na tym, ze
pobrane i zamrozone osocze trafiato do
magazynu-chfodni i zostawato przekazywane
do terapii dopiero wtedy, gdy dawca zgtosit sie
drugi raz do Stacji Krwiodawstwa, a powtérne
badanie nie wykazato obecnosci wirusa.
W ten sposéb polscy pacjenci unikneli losu
chorych otrzymujacych czynniki antyhemo-
filowe produkowane masowo przez niektore
koncerny farmaceutyczne z osocza trafiaja-
cego od wszystkich dawcow do ,wspdlinego
kotta”.

Dzi§ jako emeryt czasem zartobliwie
mowie, ze wszystko w moim zyciu stato sie
przez ten Instytut Hematologii. Gdyby nie
Instytut, to juz od ponad szescdziesieciu lat
spokojnie wachatbym kwiatki od spodu,
zamiast sie meczy¢ — uczy¢ sie, pracowac,
jezdzi¢ po Swiecie, zaktada¢ rodzine,

wychowywac dzieci i wnuki, a latem zeglowac
z nimi po Mazurach.

Krzysztof M. Swiecicki

Autor artykutu z Ksawerym, najmtodszym
wnukiem, na jachcie.

Bilans trzydziestolecia

Wszystko zaczeto sie od pisma wystoso-
wanego 30 listopada 1987 r. do naczelnika
dzielnicy Warszawa-Mokotow przez trzy-
osobowg grupe inicjatywng, ktérg tworzyli
Ludwik Kochowski, Witold Gajewski i Marek
Stawek. W pismie znalazta sie prosba o zgo-
de na zorganizowanie spotkania w celu
zatozenia stowarzyszenia pod nazwg ,Pol-
skie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
i Skazy Krwotoczne”. Zebranie zatozyciel-
skie, w ktorym uczestniczyto 17 oséb, odbyto
sie 21 stycznia 1988 r., a 19 maja 1988 r.
Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemo-
filie zostato wpisane do rejestru stowarzyszen
i zwigzkoéw Wydzialu Spoteczno-Administra-
cyjnego Urzedu m. st. Warszawy.

Pierwszym prezesem Stowarzyszenia zo-
stat Marek Stawek, ktéry sprawowat te funkcje
do konca lutego 1990 r.; musiat zrezygnowac
ze wzgledu na stan zdrowia. Drugi prezes,
Zbigniew Sendutka, odznaczony z inicjatywy
dzieci chorych na hemofilie Orderem
Usmiechu, petnit te funkcje od 1990 r. do 2007
r., a wspierata go w tym jego zona, Elzbieta.
Od pazdziernika 2007 r. prezesem jest
Bogdan Gajewski.

Stowarzyszenie ma obecnie 14 kot tere-
nowych i zrzesza ponad 1750 cztonkow. Od
2008 r. ma status Organizacji Pozytku Pu-
blicznego, co pozwala by¢ beneficjentem
wptat z tytutu 1 procenta przy rozliczaniu PIT.

Zgodnie ze statutem celem Stowarzysze-

nia jest pomoc chorym na hemofilie i inne
wrodzone skazy krwotoczne, bez wzgledu na
przynaleznos¢ tych oséb do stowarzyszenia,
w szczegolnosci w zakresie opieki medycz-
nej, rehabilitacji, pomocy socjalnej i pomocy
prawnej.

Nie bytoby tylu sukceséw Stowarzyszenia,
gdyby nie nasi lekarze. Ten familiarny zaimek
jest w petni uzasadniony — dziatania Stowa-
rzyszenia byty wspierane przez wielu lekarzy
oddanych idei niesienia pomocy chorym na
hemofilie. Wspomagali nas oni takze przez
uczestnictwo w Radzie Medycznej naszego
Stowarzyszenia. Niektorych z nich nie ma juz
wsrod nas. Nalezy tu wspomnie¢ profesora
Stanistawa topaciuka, doktor Haline Cetna-
rowicz, profesora Marka Ziemskiego.

Stowarzyszenie jest aktywne nie tylko
w kraju. PSCH jest cztonkiem dwéch waznych
organizacji miedzynarodowych: EHC (organi-
zacji zrzeszajgcej organizacje chorych na
hemofilie praktycznie z catej Europy) i WFH
(Swiatowej Federacji ds. Hemofilii, stowarzy-
szenia organizacji chorych na hemofilie ze
113 krajéw, bedacego agendg WHO i ma-
jacego silnie rozbudowang rade medyczng).
Nasze Stowarzyszenie scisle wspoétpracuje
Zz nimi, uczestniczgc w przedsiewzieciach
organizowanych przez te organizacje (np.
stuzgc wiedzg i pomocg dopiero rozpoczyna-
jacym dziatalno$¢ stowarzyszeniom chorych
na hemofilie w Moldawii i Albanii). Na
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podkreslenie zastuguje fakt, ze dr Radostaw
Kaczmarek, cztonek Zarzgdu Gtéwnego
PSCH, od 2012 r. zasiada we wtadzach EHC.
Warto dodac, ze z rekomendacji PSCH prof.
Jerzy Windyga jest czionkiem Rady Me-
dycznej WFH.

Wsréd osiggnie¢ Stowarzyszenia nalezy
zwréci¢ uwage na intensywnos¢ dziatan
edukacyjno-informacyjnych. Do tej pory Sto-
warzyszenie wydato 34 ksigzeczki i 7 piyt
DVD, w istotny sposob poszerzajgc dzieki nim
wiedze o hemofilii wérdd chorych, ich rodzin,
a takze lekarzy pierwszego kontaktu, nau-
czycieli czy opiekunek matych dzieci. Ta
dziatalno$¢ wydawnicza byta mozliwa dzieki
1% z PIT przekazywanemu przez wiele oséb
z catej Polski.

Od 1998 r. ukazuje sie Biuletyn Infor-
macyjny naszego Stowarzyszenia. Mozna
w nim znalez¢ materialy przydatne dla
chorych na hemofilie i cztonkéw ich rodzin —
nie tylko na temat hemdfilii i jej leczenia czy
aktualnego zaopatrzenia w czynnik; porusza-
ne sg takze kwestie psychologiczne, porady
praktyczne (np. dotyczace podawania czynni-
ka), sprawy socjalno-prawne. Rozpoczyna-
lismy od kolportazu Biuletynu na papierze,
obecnie dominuje wersja elektroniczna
rozsytana przez Internet i dostepna takze na
stronie internetowej Stowarzyszenia. Do tej
pory ukazato sie juz 56 numerdw, a archiwum
Biuletynu jest kopalnig materiatow dla os6b,
ktére dopiero niedawno dotgczyly do naszego
grona, zwlaszcza mtodych rodzicéw dzieci
zhemodfilia.

Od pewnego czasu jestesSmy takze na
Facebooku — mozna tam znalez¢ nie tylko
Biuletyny, ale takze aktualnosci i archiwalne
dokumenty Stowarzyszenia.

Od 2001 r. dziata specjalna grupa
dyskusyjna — forum internetowe poswiecone
hemofilii (forum_psch). Jest otwarte dla
wszystkich chetnych, ale jednoczes$nie nie-
dostepne dla przypadkowych osob z ze-
whnatrz, co zapewnia pewng prywatnos¢. Jest
to swietne miejsce do wymiany doswiadczen,
uzyskiwania informacji, wyrazania opinii. Z fo-
rum korzysta obecnie ponad 930 uczest-
nikow.

Duza czes$¢ pracy Stowarzyszenia odbywa
sie w poszczegolnych kotach terenowych.
Kota te zorganizowaty dziesigtki szkolen i war-
sztatdbw poswieconych hemofilii, skierowa-
nych do pacjentéw i ich rodzin. Oprécz
informaciji o réznych problemach bezposred-
nio zwigzanych z hemofilig byty prezento-
wane takze tresci psychologiczne. Odbywaty

sie takze warsztaty praktyczne poswiecone
zdobyciu umiejetnoéci iniekcji i autoiniekciji,
prowadzone przez pielegniarki. Warto
wspomniec o akcji ogolnopolskich warsztatéw
fizjoterapeutycznych. W ubiegtym roku odbyty
sie cztery takie spotkania: w Warszawie
(2630 czerwca 2017 r.), w Zielonej Goérze
(23 sierpnia 2017 r.), w Gdansku (25-29
wrzesnia 2017 r.) i w Lublinie (4-8 grudnia
2017r.).

Mato kto pamieta, ze w poczatkach swoje;j
dziatalnosci Stowarzyszenie czynnie uczest-
niczylo w pozyskiwaniu czynnikow krzep-
niecia — nawigzujgc wspotprace z organizacjg
AmeriCares i ze Szwajcarskim Czerwonym
Krzyzem, ktére na zasadzie darow przez
sze$¢ lat (1993-1999) dostarczaty pierwsze
duze partie czynnikdbw w ramach ,docho-
dzenia do samowystarczalnosci Polski w za-
opatrzeniu w czynniki krzepniecia”.

Wazng forma dziatalnosci Stowarzyszenia
byto organizowanie obozoéw rehabilitacyjnych
dla dzieci — sprawa szczegdlnie istotna
w okresach, kiedy czynniki krzepniecia byty
mato dostepne. Do tej pory wiele oséb
wspomina obozy w Spale, ktére poza

rehabilitacjg przynosity takze integracje
zrowiesnikami.
Z informacjami dotyczacymi hemofilii,

probleméw jej leczenia oraz potrzeb chorych
zmagajgcych sie z chorobg docieraliSmy do
medidow — do prasy, radia, telewizji oraz
Internetu. Poza programami informacyjnymi
trafialismy takze do audycji o charakterze
bardziej ogdélnym, np. do programu Anny
Dymnej ,Spotkajmy sie”.

Osobnym osiggnieciem byfa zorganizowa-
na w 2008 r. wystawa zdje¢ chorych na
hemofilie przygotowana przez Krzysztofa
Millera. Renomowany fotograf, jeden z juro-
row konkursu World Press Photo 2000,
dziennikarz, ktéry fotografowat wszystkie
najwazniejsze wydarzenia i konflikty politycz-
ne w Europie, Azjii Afryce, m.in. rozpad krajow
bytej Jugostawii, rozpad ZSRR, wojne w Cze-
czenii, stworzyt niezwyktg wystawe. Kazdemu
ze swoich bohateréw poswiecit caty dzien,
starajgc sie, by to jedno zdjecie na wystawe
byto syntezg pasjii marzen danej osoby.

Przypomnijmy, Zze Narodowy Program
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne, regulujgcy leczenie
dorostych pacjentéw, funkcjonuje od 2005 r.
Obecna edycja (2012—-2018) konczy sie w gru-
dniu br. Wcigz trwajg intensywne starania
0 przyjecie przez Ministra Zdrowia kolejnego
Narodowego Programu, na lata 2019-2023.
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Program lekowy ,Zapobieganie krwawie-
niom u dzieci z hemofilig Ai B”, obowigzujacy
od 2008 r., zapewnia profilaktyczne
podawanie czynnika krzepniecia praktycznie
wszystkim dzieciom z ciezkg postacig
hemofilii.

Na zakonczenie kilka stow o jednym z
osiggnie¢ naszego Stowarzyszenia. Jeszcze
okoto roku 2000 trwata walka, by uzyskaé
wskaznik zuzycia czynnika VIII na gtowe
statystycznego mieszkanca Polski na po-
ziomie 2,0 jednostek. Obecnie ma on wartosé
6,67 jednostek. Cho¢ nadal daleko nam do
poziomu np. Wegier, gdzie ten wskaznik
przekracza juz 10 jednostek, to mozemy
mowic¢ o duzej poprawie sytuacji chorych na
hemofilie w Polsce.

Wecigz nierozwigzanym problemem jest
utworzenie sieci Osrodkéw Leczenia
Hemofilii (HTC) i O$rodkow Kompleksowej
Opieki nad Chorymi na Hemofilie (HCCC),
zgodnie z zaleceniami Parlamentu Euro-
pejskiego. Dla utworzenia Osrodkéw konie-
czna jest prawidtowa wycena procedur

medycznych dotyczgcych chorych ze
skazami krwotocznymi (ich leczenie jest duzo
drozsze i zwykle diluzsze). Brakuje takiej
wyceny dlaleczenia ambulatoryjnego oraz dla
procedur szpitalnych innych niz hema-
tologiczne.

Nadal czekamy na przyjecie przez
Ministerstwo procedur ratunkowych, ktére
zapewnig chorym ze skazami krwotocznymi
wieksze bezpieczenstwo po wypadku.

Przed nami wiele pracy, ale z satysfakcjg
mozemy patrze¢ na to, co Stowarzyszeniu
udato sie dokonaé przez minione trzydziesci
lat.

Adam Sumera

Przy okazji jubileuszu PSCH chciatbym
Skierowac apel do tych, ktérzy w Stwa-
rzyszeniu dziatajg od poczagtku, o nadsytanie
informacji i wspomnienn o tych pionierskich
czasach. Ja z PSCH jestem zwigzany od
1998 r., weczesniejsze dziatania znam jedynie
Z dokumentow i opowiadan kolegow. (as)

Informacje z kot

Gdansk

Jak zwykle co roku, Zarzad Kota
Terenowego w Gdansku zorganizowat w dniu
22 kwietnia br. wiosenne spotkanie cztonkow
Kota. Tym razem tematyka dotyczyta
uszkodzen stawow oraz ich rehabilitacji.

Pierwszym zaproszonym prelegentem byt
dr Dawid Jaskalski, chirurg-ortopeda z UCK w
Gdansku. Wygtosit wyktad ,Przychodzi pa-
cjent z hemofilig do lekarza ortopedy. A orto-
peda wystraszony... co robi¢?”. Dr Jaskolski
w bardzo ciekawy i przystepny sposéb omoéwit
rodzaje problemow, z jakimi borykajg sie
zgtaszajgcy sie do niego pacjenci chorzy na
hemofilie. Przedstawit obrazy znieksztat-
conych artropatig hemofilowg stawow tok-
ciowych, kolanowych, biodrowych. Zgroma-
dzeni stuchacze zapoznali sie z réznymi
rodzajami zabiegdéw, ktérych celem jest
poprawa sprawno$ci zniszczonych stawéw
lub chociazby komfortu zycia. W trakcie
wyktadu chorzy i ich rodziny zadawali liczne
pytania, na ktére dr Jaskélski udzielat
fachowych i wyczerpujgcych odpowiedzi.

Jako drugi gtos =zabrat fizjoterapeuta,
Tomasz Marciniak. W czasie dtugiego wykfa-
du, ktory byt ilustrowany licznymi przyktadami
¢wiczen, pan Marciniak podkreslat olbrzymiag
wartos¢ ¢wiczen fizycznych w zyciu kazdego
cztowieka, zwlaszcza za$ takiego z proble-

mami narzgdow ruchu. Przedstawit kilka
podstawowych zasad, ktérymi muszg kiero-
wac sie chorzy na hemofilie, podejmujgc trud
¢wiczen usprawniajgcych. Wskazywat, ze
rehabilitacjia moze by¢ prowadzona jedynie
pod ostong czynnika i nie moze powodowac
bolu. Pan Marciniak stwierdzit, ze same
zabiegi fizykoterapeutyczne bez ¢Ewiczen
fizycznych nie przyniosg efektu — lub efekty
bedg niewielkie. Wskazat rowniez na wielkie
znaczenie stylu zycia, odzywiania i utrzymy-
wania codziennej aktywnosci fizycznej. W cza-
sie prelekcji fizjoterapeuta pokazywat
podstawowe c¢wiczenia, ktére kazdy chory
moze wykonywac¢ w domu przy uzyciu ogolnie
dostepnych przyrzgdéw. Podkreslit wage
systematycznosci i wszechstronnosci indy-
widualnie dobranych ¢wiczen.

Na zakonczenie zebrania wystgpit nizej
podpisany, prezes Kota Terenowego w Gdan-
sku. Wystgpienie dotyczyto biezgcej dziatal-
nosci Kota, zachecato takze do odpisu 1% na
rzecz PSCH. Podkreslono réowniez wielkie
starania Prezesa Zarzadu Giéwnego PSCH,
Bogdana Gajewskiego o utrzymanie standar-
doéw leczenia chorych na skazy krwotoczne
w Polsce w ramach tworzonego Narodowego
Programu.

Ryszard Jurczyk
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Lublin

16 czerwca br. odbyto sie w Lublinie
spotkanie chorych na hemofilie i pokrewne
skazy krwotoczne oraz ich rodzin, potgczone
z warsztatami. Spotkanie przebiegato dwu-
torowo — w jednej sali dla dorostych chorych,
w drugiej — dla chorych dzieci i ich rodzicéw.
Warsztaty psychologiczne w obydwu grupach
przeprowadzita Sylwia Barsow z Gdanska.
W trakcie rozmowy z panig psycholog
uczestnicy mieli okazje nie tylko poznac istote
probleméw, z ktérymi sie zmagajg, lecz
réwniez lepiej sie wzajemnie zaznajomic.
Prelegentkami w grupie dorostych chorych
byly ponadto dr Anna Maria Buczma z IHIT
w Warszawie, dr Justyna Kozihska z SP
Szpitala Klinicznego nr 1 w Lublinie oraz
dr Dorota Kosinska z Banku Krwi tegoz
szpitala. Poruszane tematy dotyczyty organi-
zacji IHiT, choréb wieku dojrzatego u hemo-
filikow oraz realizacji Narodowego Programu
Leczenia Hemofilii i Pokrewnych Skaz Krwo-
tocznych. Ostatnie zagadnienie miato szcze-
golne znaczenie, biorgc pod uwage wygasa-
jacy obecnie Program i brak ostatecznej
akceptacji nowego Programu przez rzadza-
cych. Sytuacja ta wzbudza najgtebsze
zaniepokojenie Srodowiska chorych na

Poznan

Zgodnie z tradycjg Poznanskiego Kofa
Terenowego PSCH takze w tym roku czion-
kowie naszego kota spotkali sie z okazji
Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie, tym
razem obchodzonego pod hastem ,Sharing
knowledge makes us stronger’ (co mozna
przetozyc¢jako ,Dzielenie sie wiedzg czyninas
silniejszymi”).

Poniewaz w tym roku kohczy sie Narodowy
Program Leczenia Chorych na Hemofilie,
a kolejny, przygotowany na lata 2019-2023,
nie zostat jeszcze zatwierdzony, omowienie
jego najistotniejszych zatozeh stanowito
najwazniejszg cze$¢ naszego spotkania,
mistrzowsko przedstawiong przez panig
profesor Krystyne Zawilskg. Najwazniejszymi
jego postulatami pozostaje kwestia utworze-
nia osrodkéw referencyjnych kompleksowo
leczgcych chorych na hemofilie, problem
dostepnosci do rekombinowanych czynnikow
krzepniecia i do nowych metod niesubsty-
tucyjnego leczenia hemofilii. Program do dzis
pozostaje na etapie zatwierdzania przez
odpowiednie komorki urzedowe, co niestety
budzi pewien niepokdj w obszarze petnej
realizacji zawartych w nim zatozen. Zarzad
Stowarzyszenia podjat juz kolejne kroki, by

hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,
czemu wyraz dano na zebraniu, wystoso-
wujgc do Ministra Zdrowia petycje zawie-
rajgcg postulat przyspieszenia prac nad
definitywnym przyjeciem Programu na
kolejne lata. Apel do Ministra podpisali
wszyscy uczestnicy spotkania, liczac na
zapewnienie przez Ministerstwo ciggtosci
leczenia, ktérego brak oznaczatby zagrozenie
zdrowia, jak réwniez zycia chorych. Grupa
rodzicow i chorych dzieci wzieta udziat
w warsztatach psychologicznych, a takze
wystuchata prelekcji, ktore przedstawity
dr Irena Woznica-Karczmarz z USD w Lubli-
nie, wymieniona juz wyzej dr Justyna
Kozinska oraz pani Joanna Nieczypor z firmy
Shire. Prezentacje dotyczyty wyzwan
zwigzanych z przejsciem chorych z opieki
pediatrycznej do internistycznej, typowych
i specyficznych dylematdw rodzicielskich wy-
stepujacych na réznych etapach rozwoju
chorego dziecka oraz prowadzenia w trakcie
leczenia dzienniczka elektronicznego ,Zero
bleeds”. Po spotkaniu uczestnicy mieli czas
na spokojng wymiane doswiadczen w trakcie
lunchu.

tukasz Brzana

Prof. Krystyna Zawilska podczas prezen-
tacji.

w mozliwie maksymalnym stopniu zagwara-
ntowaé niezmiennos$¢ proponowanych w Pro-
gramie warunkéw leczenia pacjentow
chorych na hemofilie i pokrewne skazy krwo-
toczne.

Godnym wuwagi wystgpieniem byta
prezentacja magistra fizjoterapii Janusza
Zawilskiego, znanego dobrze naszym pa-
cjentom z przywracania do stanu uzywalnosci
stawow na pozér juz ,nieuzywalnych”, a wszy-
stko to w duzej mierze dzieki wtasciwemu
doborowi najnowszych urzgdzen reha-
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bilitacyjnych zaleznie od stanu i mozliwosci
pacjenta. Do tych innowacyjnych urzadzen
nalezy miedzy innymi bieznia antygrawita-
cyjna, radiofrekwencja, a przede wszystkim
aparat Salus-Talent, ktérego przeciwbdlowe
dziatanie opiera sie na gtebokiej stymulacji
elektromagnetycznej. O szczegodtach wyko-
rzystania nowinek technologicznych w re-
habilitacji nie tylko osob chorych na hemofilie
mozna byto niedawno postucha¢ w Radio
Index, materiat dostepny jest pod linkiem:
https://plpl.facebook.com/index96fm/videos/
10160547849305657/. Na tegorocznym kon-
gresie WFH na jednym ze stoisk prezen-
tujgcych najnowszy sprzet rehabilitacyjny
pojawito sie przestanie rozwijajgce tresci
omawiane we wspomnianej audycji: ,Jesli
czujesz cos, zrob cos z tym” — mysl ta wydaje
sie szczegodlnie wazna w kontekscie szyb-
kiego reagowania na urazy w przypadku cho-
rych na hemofilie i pokrewne skazy krwo-
toczne; w przeciwnym wypadku leczenie oraz
rehabilitacja stajg sie i dtugotrwate, i kosz-
towne. Warto o tym przestaniu pamietac takze
przed zabiegiem endoprotezoplastyki, czy juz
po wykonanym zabiegu. Naprawi¢ uszko-
dzong czes¢ ciata to jedno, utrzymac ja
w dobrej formie to drugie, a to juz kwestia
naszej wewnetrznej motywacji — nie we
wszystkim wyreczy nas technika.

Pozostatg cze$¢ kwietniowego spotkania
wypetnity prezentacje i wypowiedzi dr Haliny
Bobrowskiej i dr Marioli Bober. Obie panie
doktor, odnoszac sie odpowiednio do opieki
nad pacjentem niepetnoletnim i dorostym,
szczegolny nacisk potozyty na zmiany w pro-
cesie nadzoru medycznego w okresie zmiany
osrodka leczenia, kiedy nastolatek wchodzi
w dorostos¢. Poza zmianami dotyczgacymi
sposobu prowadzenia rejestru podan czyn-
nika (elektroniczny system obowigzuje u cho-

rych do 18 roku zycia, tradycyjny w postaci
papierowego dzienniczka podan w przypadku
pacjentéw dorostych) inny jest tez system
dystrybucji czynnika — nie ma dostaw
domowych w przypadku oséb dorostych, choé
to one raczej majg wieksze problemy z po-
ruszaniem sie niz mitodziez leczona dzi$
profilaktycznie. Takze w tym obszarze decy-
dujgcg okaze sie kwestia wprowadzenia
w zycie i realizacji Narodowego Programu
Leczenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne na lata 2019-2023, na co
niecierpliwie czekamy.

Bernadetta Pieczynska

Mgr Janusz Zawilski przed warsztatami.

Kolejny wyjazd szkoleniowo-integracyjny

Od kilku lat kaliskie koto PSCH, jako jedyne
w Polsce, organizuje wyjazdy integracyjne,
zwykle we wspoétpracy z innymi kotami
(w 2013 r. do Krakowa, z kotem poznanskim
i z udziatem kota krakowskiego; w 2014 r. do
Uniejowa, z kotem tédzkim; w 2016 r. do
Wroctawia, z kotem tédzkim i z udziatem kota
wroctawskiego; w 2017 r. ponownie do
Uniejowa, z kotem poznanskim i tédzkim).
Dzieki inicjatywie i wytrwatosci Barbary
Cwik’fy, prezesa Kota PSCH w Kaliszu,
w dniach 9-10 czerwca br. odbyt sie kolejny
wyjazd, tym razem do Bydgoszczy i Torunia.

Wzieto w nim udziat ponad 50 osob z kota
kaliskiego it6dzkiego.

Zgodnie z planem najpierw zawitaliSmy do
Bydgoszczy, gdzie razem z czionkami kota
kujawsko-pomorskiego wzieliSmy udziat
w warsztatach edukacyjnych dla pacjentow
chorych na hemofilie oraz ich opiekunoéw.
Prezentowane prelekcje podzielono na dwa
bloki, dla rodzin z dzieémi oraz dla dorostych
pacjentéw. Program dla rodzin z dzieémi
zawierat m.in. wystgpienia dr. Andrzeja
Kofttana ,Hemofilia — prawdy i mity” oraz mgr
Martyny Wozniak ,Aplikacja Zero Bleeds —
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dzienniczki elektroniczne”. Program dla
dorostych pacjentow dawat zas mozliwo$é
dyskusji z prelegentem, paniag mgr Martg
Rusek, w trakcie jej wystgpienia zatytuto-
wanego ,Jak radzi¢ sobie z chorobg prze-
wleklg”. Oprocz tego wystuchaliSmy jeszcze
ciekawych wystgpien dr Anny Buczmy (,Czy
hemofilia jest chorobg krélewska”) oraz
dr. Pawla Ambroziaka (,Zabieg endoprotezy
uszkodzonego stawu u pacjenta chorego na
hemofilie”). Najbardziej jednak wszystkich
uczestnikow rozbawit (bawigc uczyt) mgr
Adrian Zadorecki. W peten humoru i dowcipu
sposbéb, w trakcie swojego wystgpienia
(,Stany zagrozenia zycia — model postepo-
wania”), przedstawit zgromadzonym istotne
elementy i procedury udzielania pierwszej
pomocy W razie zagrozenia zycia. Warsztaty
zakonczyta seria pytan do prelegentéw. Po
lunchu pozegnaliSmy goscinng Bydgoszcz
i udalismy sie w okoto godzinng podréz do
Torunia.

Po dojechaniu na miejsce, pé6znym po-
potudniem, najpierw udaliSmy sie na obiado-
kolacje do gospody, jednej z najstarszych
w Europie (dziatajgcej od 1489 r.); w minio-
nych wiekach goscili tu m.in. Jan 11l Sobieski,
Kazimierz Jagiellonczyk czy Napoleon.
Potem nasza grupa podzielita sie na dwie
czesci i — na zmiane — jedni indywidualnie
chodzili po starym miescie, a drudzy
poznawali historie Torunia, jezdzgc nie-
samowitymi pojazdami, retro-meleksami.
ZobaczyliSmy m.in. Krzywg Wieze, Dom Mi-
kotaja Kopernika, Ratusz Staromiejski,
Katedre Sw. Jana oraz Dwér Mieszczanski.

Drugi dzien nie byt wcale mniej atrakcyjny.
Po $niadaniu i wykwaterowaniu (z hotelu
,Ibis” — dostosowanego dla osdb niepetno-
sprawnych) udaliSmy sie wszyscy w ten
upalny poranek nad Wiste, skad wyruszyliSmy
w rejs statkiem po krélowej naszych rzek. Ale
kulminacjg dnia okazata sie nasza wizyta
(a moze raczej czeladnicze terminowanie)
w Torunskim Zywym Muzeum Piernika

(www.muzeumpiernika.pl) przy ulicy
Rabianskiej 9. Wszystkich, ktoérzy chcg po-
znac tradycje wypieku torunskiego piernika,
historie miasta, $redniowieczng kulture
i jezyk, i to wszystko przedstawione w nie-
zwyktej atmosferze i z humorem, serdecznie
zachecamy do odwiedzenia tego interesu-
jacego miejsca. My tam byliSmy i pierniki
wypieklismy. Na koniec jeszcze tylko pyszny
obiad w staropolskiej gospodzie i petni
pozytywnych wrazen wyruszylismy w droge
powrotng do t.odzii Kalisza.

Moge smiato powiedzieé, ze ta wspodlna
wyprawa przedstawicieli kot z Kalisza i todzi
wzbogacita nas o kolejne wrazenia i data nam
mozliwo$¢ dalszego, lepszego poznania sie
nawzajem. Dlatego tez wszystkim tym, ktorzy
przyczynili sie do jej zorganizowania i dopil-
nowali jej poszczegolnych elementow,

a szczegodlnie naszej kochanej Basi Cwikle,

sktadam wielkie podziekowania. Do zoba-
czenia na nastepnym wyjezdzie!

Robert Prencel

tédzkie Koto Terenowe PSCH

,4
Elledn 3
A ,ist czeladniczy

Niniejszym wszem i wobec zaswiadcza sig, ize

ot Atoroarpyogen
N Chorgps aSisity 1 A

pod opiekq Magistra Cechu Piekarzy Chieba Migtkiego i Niewarzonego
= i Lx
//,éa/?fél Z  Sonreceea
| A odbywszy termin godnie,
|
g starannosciq w pracy wielkq si¢ odznaczajqc,
q miarkuje tedy co je imbir, a co cynamon, potrafi mas¢ bezksztattng w ciasto
3 korzenne zagniesé, takoz rekg wprawng ma wielce, bo formq ksztaity
piernikéw wdzigczne wykraja.
Przeto my z Bozej Laski mocq nadang Nam przez Cech i czcigodng Rade

miasta Torunia tytut czeladniczy nadajemy.
) Tedy kazdy, kto list 6w okaza¢ moze, niechze w dalszq podré? si¢ uda, coby

arkana piernikarskiej sztuki u inszyc h Mistrzow zgtebiac. Za pigtnascie zas
wiosen powrdciwszy, do egzaminu mistrzowskiego przystqpi.

Dano w miescie Toruniu,

na Rabianiskief ulicy,

pod dziewigtym numerem
MUZEUM
PIERNIKA

Roku Pariskiego

2oy

U gory: kolezanki i koledzy z kofa
kaliskiego dostali swoj list czeladniczy o

podobnejtresci.
Po lewej: podczas zwiedzania Torunia.

Dalsze zdjecia na nastepnej stronie
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Takimi meleksami mozna zwiedzac¢ To-
run.

Pamiakm;e djeie cztonkdéw kota kali-
Skiego i todzkiego zrobione w Toruniu.

Bez tematow tabu

Jak zapewne pamietacie, ubiegtoroczne
obchody Dnia Chorych na Hemofilie zwracaty
juz swoim nagtéwkiem (Ustyszmy ich gfos)
szczegolng uwage na kobiety ze skazami
krwotocznymi; nota bene w Poznaniu tez w
ubiegtym roku wykorzystalismy te okazje, by
pokaza¢ kobiece oblicze hemdfilii. Echo
dyskusji poruszonych przy okazji tamtej
ogélnoswiatowej uroczystosci wybrzmiato
donosnie podczas tegorocznej konferencji
WFH w Glasgow. Szczegdlnie poruszajgcy
byt wyktad dr Claire McLintock z Auckland
City Hospital (Nowa Zelandia). Analizujgc
postrzeganie kobiet w réznych kulturach
Swiata w czasie menstruacyjnym, dr
McLintock dotkneta wielu mitoéw kulturowych
obecnych takze w naszym kraju, cho¢ nie
wymienita go z nazwy. Tym, ktorym bliska jest
znajomos¢ historii Polski z czaséw jej
wyjatkowej wielokulturowosci (por. Ksiegi
Jakubowe Olgi Tokarczuk), nieobcym za-
pewne bedzie traktowanie kobiety w okresie
menstruacji jako istoty nieczystej, ktora nie
powinna nie tylko np. wchodzi¢ do kosciota
(ten motyw zakazu znajdziemy w wielu
kulturach), ale tez np. nie powinna piec ciasta
(ten watek do dzi§ funkcjonuje w wielu
rejonach naszego kraju, wystarczy popytac
etnologéw). Przy gtebszej analizie kulturo-
wego postrzegania procesu menstruacji
w przekroju chronologicznym widac¢ raczej
alienacje i odsuwanie kobiety na margines niz
zrozumienie, ze jest to dla jej organizmu
proces dos¢ obcigzajacy, szczegodlnie gdy

w gre wchodzg tzw. krwotoczne miesigczki
u nosicielek hemofilii. W kuluarach jedna
z uczestniczek kongresu tez bedgca nosi-
cielkg zdradzita mi, ze w tym trudnym czasie
po prostu podaje sobie czynnik VIII,
rekombinowany oczywiscie, i jest regularng
pacjentkg swojego osrodka w USA.
Zaskakujgca tematyczng otwartoscig byta
sesja poswiecona seksualnosci u pacjentéw
chorujgcych na skazy krwotoczne. Ku memu
zdumieniu nie byt to jeden wyktad, lecz kilka,
na dodatek cieszacych sie sporg popularno-
Scig i znajdujacych kontynuacje w dyskusiji.
Poruszono nie tylko kwestie pici kulturowej,
homoseksualizmu czy masturbacji z per-
spektywy rozwoju cztowieka i w kontekscie
réznych kultur czy religii, ale przede wszyst-
kim catkiem szczegotowo przeanalizowano
sposoby zapobiegania urazowosci w sytu-
acjach buduarowych. Zupetnie jakby oddac
gtos Starowiczowi, Dtugoteckiej i Wistockiej,
jednoczesnie wprowadzajgc ich uprzednio
w kwestie szczegolnej kruchosci ludzi
chorujgcych na skazy krwotoczne. Zwrécono
przy okazji uwage na role seksuologa
w osrodkach referencyjnych (sic!). Ta sesja
po raz kolejny pokazata, jak mozna podmio-
towo potraktowac pacjenta, pamietajagc, ze
jest przede wszystkim istotg czujgcg i wraz-
liwg, jak kazdy zdrowy cztowiek. | po raz
kolejny potwierdzita sie stara lingwistyczna
zasada: granice mojego jezyka sgq granicami
mojego Swiata.
Bernadetta Pieczynska
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Miedzynarodowa akcja ttumaczeniowa

Podczas konferencji w Glasgow zostatam
zaproszona do udziatu w miedzynarodowym
przedsiewzieciu ttumaczeniowym Inter-
national Haemophilia Knowledge Translation
Project (HemoKT), dzieki ktéremu, obok
angielskiego, francuskiego, hiszpanskiego
i portugalskiego, jezyk polski bedzie kolejnym
jezykiem (pierwszym z Europy Wschodniej),
w jakim dostepne beda, m.in. na kanatach
YouTube, materiaty o hemofilii. Projekt jest
szeroko zakrojong akcjg, dotyczy sporej
liczby filméw o hemofilii, z r6znych obszaréow
tematycznych zwigzanych z tg skazag
krwotoczng. Ideg przewodnig projektu jest
przekazanie pacjentom prostym, niemedy-
cznym jezykiem waznych informacji o tej

.Krolewskiej” chorobie. Wybrana przez
autorow programu formuta prezentacji i vioga
w stylu pacjenci—pacjentom narzuca pewne
uproszczenia, zarbwno w obszarze termi-
nologii, jak i w formie przekazu. Wydaje mi sie
jednak, ze taki wkasnie sposob przekazywania
waznych medycznych tresci osobom, ktére na
co dzien nie majg do czynienia z medycyng,
moze okazac sie trafiony i potrzebny.
Bernadetta Pieczynska
Link do catego przedsiewziecia:
https://www.hemokt.com/
Link do pierwszego polskiego filmiku tej akcji
na kanale YouTube:
https://www.youtube.com/watch?v=_6g3PeV
mqRY

Kolejne pozytki z jednego procenta

W poprzednim Biuletynie informowalismy,
ze Stowarzyszenie zakupito dla Instytutu
Hematologii i Transfuzjologii stét dla
rehabilitacji, ktory bedzie wykorzystywany
przez chorych na hemofilie po wszczepieniu
endoprotezy. W czerwcu br. doszedt do tego
kolejny sprzet zakupiony przez PSCH:
przyrzad do c¢wiczenia ruchu w stawie

kolanowym i biodrowym o nazwie Artromot.

Zadna ziotéwka przekazywana na rzecz
naszego Stowarzyszenia nie zostanie
zmarnowana, a przekazanie jednego pro-
centa przy rozliczaniu PIT nie wigze sie z za-
dnymi wydatkami.

(as)

Gratulujemy kolegom z Francji

Czytelnikow Biuletynu z pewnoscig
ucieszyfa informacja o nagrodzie dla naszego
prezesa, Bogdana Gajewskiego, wreczona
podczas konferencji w Glasgow. Warto
jednak wspomnie¢, ze kilka dni wczesniej,
21 maja br., wazng nagrode — International
Frank Schnabel Volunteer Award (Miedzy-
narodowg Nagrode dla Wolontariuszy im.
Franka Schanbela — Frank Schnabel to
Kanadyjczyk chory na hemofilie, ktéry byt
zatozycielem WFH w 1963 r.) otrzymat prezes
Francuskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie, Thomas Sannié. Francuskie
Stowarzyszenie od lat $ledzi nasze zmagania
0 poprawe jakosci leczenia chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne,
umozliwiajgc takze publikacje na tamach
swojego periodyku o bardzo duzym zasiegu w
swiecie frankofonskim ,Hemophilie et
maladie de Willebrand” okresowych relacji
z postepu w opiece medycznej nad
pacjentami chorujgcymi na skazy krwotoczne
w Polsce. Serdecznie gratulujemy, szczegoty
dotyczgce nagrody dostepne sg tu:

https://news.wfh.org/wfh-international-frank-

schnabel-volunteer-

award/#.WwPSX4Uu0d4 .facebook
Bernadetta Pieczynska

Autorka notatki z Thomasem Sannié,
prezesem francuskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie.
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Zmiana adresu fundacji Redemptoris Missio

Jedng z mozliwosci wykorzystania mieszkancom $wiata, szczegdlnie w Afryce.
osprzetu, jaki pozostaje nam przy podawaniu  Ostatnio Fundacja zmienita adres i aktualnie
czynnika (nieuzytych motylkow, strzykawek korzysta z lokalu przy ul. Junikowskiej 48,
czy gazikdw nasgczonych alkoholem), jest 60-163 Poznan.
przekazywanie go fundacji Redemptoris (as)
Missio, ktéra niesie pomoc najubozszym

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 Traumatologiiim. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 L6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren2@gmail.com.

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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