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Terapia genowa dla os6b z hemofilig staje
Sie coraz bardziej realng mozliwoscig, dlatego
warto przeczyta¢, co dzieje sie w naszej
watrobie po takiej interwencji medycznej —
pisze o tym Radostaw Kaczmarek (s. 1).
Relacjonujemy wydarzenia z obchodow
Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie
w Polsce oraz z jubileuszu EHC (s. 2, 4).
Bernadetta Pieczyrniska omawia to, co wyda-
rzyto sie podczas pierwszej w Europie kon-
ferencji poswieconej problemom kobiet ze
skazami krwotocznymi (s. 7). Kwestie ktopo-
téw krwotocznych kobiet bedgcych nosi-
cielkami hemofilii czy obarczonych chorobg
von Wiillebranda lub innymi skazami krwo-
tocznymi pozostajg w cieniu, poniewaz w po-
wszechnej opinii krwawienia to domena
chorych na hemofilie, a zatem mezczyzn;
koniecznie trzeba zmienic¢ te sytuacje. Serie
relacji z ciekawych wydarzen zamyka tekst
o drugich ogdlnopolskich zawodach w pfty-

waniu dziecii mtodziezy z hemofilig (s. 9).

Sporo migjsca przeznaczamy na infor-
macje o tym, jak stowarzyszenia we Francji
iw Irlandii radzg sobie z aktywizowaniem i witg-
czaniem w swojg dziatalnos¢ mfodych ludzi
(s. 10). Ten materiat poddaje pod uwage za-
rzgdow wszystkich kot terenowych naszego
Stowarzyszenia. By¢ moze warto bedzie
zajg¢ sie tym tematem podczas zapla-
nowanego na jesienn walnego zjazdu naszej
organizacji.

Gratulujemy naszemu koledze wysokie-
go odznaczenia (s. 12), przedstawiamy kilka
nowinek medycznych (s. 12, 13), przeka-
zujemy takze aktualnosci z kot terenowych
(s. 13).

Mamy takze dobrg rade dla wyjezdza-
Jjgcych — jak skutecznie zastgpi¢ lodéwke do
przewozu czynnika (s. 16).

Adam Sumera

Czy czynniki krzepniecia produkowane w watrobie
pacjentéw poddanych terapii genowej sg ,,identyczne
z naturalnymi”?

Dostepnos¢ terapii genowej zwigzanej
z hemofilig A i B w ciggu najblizszych kilku lat
staje sie coraz bardziej prawdopodobna
W miare pojawiania sie wcigz nowych
obiecujgcych doniesieh z badan klinicznych.
W zwigzku z tym rodzi sie coraz wiecej pytan
dotyczgcych wtasciwosci terapii. Skojarzenie
terapii genowej z wyleczeniem z hemofilii
moze prowadzi¢ do btednych wnioskéw na
temat mechanizmu dziatania tej metody,
dlatego warto przyjrze¢ sie strukturze
czynnikdw krzepniecia produkowanych
u 0sob poddanych terapii.

Czynniki krzepniecia VIII i IX kodowane
przez wektory wirusowe stosowane w terapii

genowej majg inng budowe niz czynniki
prawidtowo obecne u zdrowych osoéb. Z po-
wodu ograniczonej pojemnosci wektorow,
rozwoj terapii genowej hemofilii A dtugo
odbywat sie wolniej niz terapii hemofilii B. Gen
kodujacy czynnik VIII jest dwukrotnie wigkszy
niz moze pomiesci¢ wektor wirusowy AAV
stosowany w terapii genowej. Dzieki temu, ze
czynnik VIl zawiera duzy fragment, ktéry nie
jest niezbedny do jego prawidtowej aktyw-
nosci (zwany domeng B), gen wprowadzany
do leczniczego wektora mozna byto ,skrocic”
az dwukrotnie. Czynnik VIII produkowany
w watrobie osoby poddanej terapii genowej
jest wiec pozbawiony domeny B. Czynnik VIII



o takiej samej strukturze (pozbawiony
domeny B) jest od lat dostepny na rynku
w postaci koncentratu rekombinowanego
czynnika VIl i szeroko stosowany w leczeniu
hemofilii.

W badaniach przedklinicznych znajdujg
sie tez ,ulepszone” warianty czynnika VIII,
ktére wskutek niewielkich zmian struktural-
nych majg wiekszg aktywnosc¢. Z kolei w naj-
bardziej zaawansowanych prébach klinicz-
nych terapii genowej hemofilii B stosuje sie
zmutowany gen kodujgcy nadaktywny czyn-
nik IX (znany jako padewski czynnik IX, ponie-
waz mutacje te odkryto u pacjenta z zakrze-
picg w szpitalu uniwersyteckim w Padwie).
Czynnik ten jest prawie 10 razy bardziej
aktywny od ,zwyktego” czynnika IX, co
oznacza, ze watroba pacjenta poddanego
terapii moze produkowa¢ 10 razy mniej
takiego czynnika (i teoretycznie przyjgé w tym
celu 10 razy mniej leczniczych wektorow),

a mimo to powodowac takie samo zwigksze-
nie aktywnosci czynnika IX we krwi jak
watroba produkujgca normalny czynnik IX.
Inng interesujgcg odmiang czynnika IX
otrzymang za pomocg inzynierii genetyczne;j
jest jego wariant, ktory dziata w nieobecno$ci
czynnika VIII. W warunkach fizjologicznych
czynnik IX nie moze dziata¢ bez czynnika VIII,
ktory jest jego niezbednym kofaktorem.
Niewielkie zmiany strukturalne powoduja, ze
czynnik IX nie potrzebuje do swojej aktyw-
nosci czynnika VIIl. Oznacza to, ze taki
czynnik IX mégtby wywotywaé prawidtowe
krzepniecie u chorego na hemofilie A. Trwajg
badania przedkliniczne terapii genowej za
pomocg wektorow wirusowych kodujgcych
ten wariant czynnika IX. Terapia ta mogtaby
by¢ stosowana u chorych na hemofilie A
zinhibitorami czynnika VIII.
Radostaw Kaczmarek

Obchody Dnia Chorych na Hemofilie¢ w Polsce

Pod koniec 2018 r. minister zdrowia
tukasz Szumowski podpisat kolejng edycje
Narodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne. Ta
decyzja pozwala liczy¢ na to, ze powstang
osrodki kompleksowej opieki medycznej
i zaczng byc realizowane dostawy domowe
czynnika krzepniecia dla najbardziej potrze-
bujgcych. Sytuacja chorych na hemofilie
z roku na rok poprawia sie, nadal jednak jest
wiele do zrobienia.

W tym duchu odbyta sie konferencja pra-
sowa zorganizowana w Warszawie przez Pol-
skie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
16 kwietnia br., w przeddzien Swiatowego
Dnia Chorych na Hemofilie. Uczestniczyli
w niej zaproszeni goscie: prof. Krystyna
Zawilska, prof. Jerzy Windyga, prof. Pawet
taguna, przedstawiciele Narodowego
Centrum Krwi, reprezentanci administracji
publicznej oraz pacjenci. Oto najwazniejsze
refleksje z tego spotkania.

Zapewnienie kompleksowej opieki
Powiktania hemofilii wymagajg opieki
specjalistow réznych dziedzin medycyny.
Zréznicowane potrzeby osob chorych i ich
rodzin najlepiej zaspokaja¢ dzieki skoordy-

nowanej opiece wielodyscyplinarnego ze-
spotu, zgodnie z wytycznymi lekarzy spe-
cjalistow. Kompleksowa opieka wspiera zdro-
wie fizyczne i psychofizyczne oraz zapewnia
odpowiednig jakos¢ zycia, zmniejszajgc
objawy choroby i $miertelnos¢ chorych.

Wiekszo$é chorych, z powodu niewy-
starczajgcego leczenia w przesziosci, ma
obecnie problemy z poruszaniem sie — te
osoby sg inwalidami narzgdu ruchu. Dorosli
chorzy zapadajg tez na choroby wspot-
istniejgce, zwigzane z wiekiem. — Brak
pierwotnej profilaktyki krwawien i odpowie-
dniej rehabilitacji przyczynit sie do rozwoju
inwalidztwa u wigkszo$ci chorych na hemo-
filie w Polsce po 40. zycia. Takie osoby po-
winny mie¢ w ramach kompleksowej opieki
dostep do lekarza ortopedy oraz fizjoterapii —
przekonywat Janusz Zawilski, fizjoterapeuta
z Centrum Diagnostyczno-Leczniczego
INTERLAB w Poznaniu.

Hemofilia jest chorobg rzadkg, wielu
lekarzy nigdy sie z nig nie zetkneto. Dlatego
w wielu miejscach w Polsce chorzy maja
ogromne trudnosci z uzyskaniem pomocy
w prozaicznych przypadkach, np. ztamania
reki, wyrwania zeba, koniecznosci wykonania
drobnego zabiegu chirurgicznego Ilub
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specjalistycznych badan. Lekarze w takich
sytuacjach powinni skonsultowa¢ sie ze
specjalistg hematologiem z osrodka leczenia
chorych na hemofilie. Poniewaz takich
osrodkéw nie ma, chorzy czesto nie moga
uzyska¢ pomocy. — Dobrg informacjg dla
chorych jest fakt, ze ptatnik dostrzegt
konieczno$¢ dostosowania stawek opieki
ambulatoryjnej do rzeczywistych kosztow
leczenia osob z hemofilia. To moze realnie
przyczynic sie do tego, by powstaty osrodki
kompleksowej opieki dla chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne — stwierdzit
Bogdan Gajewski, prezes PSCH.

Staly dostep do lekéw

Dzieki Narodowemu Programowi chorzy
majg zapewniony staty dostep do czynnikéw
krzepniecia na catkiem dobrym europejskim
poziomie na terenie catego kraju. Jest to
niezmiernie istotne zwlaszcza w sytuacjach
nagtych, wymagajgcych szybkiej interwencji.
— Dzieki zapisom w nowej edycji Programu
istnieje szansa na wprowadzenie nowych
mozliwosci terapeutycznych, ktére bedg je-
szcze lepiej chronity przed powiktaniami oraz
dadzg lepszy komfort zycia osobom z hemo-
filig. Mowie miedzy innymi o koncentratach
rekombinowanych czynnikow krzepniecia
0 przedtuzonym dziataniu oraz bispecyficz-
nym przeciwciele, ktére zastepuje czynnik VIII

i jest podawane podskornie. Te preparaty sg
nie tylko skuteczne, ale w istotny sposob
poprawiajg jakoSC zycia chorych. Zwykte
czynniki pacjenci muszg podawac sobie
dozylnie 3 razy w tygodniu, podczas gdy
czynniki dfugo dziatajgce mozna podawac
u niektérych pacjentéw raz na tydzien —
zauwazyt prof. Jerzy Windyga. Zapisy
dotyczgce wprowadzania nowych terapii
pozwolg nadgzy¢ za duzymi zmianami, ktore
obecnie odbywajg sie w leczeniu hemofilii na
Swiecie. Wielu pacjentéw w Europie i USA
leczonych jest juz nie tylko koncentratami
dtuzej dziatajgcych czynnikow krzepniecia,
ale takze lekiem podawanym podskornie, co
utatwia stosowanie profilaktyki. Kolejnych
kilkka lekow podawanych w ten sposob jest
w zaawansowanych etapach prob klinicz-
nych. W ciggu kilku lat mogg by¢ tez
zatwierdzone terapie genowe hemofilii, ktére
w probach klinicznych umozliwiajg trwate
podniesienie poziomu czynnika krzepniecia
do normy przynajmniej na kilka lat.

Dostawy domowe

Istotna zmiana w nowej edycji Programu
dotyczy tez mozliwosci dostarczania lekow do
domu chorego. Stowarzyszenie od wielu lat
o to zabiegato, gdyz wielu chorych, w prze-
sztosci Zle leczonych, jest obarczonych sze-
regiem powiktan. Jednym z najczestszych




powikfan hemofilii jest artropatia hemofilowa,
znacznie obnizajgca mobilnos¢ chorych. Dla
osoby poruszajgcej sie o kulach lub na wézku
przetransportowanie lekéw (na 3 miesigce)
z miejsca odbioru do swojego domu to nie
lada wyczyn, gdyz objetosciowo taki zapas
odpowiada gabarytom matej szafy. Chorzy
bardzo czekajg na realizacje tego waznego
postulatu.

tyzkadziegciu

Wraz z nowg edycjg Programu powotano
Rade Programu, ktéra ma by¢ ciatem
doradczym ministra zdrowia w zakresie
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych. Ma
odpowiada¢ m.in. za okreslenie szcze-
gotowych kryteriow kwalifikacji do dostaw
domowych czy wtgczanie do programu
nowych lekéw. To dobrze, ze minister
powotuje ekspertow, jednak $rodowisko
pacjentow zwraca uwage na zbyt matg
reprezentacje specjalistow, ktdrzy zajmujg sie
leczeniem dorostych, w wigkszosci dotknie-
tych wieloma powiktaniami hemofilii oraz
majgcych choroby wspofistniejgce, zwigzane
z wiekiem. Leczenie dzieci i dorostych bardzo
sie rézni, dlatego PSCH zgtosito ministrowi

postulat, by do Rady zostali dodatkowo
dotaczeni eksperci majgcy duze doswiad-
czenie w leczeniu dorostych.

Powazny niepokoj chorych budzi tez
wprowadzanie tzw. karty postepowania
wobec chorego. Urzednicy wymagajg od
pacjentow uzyskania takich dokumentéw
w okreslonym, dos$¢ krotkim terminie, nie
biorgc pod uwage mozliwosci chorych i re-
alnego dostepu do lekarzy specjalistow —
w niektérych osrodkach nie wyznaczono
jeszcze odpowiednich lekarzy. Utrudnieniem
mogg byC tez odlegte terminy wizyt u spe-
cjalistow. — Wprowadzanie wymagan, ktore
utrudniajg dostep do leczenia krwawien moze
by¢ zagrozeniem zdrowia i Zycia chorych
z hemofilig. Apelujemy do urzednikow o wy-
cofanie sie ze szkodliwych dla pacjentow
zapisow. JesteSmy wdzieczni ministerstwu za
to, ze dgzy do zapewnienia leczenia hemofilii
na europejskim poziomie. Mamy nadzieje, ze
wszystkie postanowienia zawarte w nowej
edycji Programu bedg realizowane i nie bedg
komplikowane wprowadzanymi ad hoc
biurokratycznymi wymogami — podsumowat
prezes Bogdan Gajewski.

(oprac. as)

Trzydziestolecie EHC

EHCH

European Haemophilia Consortium, orga-
nizacja zrzeszajgca stowarzyszenia chorych
na hemofilie i inne rzadkie skazy krwotoczne
Z 46 krajow europejskich, obchodzi w tym ro-
ku swoje 30-lecie. Z tej okazji 16 kwietnia,
w przeddzien Swiatowego Dnia Chorych na
Hemofilie, w Dublinie odbyta sie specjalna
konferencja. Otwierajac spotkanie, prezes
EHC Brian O'Mahony przypomniat, jak ta
organizacja preznie sie rozwijata w ciggu
minionych 30 lat i jak duzy nacisk ktadzie
obecnie na uwzglednienie punktu widzenia
wszystkich pacjentow, w tym oséb z inhi-
bitorami, kobiet obarczonych skazg krwo-
toczng, a takze chorych na rzadkie skazy
krwotoczne. Profesor Wolfgang Schramm
z Uniwersytetu Monachijskiego podkreslit
znaczenie spotkan w Wildbad Kreuth,
podczas ktorych eksperci z catej Europy

dotozyli staran, by nie powtdérzyty sie juz
tragedie z lat 80. ubiegtego stulecia, kiedy to
doszto do licznych zakazen HIV i HCV -
w trakcie tych spotkan przyjeto standardy
bezpieczenstwa dla produktow osoczo-
pochodnych. Profesor Schramm wskazat
takze, ze dzieki wspolnemu dtugotrwatemu
wysitkowi udato sie wypracowaé protokoty
postepowania w leczeniu hemofilii, a takze
wskazaé profilaktyke jako zalecang metode
leczenia w hemofilii.

Profesor Flora Peyvandi, przewodniczgca
Rady Medycznej EHC, zwrdcita uwage na
pozytywne aspekty wspotpracy z organi-
zacjami pacjentéw i podata przyktady suk-
cesow uzyskanych dzieki wspdlnemu dzia-
taniu lekarzy i pacjentéw. Tu miesci sie np.
wypracowanie standardéw oceny euro-
pejskich osrodkow leczenia hemofilii,
zbieranie danych medycznych, jak réwniez
propagowanie informacji naukowych i me-
dycznych za posrednictwem konferencji
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naukowych organizowanych przez EHC,
a takze dzieki publikacjom EHC analizujgcym
nowe produkty lecznicze. Profesor Peyvandi
odnotowata tez wielkie wysitki wlozone przez
EHC w akcje promujgcag wyeliminowanie HCV
u chorych na hemofilie; jej zdaniem takiego
wyeliminowania mozna sie realistycznie
spodziewac do roku 2022.

Dr Radostaw Kaczmarek, polski nauko-
wiec (i cztonek zarzadu gtdwnego naszego
Stowarzyszenia) wchodzgcy w sktad zarzadu
EHC, przedstawit rewolucyjne zmiany zacho-
dzace w leczeniu hemofili. Jego zdaniem
dewizg EHC mogtyby by¢ stowa irlandzkiego
poety Williama Butlera Yeatsa: ,nie czekaj
z kuciem zelaza, az bedzie gorace, lecz kuj je
po to, by je rozgrza¢”. Zdaniem Kaczmarka
wypracowanie europejskich zasad leczenia
hemofilii oraz pdzniejsze przyjecie ich w Par-
lamencie Europejskim w 2009 r. to jedno
znajwazniejszych dokonan EHC.

Naja Skouw-Rasmussen z Danii, takze
nalezgca do zarzadu EHC, przestrzegata
przed popadaniem w samozadowolenie i we-
zwata do dalszych wysitkbw zmierzajgcych
nie tylko do poprawy dostepu do lekow, lecz
réwniez do utrzymania aktualnych osiggniec.
Zasygnalizowata, ze coraz silniejsze dazenie
do ograniczenia kosztow ze strony poszcze-
gélnych narodowych funduszéw zdrowia
w potfgczeniu z tendencjami skierowanymi
przeciw jednosci europejskiej i ze wzmacnia-
jacymi sie postawami populistycznymi w catej
Europie to zagrozenie dla dostepu do opieki
medycznej i leczenia — zagrozenie, ktérego
nie moznaignorowac i nie wolno nie doceniac.

Na zakonczenie z naciskiem stwierdzita, ze
nalezy dazy¢ do postepu nie tylko w leczeniu
hemofilii, lecz takze w odniesieniu do innych
rzadkich skaz krwotocznych, tak by nikt nie
pozostat zaniedbany.

Jim O'Leary, czionek grupy roboczej ds.
inhibitoréw, podkreslit znaczenie pracy
wykonanej przez EHC dla wzmocnienia
pozycji pacjentéw z inhibitorem. Jego
zdaniem najwazniejszym wyzwaniem dla
EHC w nadchodzgcych latach bedzie
uwzglednienie potrzeb starzejgcej sie po-
pulacji — po raz pierwszy chorzy na hemofilie
bedg musieli sie zmierzy¢é z chorobami
wspotistniejgcymi wynikajgcymi z podesztego
wieku. Z tego wzgledu konieczne bedzie
zapewnienie dostepu nie tylko do hemato-
logbéw, lecz réwniez do innych specjalistow.
Trzeba bedzie takze zapewni¢ kontynuacje
adekwatnego leczenia w przypadku o0sob
przenoszgcych sie do domow spokojnej
starosci.

Zdaniem Thomasa Sannié, bytego pre-
zesa francuskiego Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie, w przysztosci EHC powinno
uwzglednia¢ potrzeby nie tylko innych
rzadkich skaz krwotocznych, lecz rowniez
os6b z umiarkowang i tagodng postacig
hemofilii.

Po wystgpieniach indywidualnych odbyta
sie dyskusja panelowa, w ktérej pacjenci
i lekarze koncentrowali sie na wyzwaniach
czekajacych w przysztosci. Nizej podpisany,
wystepujac jako wiceprezes Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie,
zwrocit uwage na fakt, ze w wielu

Od lewej: Brian O'Mahony, przewodniczacy EHC; autor artykufu oraz dyrektor biura EHC
Amanda Bok podczas dyskusji panelowej; Radostaw Kaczmarek w trakcie referatu.



stowarzyszeniach chorych na hemofilie
duzym problemem jest mata liczba mtodych
wolontariuszy gotowych do aktywnego
uczestniczenia w pracach organizacji; ta
kryzysowa sytuacja pogiebia sie wraz ze
wzrostem poziomu dostepnego leczenia. Na
pytanie ,Jakie przestanie jako przedstawiciele
pacjentéw przekazalibyscie nowo wybranemu
ministrowi zdrowia?” uczestnicy panelu
sformutowali takg wskazowke: ,Zastanow sie,
czego nie zrobit twéj poprzednik, postuchaj
gtosu pacjentéw, a potem podejmij wspot-
prace z ich przedstawicielami, by poprawi¢
opieke medyczng”. Ponownie podkreslono, ze
gtbwnym wyzwaniem w nadchodzgcym
trzydziestoleciu bedzie opieka nad starzejgca
sie populacjg. W zwigzku z tym konieczne
bedzie zrewidowanie systemu opieki ofero-
wanej przez osrodki kompleksowej opieki
medycznej (comprehensive care centres).
Zauwazono takze, jakie korzysci moze
przyniesc telemedycyna, jesli chodzi o szybki
dostep do specjalistow, zwtaszcza w przy-
padku osob mieszkajgcych z dala od
osrodkow leczenia lub przebywajgcych

w domach opieki.

W dyskusji pojawit sie takze temat nowych
metod leczenia i znaczenia gromadzenia
danych dotyczgcych dtugofalowych skutkow
nowych lekow. Poruszono tez kwestie
mierzenia jakosci zycia — czy obecnie
stosowane kwestionariusze adekwatnie
mierzg skuteczno$¢ leczenia? Zauwazono,
ze udato sie osiggng¢ niespotykang dotad
redukcje liczby wylewéw dostawowych u pa-
cientéw, a zatem rodzi sie potrzeba odpo-
wiedniego zmodyfikowania narzedzi pomia-
rowych dotyczacych jakosci zycia, by
mobilizowa¢ do dalszej poprawy metod
leczenia. Thomas Sannié ostudzit nieco
nastroje: ,Wylewy dostawowe nadal sie
zdarzajg. Powinnismy dazy¢ do sytuaciji,
w ktorej nowe metody leczenia catkowicie
zapobiegng wylewom i zapewnig wszystkim
pacjentom zdrowe stawy przez cate ich zycie.
Dopiero to bedzie prawdziwym osiggnie-
ciem!”.

Adam Sumera
(tekst zamieszczony takze w portalu
www.hemostaza.edu.pl)

Uczestnicy jubileuszowej konferencji EHC w Dublinie.



Gtlos kobiet

Ponizszy tekst powstat po pierwszej
europejskiej konferencji poswieconej zabu-
rzeniom krzepniecia u kobiet. Aby docenic
znaczenie tego spotkania, warto sobie
uswiadomic, ze niemal we wszystkich krajach
krwawienia kojarzy sie z mezczyznami
chorymi na hemofilie. A przeciez wedfug sza-
cunkow lekarzy skazy krwotoczne o réznym
natezeniu mogg dotyka¢ nawet 4,5 miliona
kobiet w Europie. Na ogot (z wyjatkiem np.
Holandii i Irlandii) tylko niewielki odsetek
stanowig zdiagnozowane przypadki. Kazdy
chory na hemofilie ma matke. Czemu nie
obejmuje sie badaniami wszystkich tych
kobiet? A jesli chodzi o chorobe von Wille-
branda u kobiet (a jest to najczestsza skaza
krwotoczna u tej pfci), to liczba niezdiagno-
zowanych przypadkow jest olbrzymia.

Czy pamietacie hasto Dnia Chorych na
Hemofilie z 2017 r. ,Ustyszcie ich gtos™? To
byta mata zapowiedz tego, co wydarzyto sie
teraz. To nie bedzie zwyczajna relacja z
konferencji, bo sama konferencja bylta
niezwykta. Pierwsza w Europie konferencja
dotyczgca problemoéw kobiet majgcych
zaburzenia krzepniecia, 1°° European
Conference on Women and Bleeding
Disorders, ktora odbyta sie w dniach 24-26
maja br. we Frankfurcie nad Menem,
pokazata, jak wielki potencjat skrywajg z po-
zoru delikatne kobiety.

W trzydniowym, bardzo wypetnionym
wyktadami i warsztatami spotkaniu wzieli
udziat przedstawiciele ponad 30 krajoéw, nie
tylko z Europy, byly tez bowiem osoby
z Kanady i USA. Niezwykle ciekawe i war-
tosciowe wystgpienia mozna podzieli¢ na
dwie grupy. Pierwsza to prezentacje przy-
gotowane przez lekarzy. Prof. Rezan Kadir
z brytyjskiego Royal Free Hospital zajeta sie
diagnostykg prenatalng w przypadku cie-
zarnych ze skazg krwotoczng. Dr Angelika
Batorova ze stowackiego Szpitala Uniwer-
syteckiego omowita operacje u kobiet z za-
burzeniami krzepniecia. Zywiotowa Alison
Dougall podkreslata bardzo istotng role
wtasciwej pielegnacji jamy ustnej u oséb ze
skazami krwotocznymi. U os6b z hemofilig
istnieje pieciokrotnie wigeksze prawdopodo-
bieAstwo wystepowania zapalenia dzigset.

Panie powinny tez pamieta¢, ze drugim (po
nadmiernie obfitych miesigczkach) objawem
skazy krwotocznej u nich sg krwawienia
z dzigset. Kobiety, ktérym nikt tego nie
zasygnalizowat, zwykle ignorujg takie
symptomy, a przeciez odpowiedz na pytanie
.Jak dilugo krwawig pani dzigsta po myciu
zebow?” moze wskazywac na istnienie skazy
krwotoczne;j.

Drugg grupe stanowity interesujgce
prelekcje pacjenckie Any Pastor i Evelyn
Grimberg. Obie prelegentki sg cztonkiniami
dziatajgcego przy EHC Komitetu Kobiet
z Zaburzeniami Krzepniecia (Women and
Bleeding Disorder Committee). Ten komitet
powotano miedzy innymi po to, by promowac
prawidtowe diagnozowanie kobiet z pro-
blemami krwotocznymi, by skierowac na nie
uwage personelu medycznego, a wreszcie,
by wyciggna¢ je z cienia izolacji. Krwawienia
u kobiet wydajg sie tak naturalne, ze przez to
staty sie niewidoczne, w efekcie skazujgc pte¢
piekng na samotnos¢ w bolu. Ktora z nas nie
ustyszata w szpitalu wytartego sformutowania
Boli? To dobrze, musi bolec¢, znaczy, ze
zyjesz! Z niewiadomych przyczyn (by¢ moze
kulturowych) takie stowa serwuje sie tylko
kobietom, a nie mezczyznom. Najwazniejsze
to mie¢ wokot siebie dobrych ludzi, takich,
ktorzy bedg nas wspiera¢ i bedg naszym
gtosem, gdy same mowi¢ nie mozemy —
powiedziala Evelyn Grimberg z Holandii.
— Najlepiej zas same bagdzmy naszymi
ambasadorkami—dodata.

Podobny Komitet Kobiet zamierzamy
utworzy¢ w Polsce, by zadna z nas nie trafita
juz na sale porodowg czy operacyjng bez
odpowiedniego zabezpieczenia wtasciwie
dobranymi preparatami poprawiajgcymi
krzepliwos¢. Krwotoczne miesigczki czy
krwawienia poporodowe mozna dzi$ przeciez
medycznie kontrolowac¢. W Poznaniu wtasnie
powotano nowy osrodek leczenia chorych na
hemofilie z tak potrzebng Pracownig
Hemostazy. To wazny krok naprzéd w le-
czeniu kobiet.

Frankfurckiej konferencji towarzyszyta
szczegoblna publikacja ksigzkowa, Bloody
Beautiful. Women in the Lead, autorstwa
Ingeborg Kuys. Autorka pokazuje w niej
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wyboistg droge, ktérg na co dzien samo-
dzielnie pokonuja kobiety z zaburzeniami
krzepniecia. ,Stowa w tej ksigzce majg
szczegolng moc, cho¢ tak naprawde nie
chodzi tu o stowa — czytelnikom ukazujg sie
trojwymiarowe postacie wychodzgce z cienia,
w jakim byty pogrgzone w naszym spote-
czenstwie. Postacie te ukazujg sie w z wielkg
odwagg i niezwyktg szczeroscia. Te ksigzke
powinien przeczyta¢ kazdy — nie tylko kobiety,
lecz rowniez mezczyzni. To takze wasz
problem. To wasza historia. | moja tez” —
podsumowata Amanda Bok na koncu ksigzki,
nawigzujgc do amerykanskiej poetki Emily
Dickinson, ktéra napisata: ,Niektorzy
twierdzg, ze stowo martwym sie staje, gdy
zostanie wypowiedziane. Ja jednak twierdze,
iz ono wiasnie wtedy zaczyna zyc¢”.

-

-
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W podobnej atmosferze pod koniec
konferencji odbyta sie premiera porusza-
jacego filmu dokumentalnego Gorana
Kapetanovica Kobiety i skazy krwotoczne:
dotgd nieopowiadane historie (Women and
Bleeding Disorders: Untold Stories),
bedgcego doskonatym uzupetnieniem tresci
ksigzki. A moze odwrotnie? To ksigzka tym
razem zatrzymata na papierze emocje, ktére
uwolnit film o (nie)zwyklych kobietach z troche

bardziej niz u innych skomplikowang co-
dziennoscig, z nieuzasadnionym poczuciem
winy w tle. Dopetnieniem tego dnia byta wizyta
w pobliskim Muzeum Narodowym na wy-
stawie grafik Pabla Picassa, ktory jak mato kto
jednym pociggnieciem pedzla potrafit oddaé
istote ztozonej kobiecosci.

Tej szczegolnej, bardzo kobiecej w swej
tresci konferencji towarzyszyta kontynuacja
akcji #caughtredhanded (to hasto opiera sie
na grze stéw, nieprzettumaczalnej na polski:
zwrot ,caught red-handed” oznacza ,schwy-
tany na gorgcym uczynku”, ale jesli ten idiom
potraktowa¢ dostownie, to otrzymamy:
~,Schwytany z czerwong dtonig”). Widok czer-
wonych paznokci bgdz innych ozdéb dtoni
w tym kolorze nawigzywat do symboliki
Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie,
gdzie czerwona dtoh stanowita znak soli-
darnosci z osobami o zaburzonym mecha-
nizmie krzepniecia krwi.

Konferencja byta réwniez okazjg, by
wiasnie we Frankfurcie spotkata sie wreszcie
zehska czes¢ projektu HemoKT; oprécz
piszgcej te stowa byty tam bowiem autorki
flamandzkiej wersji wspomnianych filméw

wideo, Noémie Colasuonno i Delphine
Finders-Binje. Najnowszy odcinek serii, na
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Autorka i Nicolae Oniga, przewodniczgcy sto-
warzyszenia chorych na hemofilie z Rumunii.

Kolejne zawody ptywackie dzieci z hemofilig

Wopisujgc sie w tegoroczne obchody
Swiatowego Dnia Chorych na Hemofilie, juz
po raz drugi Polskie Stowarzyszenie Chorych
na Hemofilie, tym razem wspdlnie z Katedrg
i Klinikg Pediatrii, Hematologii i Onkologii
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego
jako gospodarzem lokalnym, zorganizowato
Ogodlnopolskie Zawody Ptywackie Dzieci i Mio-
dziezy z Hemofilig. Patronat honorowy nad
imprezg sprawowato Polskie Towarzystwo
Hematologii i Onkologii Dzieciecej. Zawody,
potgczone z Piknikiem Rodzinnym, odbyty sie
w Warszawie na basenie olimpijskim w Cen-
trum Sportowo-Rekreacyjnym WUM.

Wydarzenie podzielono na czes¢ teore-
tyczno-warsztatowg i czes¢ odbywajgca sie
na basenie. W czeSci warsztatowej, po
wprowadzeniu wygtoszonym przez prof.
Wojciecha Mtynarskiego, wystgpit prof.
Pawet taguna, obrazowo prezentujgc, jak
istotng role w leczeniu hemofilii odgrywa
wtasciwa wspédtpraca miedzy lekarzem

razie dostepny jedynie w wersji portugalskiej
i angielskiej, poswiecony jest chorobie von
Willebranda. Przypomne, Zze miedzynarodo-
wa akcja wielojezyczna poswiecona skazom
krwotocznym obejmuje juz 9 filmow, bazuja-
cych na portugalskim szablonie. Trzy z nich sg
dostepne w jezyku polskim. Korzystajgc ze
sposobnosci chciatabym przekazaé pozeg-
nalne podziekowania dla Przemka Dachtery,
dotgd gtéwnego informatyka z Wyzszej
Szkoty Jezykéw Obcych im. Samuela B. Lin-
dego w Poznaniu, bez ktérego pomocy nie
wzielibysmy udziatu w tym przedsiewzieciu.

Reasumujgc, organizowana przez EHC
konferencia Women and Bleeding Dis-
orders wyraznie pokazata, ze krwawienia to
przede wszystkim problem kobiet, na tyle
oczywisty, ze nikt sie nad nim dotad nie
zatrzymat. Cos pekto wtasnie we Frankfurcie.
Te, ktore raz wyszty z ukrycia, do cienia juz nie
wrocg. Nadszedt czas kobiet.

Doktadng relacje z konferencji mozna
$ledzi¢ pod adresem https://www.ehc.eu lub
#WBDEHC

Bernadetta Pieczynska
(tekst zamieszczony takze w portalu
www.hemostaza.edu.pl)

.3

. ﬁ(’
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prowadzgcym a rodzicami dziecka ze skazag
krwotoczng, szczegodlnie w kontekscie
konsekwentnego stosowania profilaktyki.
Prof. Anna Klukowska tresciwie przedstawita,
jak moze zmienié¢ sie leczenie dzieci i mto-
dziezy z hemofilig po wprowadzeniu Na-
rodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na
lata 2019-2023. Zwrdcita szczegodlng uwage
na szanse, jakg w leczeniu skaz krwotocz-
nych stwarzajg tzw. nowe terapie dajgce

9



mozliwo$¢ stosowania czynnikow rekombi-
nowanych o przedtuzonym dziataniu, czy tez
podawanych podskérnie preparatéw niebe-
dacych czynnikami krzepnigcia.

Waznym wystgpieniem byta prelekcja
psychologa, mgr Sylwii Barsow, po$wiecona
wsparciu emocjonalnemu tak potrzebnemu
dzieciom chorym przewlekle.

Po przerwie obiadowej nastgpita czesé
kulminacyjna spotkania, czyli wodne zajecia
rekreacyjne i zawody ptywackie. Uczestnicy
wydarzenia sportowego — chtopcy z hemofilig
— podzieleni zostali na trzy kategorie wiekowe
z oddzielng klasyfikacjg medalowg (kategoria
A: 15-18 lat, kategoria B: 13—14 lat, kategoria
C: 10-12 lat). Poza kategorig medalowg
wystartowaty dziewczeta. Zawodnicy
rywalizowali na dystansie 50 m stylem
dowolnym oraz grzbietowym. Mtodsze dzieci
wziety udziat w zabawach i prostych
zawodach na matym basenie. Na kazdego
uczestnika czekat pakiet startowy z akce-
soriami ptywackimi, a na zwyciezcow
Zawoddw — nagrody, medale i dyplomy.
Gosciem specjalnym zawodéw byt Pawet
Korzeniowski, ptywak, wielokrotny rekordzi-
sta i mistrz Polski, mistrz i dwukrotny wice-

g’ 29
Pawet Korzeniowski ze ,spowalniaczami”.

mistrz Swiata, wielokrotny mistrz Europy,
olimpijczyk. Uczestnicy mieli okazje wystar-
towaé w wyscigu, a nawet przescigngc
mistrza, ktory wystartowat z akcesoriami
oporowymi: siatkami na stopy oraz spado-
chronem. Uczestnicy chetnie uwieczniali
spotkanie z mistrzem poprzez wspdine
zdjeciai otrzymywane autografy.

Ptywackie spotkanie byto kolejng okazjg
do kuluarowych rodzicielsko-lekarskich
rozmow, a przede wszystkim znakomitg
formg dziecieceji mtodziezowej integracii.

Bernadetta Pieczynska
i Janusz Zawilski

Aktywizacja miodych ludzi w innych krajach

Wymiana uwag podczas konferencji EHC
w Dublinie, opisanej na s. 4, sktonita mnie do
zasiegniecia informacji o tym, jak inne
stowarzyszenia chorych na hemofilie radzg
sobie z problemem aktywizowania mtodych
0soOb, ktére z czasem bedg mogty przejgé
stery w organizacjach terenowych lub w za-
rzgdzie gtdwnym. Oto krétki przeglad uzyska-
nych dotad relacji. Wykorzystatem informacje
otrzymane od Thomasa Sannié z Francji
i Roberta Flanagana z Irlandii.

Francja

Francuskie stowarzyszenie stara sie
dotrze¢ do mtodych osdb w wieku od 9 do 30
lat — os6b z hemofilig, chorobg von
Willebranda, matoptytkowoscig, rzadkimi
skazami krwotocznymi; obejmuje to zaréwno
chorych (nie tylko z postacig ciezkg), jak i no-
sicielki, a takze ich rodzenstwo. Co dwa lata
organizowane sg dwutygodniowe obozy
letnie dla oséb w wieku od 9 do 14 lat — majg

one charakter rekreacyjny i edukacyjny. Raz
w roku odbywa sie trzydniowe, rekreacyjno-
-edukacyjne spotkanie dla oséb w wieku
15-18 lat (czes¢ edukacyjna obejmuje nie
tylko sprawy medyczne — np. w tym roku
odbyto sie spotkanie z osobami odpowie-
dzialnymi za zakupy czynnikéw /z Komisji
Ekonomicznejds. Produktow Zdrowotnych/).

Co roku odbywajg sie dwudniowe
warsztaty szkoleniowe dla wolontariuszy.
Uczestniczg w nich takze osoby w wieku
18-30 lat, ale te warsztaty nie sg prze-
znaczone wytgcznie dla nich (by¢ moze
zmieni sie to w przysztosci).

Mtodzi ludzie sg zapraszani do pracy
w grupach roboczych, np. w grupie ds. lekow
lub w grupie ds. polityki zdrowotnej; obecnie
w tych grupach jest dwéjka miodych czton-
kow.

Miodzi ludzie sg takze zapraszani do
wygtoszenia prezentacji, np. w Kkwietniu
17-latek miat wystgpienie przed lekarzami
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i pacjentami podczas spotkania poswieco-
nego nowym metodom leczenia. Bedg oni
takze uczestniczy¢ w opracowaniu programu
najblizszego zjazdu ogdlnokrajowego, ktéry
odbedzie sie w przysztym roku w Lille.

Zdaniem Thomasa Sannié, bytego preze-
sa Francuskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie, wazne jest, by miodzi ludzie
uczestniczyli w pracach zarzadéw kot
terenowych lub zarzgdu gtéwnego, nawet jesli
nie majg jeszcze odpowiedniego doswiad-
czenia i wiedzy. Ich gtos jest bardzo wazny,
a w przysziosci to przeciez oni przejma
odpowiedzialno$¢ za dalszg dziatalno$é
Stowarzyszenia.

Irlandia

W Irlandii co roku odbywajg sie dwa
ogolnokrajowe spotkania cztonkéw. Oba sag
imprezami dwudniowymi, z noclegiem w ho-
telu. Kiedy rodzice uczestniczg w zebraniach,
dzieci majg wtasny program, podzielony na
cztery grupy wiekowe (0-3 lata, 4—6 lat, 7-12
lat, 13—-17 lat). Obecnie w konferencjach
uczestniczy okoto 100 dzieci, ale nie zawsze
tak byto — na poczatku byto tylko ok. 10 dzieci
w wieku 7-17 lat. Wtedy wystarczato troje
wolontariuszy. W miare uptywu czasu i po-
wiekszania sig liczby uczestniczgcych rodzin
rosta takze potrzeba powiekszenia liczby
wolontariuszy. Zauwazono, ze osoby, ktére
zaczetly przyjezdzac jako dzieci, po dojsciu do
petnoletnosci czuly sie silnie zwigzane ze
Stowarzyszeniem i chetnie przyjmowaty role
wolontariuszy. Dzi$ tacy cztonkowie stanowig
najsilniejszg grupe wolontariuszy, a niektorzy
z nich zostali wybrani do zarzadu Stowa-
rzyszenia.

Dwa razy do roku odbywajg sie wypady
weekendowe (adventure weekends), organi-
zowane w réznych miejscach Irlandii. Jeden
weekend jest przeznaczony dla ojca z synem,
a drugi ma charakter rodzinny. Takie wyjazdy
sg bardzo lubiane przez rodziny, wzmacniajg
wiezi rodzinne, a takze wzmacniajg integracje
w ramach Stowarzyszenia. Przyktadowo: 13
i 14 lipca odbedzie sie rodzinny wypad (z noc-
legiem) do Lilliput Adventure Centre nad je-
ziorem Lough Ennell w centralnej Irlandii.
Koszt noclegu (w swego rodzaju schronisku
turystycznym) jest czedciowo subsydiowany
przez Stowarzyszenie. Uczestniczy¢ mogag

wszyscy czionkowie irlandzkiego Stowarzy-

szenia oraz dzieci od 7 lat. WSrod dostepnych

atrakcji sg m.in. ptywanie kajakiem, wspi-
naczka, strzelanie z tuku, bieg na orientacje,
budowanie tratwy.

A teraz kilka stow o pozyskiwaniu wolon-
tariuszy.

Dzieci
Dorosli wstepujg do Stowarzyszenia, by

zdoby¢ potrzebne im informacje o skazach
krwotocznych. Kiedy zostajg czionkami, sg
zachecani, by uczestniczy¢ w spotkaniach
razem z dzieémi, poniewaz edukacja dzieci
jest réwnie istotna. W niektérych rodzinach sg
takze starsze dzieci, w wieku 18-25 lat; ci
miodzi ludzie Swietnie sie sprawdzajg w roli
wolontariuszy i stopniowo stajg sie silnym
wsparciem Stowarzyszenia.

Studenci
Chodzi tu o osoby zdobywajgce edukacje

potrzebng przysztym pracownikom socjalnym

lub nauczycielom szkoét podstawowych.

Przedstawiciele Stowarzyszenia oferujg im

mozliwo$¢ wolontariatu. Tacy studenci majg

juz pewne przygotowanie pedagogiczne,

a ponadto czesto zaliczenie wolontariatu jest

wymagane przez program studiow, zatem ich

dziatalnosc¢ dla Stowarzyszenia jest korzystna
dla obu stron.

Koledzy i przyjaciele cztonkéw
Osoby dziatajgce w Stowarzyszeniu mogg

mie¢ kolegdw lub kolezanki, ktore sg gotowe

do podjecia wolontariatu.

Ogfoszenia
W ostatecznos$ci, jesli zawiodg inne

metody, mozna zamiesci¢ ogtoszenie w me-
diach spotecznosciowych i zacheci¢ cztonkéw
do rozpowszechnienia wiadomosci, ze
potrzebni sg wolontariusze (do udziatu w kon-
kretnym wydarzeniu lub na dituzej).

Jak pozyskaé miodych wolontariuszy?
Wyjasnic, ze wolontariat:

- pozwala mtodym ludziom kontaktowac sie
z osobami o podobnych poglgdach i zdo-
bywac nowych przyjaciot;

- przynosi wiele zadowolenia, wzmacnia
pewnos¢ siebie i umiejetnos¢ realizacji
wyznaczonych celow;

- jest pomocny przy podejmowaniu pracy —
wiekszo$¢ pracodawcow szuka kandyda-
téw majgcych w swoim CV doswiadczenia
wolontariatu, to bowiem stanowi dowdd, ze
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dana osoba ma pozytywne cechy
charakteru, wykazuje sie empatig i potrafi
kierowaé swoim losem:;

- ponad wszystko daje wiele radosci i zado-
wolenia.

Jakich utrzymac?

Nieformalne szkolenie grupy stanowi takze
rodzaj rozmowy kwalifikacyjnej, wskazujgcej,
czy dana osoba nadaje sie do pracy w naszej
organizacji. Nastepnie nalezy ocenié, czy
dany wolontariusz woli pracowac¢ z mtodszymi
czy starszymi podopiecznymi — to bardzo

wazne dla obu stron! Warto zadba¢ o inte-
gracje grupy, np. przez wspolne wyjscie do
kina. Warto takze pamieta¢ o drobnych, ale
istotnych gestach — kartka z Zyczeniami
urodzinowymi albo drobny upominek na Boze
Narodzenie bedzie dowodem, ze doceniamy
wysitek wolontariuszy.
Komunikacja

Warto dostosowac sie do systemu, w jakim
kontaktujg sie mitodzi ludzie — w Irlandii
wiekszo$¢ mtodych kontaktuje sie przy uzyciu
aplikacji WhatsApp.

(as)

Kawaler Orderu Swietego Stanistawa

12 maja br. nasz kolega, Witold Gajewski,
zostat wyrézniony krzyzem komandorskim
Orderu $w. Stanistawa. Przypomnijmy, ze
Order $w. Stanistawa Biskupa Meczennika to
jedno z najstarszych polskich odznaczen. Ma
250-letnig tradycje — zostat ustanowiony
przez Krola Stanistawa Augusta Ponia-
towskiego. Otrzymywaty go osoby zastuzone
dla ojczyzny. Obecnie Order $w. Stanistawa
jest przyznawany stowarzyszeniom oraz
osobom prowadzgcym dziatalno$¢ na rzecz
innych, stanowigcym przykiad do naslado-
wania.

Witold Gajewski jest wieloletnim cztonkiem
Zarzadu Gtébwnego naszego Stowarzyszenia,
obecnie petnigcym funkcje skarbnika. W Sto-
warzyszeniu dziata od samego poczatku, byt
jednym z czionkéw-zatozycieli naszej orga-
nizacji.

Witku, serdecznie gratulujemy!

To juz drugi order $w. Stanistawa w naszym
gronie. W maju 2015 r. Krzyzem Wielkim tego
orderu zostato wyrdznione cate Polskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie.

(as)

Pierwsza endoproteza stawu skokowego na Podkarpaciu

Dotychczas we wszczepianiu endoprotez
u 0s6b z hemofilig dominowaty dwa osrodki —
w Warszawie i w Krakowie, cho¢ zdarzaty sie
pojedyncze operacje w innych szpitalach, np.
w todzi. Tym razem mozemy donies¢ o po-
dwojnie pionierskiej operacji. Wiosng tego
roku w Jarostawiu wszczepiono pierwszg
w rejonie podkarpackim endoproteze stawu
skokowego u pacjenta z hemofilig, a ponadto
wykonano te operacje stosujgc innowacyjng
metode dopiero wprowadzang w Polsce, po-
legajgca na dojsciu z boku. Zespotem operu-
jacym kierowat chirurg ortopeda i traumatolog
narzadu ruchu Stawomir Majcher, ordynator

oddziatu urazowo-ortopedycznego w jaro-
stawskim szpitalu, a nad zabezpieczeniem
hematologicznym czuwata zdalnie dr Joanna
Zdziarska ze Szpitala Uniwersyteckiego
w Krakowie.

27-letni pacjent mieszka w powiecie
tancuckim. Wczesniej miat juz wszczepiong
endoproteze stawu skokowego w drugigj
nodze. Te poprzednig operacje przepro-
wadzono w Krakowie. Teraz, po zabiegu

w Jarostawiu, trwa rehabilitacja.
(as na podst. artykutu w ,Gazecie
Jarostawskiej”)
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Prace nad biochipem dla chorych na hemofilie

Holenderska firma Enzyre pracuje nad
niewielkim urzgdzeniem elektronicznym dla
chorych na hemofilie, umozliwiajgcym
pacjentowi natychmiastowe zbadanie
poziomu czynnika we krwi. Takie przenosne
urzadzenie majgce — jak mozna sgdzi¢ na
podstawie ilustracji — rozmiary smartfona
pacjent mogtby mie¢ w domu. Do badania

wystarczy tylko niewielka ilos¢ krwi, i to
niekoniecznie z zyty. Plany zaktadajg, Ze
produkt ma sie pojawi¢ na rynku w 2021 r.,
a przewidywany koszt to ok. 100 euro.

Wiecej informaciji na stronie:
https://www.enzyre.com/index.php/news/16-
news-april-30-2019

(as)

Informacje z Kot

Lublin

6 kwietnia br. odbylo sie w Lublinie
spotkanie Lubelskiego Kofta Terenowego
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie, poftgczone z warsztatami dla
dorostych chorych na hemofilie oraz opie-
kunéw chorych dzieci.

Zagadnieniami poruszanymi w trakcie
prelekcji dla dorostych chorych byly profi-
laktyka i pojawiajgce sie w jej trakcie krwa-
wienia (dr Justyna Kozinska), higiena jamy
ustnej (dr Grzegorz Michalczewski) oraz
rehabilitacja hemofilikbw (mgr Janusz
Zawilski).

Na spotkaniu z rodzicami chorych dzieci
poruszone zostaty nastepujgce zagadnienia:
wiedza rodzicéw na temat hemofilii (dr Irena
Woznica-Karczmarz), obstuga portéw dozyl-
nych (mgr Ewa Palmowska) oraz relacja
z dzieckiem przewlekle chorym (dr Karolina
Sobot-Kasperska i mgr Ewelina Wotoszyn)

W trakcie warsztatéw byt czas na dyskusje
i wymiane spostrzezen. Spotkanie uwiehczyt
lunch, podczas ktérego mozna byto w swo-
bodnej atmosferze wymieni¢ poglady.

tukasz Brzana

Poznan

Tegoroczne spotkanie cztonkéw Poznan-
skiego Kota Terenowego odbyto sie nieco
pézniej niz zwykle. Tradycyjnie bowiem
spotykaliSmy sie w okolicach swiatowego
Dnia Chorych na Hemofilie. Tym razem
jednak czekaliSmy, jako Zarzad Kofa, na
wyklarowanie sie sytuacji zwigzanej z funk-
cjonowaniem osrodkow leczenia chorych na
hemofilie i inne skazy krwotoczne. Ostatecz-
nie, w niedziele 28 kwietnia 2019 r. udato sie
zorganizowac spotkanie pacjentéw z regionu

Wielkopolski z lekarzami, ktorzy tworzy¢ bedag
trzon nowego, referencyjnego os$rodka
leczenia hemofilii. Szpital Kliniczny Prze-
mienienia Panskiego Uniwersytetu Medycz-
nego im. Karola Marcinkowskiego dysponuje
pracownig hemostazy, ktorej brakowato
w poprzednim szpitalu (MSWiA), gdzie po
likwidacji szpitala przy ul. Szkolnej leczyli sie
dorosli pacjenci. Pamietajgc, ze wtasciwa
diagnoza jest poczatkiem udanej terapii,
mozemy powiedzie¢, ze to nowe miejsce
zapowiada sie obiecujgco — tym bardziej, ze
podpisany na lata 2019-2023 Narodowy
Program Leczenia Chorych na Hemcfilie i In-
ne Skazy Krwotoczne zaktada komplekso-
wos¢ leczenia, wspétprace i dostepnosé wielu
specjalistow w jednym miejscu. (Dodajmy, ze
Szpital MSWIA nadal bedzie leczyt skazy
krwotoczne. — Mamy zamiar wspoétpracowaé
z tamtejszymi hematologami i uzupetniac sie
w opiece nad chorymi — w wypowiedzi
prasowej zadeklarowat dyrektor Szpitala
Klinicznego Przemienienia Panskiego.)
Gospodarzem gtownym spotkania byta
prof. Lidia Gil, ktéra z wielkim zapatem
oczekuje momentu, gdy bedzie mogta z pod-
legajacym jej zespotem wykazac sie wiedzg i
doswiadczeniem z obszaru skaz krwotocz-
nych. Jako pierwsza wystgpita doc. Joanna
Rupa-Matysek, prezentujgc nowinki rynkowe
w obszarze lekéw i terapii bedacych
przetomem w leczeniu hemofilii. Tak dtugo
oczekiwane koncentraty czynnikéw krzep-
niecia o przedtuzonym dziataniu czy tez
stosowany podskérnie lek dla chorych na
hemofilie A stajg sie coraz bardziej realne
w polskiej rzeczywistosci pacjenckiej, cho¢
jeszcze niedawno wydawaty sie na naszym
gruncie zupetnie nieosiggalne. Prof. Krystyna
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Zawilska swoim bardzo przystepnie za-
prezentowanym wystgpieniem uswiadomita
pacjentom, jakie zmiany w ich zyciu oznacza
wprowadzenie nowych terapii, a takze jakie sg
korzysci wynikajgce z leczenia pacjenta
w oérodku referencyjnym. Mgr Janusz
Zawilski, sam czynnie biorgcy udziat w co-
rocznych biegach w ramach tzw. Rekordowej
Dziesiatki, przypomniat pacjentom, jak istotny
w rehabilitacji, a takze w 2zyciu kazdego
zdrowego cztowieka, jest ruch. Wskazat
réwniez, na co chorzy na skazy krwotoczne
szczegOlnie powinni zwraca¢ uwage, by
zachowaé¢ sprawnos$¢ narzgdow ruchu.
Idealnym mariazem, z fizjoterapeutycznego
punktu widzenia, jest wiasciwie dobrana
profilaktyka, uwzgledniajgca farmakokinetyke
pacjenta, i ruch — zauwazyt z naciskiem.
Podkreslit tez istotng role zintegrowania
dyscyplin medycznych w opiece nad
pacjentem ze skazg krwotoczng, w tym
réwniez psychologow, ktérzy mogg pomédc
chorym w przetamywaniu psychicznych barier
przed ruchem. Nawigzaniem do tego byto
wystgpienie mgr. Jana Gruszki, ktory
niedawno przeprowadzit w grupie pacjentow
chorych na hemofilie ankiete dotyczgca
jakosci ich zycia. Ostatni prelegent nie-
dzielnego spotkania skutecznie udowodnit
naszemu audytorium zalezno$¢ miedzy
dobrostanem psyche a resztg ciata, wreczajac
wszystkim $cigge z piecioma zasadami
selekcji wkasnych mysli. Kazdy, kto sie z nig
zapoznat, potrafi teraz sam korzystnie
ukierunkowac swoje myslenie.

Na niedzielnym spotkaniu zaprezento-
wano rowniez ofiarodawce staz, ktore
dystrybuowano podczas spotkania — portal
hemostaza.edu.pl. Ten portal to witryna
edukacyjna adresowana do lekarzy i pa-

Wroctaw

18 maja br. odbyto sie we Wroctawiu
spotkanie edukacyjne potgczone z war-
sztatami szkoleniowymi dla cztonkow Kota
Terenowego PSCH we Wroctawiu i na Dol-
nym Slgsku, a po przerwie miato miejsce
XXIV Walne Sprawozdawczo-Wyborcze
Zebranie Cztonkéw Kofta Terenowego we
Wroctawiu.

cjentow, ktorych interesujg zagadnienia
zwigzane z zaktoceniami hemostazy takimi
jak zakrzepica, matoptytkowosc¢ czy zaburze-
nia krzepniecia krwi wynikajace z niewystar-
czajgcego poziomu czynnikow odpowiedzial-
nych za tamowanie krwawienia. Mozna tu
znalez¢ najnowsze informacje dotyczace
postepu leczenia wspomnianych zaburzen
hemostazy, informacje o krajowych i zagra-
nicznych konferencjach, a takze relacje z ich
przebiegu. W dziale PACJENT dostepne s3g
wideoblogi o hemofilii (jak dotad trzy),
a w przygotowaniu sg takze filmy wideo
o chorobie von Willebranda. Hemosta-
za.edu.pl jest oficjalng strong Grupy ds.
Hemostazy Polskiego Towarzystwa Hemato-
logéw i Transfuzjologow.

Ze wzgledu na konczacg sie kadencje
obecnego Zarzgdu Kofa kolejne spotkanie
odbedzie sie w drugim pétroczu i bedzie miato
charakter wyborczo-warsztatowy. Podsumu-
jemy takze dziatanie nowego o$rodka. O ter-
minie spotkania poinformuje, juz dzis na nie
serdecznie zapraszajgc.

Wyktadowcy z kwietniowego spotkania w kole
poznanskim.

*

Czesc warsztatowo-edukacyjng uswietnity
wyktady i prezentacje naszych lekarzy i spe-
cjalistéw zajmujacych sie problematykg
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych.
Dr Elzbieta Latos-Grazynska méwita o kom-
pleksowej opiece nad dzieckiem z hemofilig.
Dr Grzegorz Dobaczewski wygtosit prelekcje
zatytutowang ,Czy kazde krwawienie jest
grozne?”. Prof. Maria Podolak-Dawidziak
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przedstawita gtéwne zatozenia Narodowego
Programu Leczenia Chorych na Hemofilie
i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata
2019-2023, adr hab. Donata Urbaniak-Kujda
zajeta sie problemem organizacji leczenia
pacjentow z hemofilig i innymi skazami
krwotocznymi w wojewddztwie dolnoslgskim.
Ratownik medyczny mgr Adrian Zadorecki
przedstawit postepowanie w stanach nagtych.

Te ostatnig prezentacje ilustrujemy
zdjeciami bardzo ciekawego i pozytecznego
szkolenia w zakresie ratownictwa i resuscy-
tacji osob dorostych oraz dzieci po nagtym
zatrzymaniu czynnosci zyciowych.

W drugiej czeéci spotkania odbyto sie
Walne Zebranie, ktére w roku biezgcym miato
charakter zebrania sprawozdawczo-wybor-
czego. Po sprawozdaniu merytorycznym i fi-
nansowym, a nastepnie sprawozdaniu ko-
misji rewizyjnej uczestnicy zebrania w gto-
sowaniu jawnym jednogtosnie opowiedzieli
sie za ich przyjeciem i za udzieleniem abso-
lutorium dotychczasowemu zarzgdowi.
Nastepnie odbyly sie wybory do nowego
zarzadu i komisji rewizyjnej. Po wniosku
o wybor dotychczasowego zarzadu i komisiji
przeprowadzono gtosowanie, w wyniku
ktérego jednogtosnie wybrano i zatwierdzono
oba ciata kota w dotychczasowym sktadzie na
nastepng kadencje.

Gdansk

2 czerwca br. odbyto sie zebranie
sprawozdawczo-wyborcze gdanskiego kotfa
terenowego PSCH. Przed wykfadami prezes
Kota, Ryszard Jurczyk wreczyt doktorowi
Markowi Wlaztowskiemu szklang statuetke
stanowigcg dowod uznania za jego pro-
fesjonalng i troskliwg opieke nad dziecmi
chorymi na skazy krwotoczne. Zebrani
wyrazili swoje podziekowania oklaskami na
stojgco.

Pierwszy wyktad pt. ,Teraz postaw na ruch
— dlaczego tak wazna jest rehabilitacja
chorych na hemofilie” wygtosit mgr Janusz
Zawilski. Prelegent przedstawit statystyke
wylewéw w zaleznosci od poziomu aktyw-
nosci czynnika, przypomniat takze trudng
sytuacje chorych przed wprowadzeniem
profilaktyki pierwotnej dla dzieci, a potem,

*

Dokonano réwniez wyboru delegatéw na
VIl Walny Zjazd Delegatow PSCH w War-
szawie, ktéry ma sie odby¢ na jesieni br.

Zdzistaw Grzelak

*

w 2014 r., profilaktyki wtérnej dla dorostych.
Wskazat na korzysci wynikajgce ze stoso-
wania profilaktyki u wszystkich grup chorych.
Mgr Zawilski podkreslit pozytywny wplyw
aktywnosci fizycznej oraz nowoczesnych
metod fizjoterapii na stan zdrowia hemofi-
likow; wskazat tez, ze zabiegi fizjotera-
peutyczne odgrywajg wazng role w przygo-
towaniu do operacji ortopedycznych i w re-
habilitacji pooperacyjnej. Dodatkowo wysitek
fizyczny redukuje bol i poprawia funkcje
stawéw u pacjentéw z hemofilig. Na
zakohczenie wyktadowca udzielat wyczer-
pujgcych odpowiedzi na pytania zadawane
przez uczestnikdw spotkania.

W czasie krétkiej przerwy ustyszeliSmy
dwie ciekawe informacje. Przybyly wiasnie
dr Andrzej Mital poinformowat zebranych
0 rozpoczeciu przez Janusza Zawilskiego
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przewodu doktorskiego. Z kolei pan Zawilski
ujawnit, ze dr Andrzej Mital uzyskat tytut
docenta. Wszyscy uczestnicy zebrania na
stojgco brawami pogratulowali obu specja-
listom postepdw w karierze naukowe;.

Po przerwie doc. Andrzej Mital z Katedry
i Kliniki Hematologii UM w Gdansku przed-
stawit prezentacje ,Hemofilia — nowe mozli-
wosci terapii”. Wskazat na nowe kierunki
w leczeniu skaz krwotocznych zmierzajgce do
wydtuzenia dziatania lekéw. Opisat réwniez,
jak dziata nowy rewolucyjny lek, ktory podaje
sie podskérnie raz na tydzien, a nawet raz na
dwa tygodnie. Wyktad zakonczyt sie serig
pytan ze strony chorych zebranych w sali
wyktadowe;.

Po przerwie rozpoczeto czes¢ sprawo-
zdawczo-wyborczg. Po sprawozdaniu preze-
sa Jurczyka, na wniosek Komisji Rewizyjnej
zebrani udzielili absolutorium zarzgdowi Kota
Terenowego w Gdansku z jednym gtosem
wstrzymujgcym sie (ustepujgcego prezesa).
W dalszej czesci zebrania jednogtosnie
wybrano nowy zarzad Kota Terenowego

w Gdansku, ktéry ukonstytuowat sie naste-
pujaco:

prezes —Ryszard Jurczyk

wiceprezes — Ryszard Jancewicz

skarbnik — Grzegorz Block,

sekretarz— Jacek Lasocki.

Wybrano réwniez komisje rewizyjng w skta-
dzie: Andrzej Mitosz (przewodniczacy),
Mirostaw Jancewicz, Artur Fota. Dokonano
takze wyboru 10 delegatéw na nadchodzacy
Zjazd Sprawozdawczo-Wyborczy PSCH.

W trakcie zebrania zgtoszono wnioski
dotyczgce zaproszenia gosci — prelegentow
z PFRON-u i Powiatowego Zespotu ds.
Orzekania o Niepetnosprawnosci, a takze
wystosowania pisma do Administracji UCK
w Gdansku o wyznaczeniu wiekszej ilosci
miejsc parkingowych dla niepetnosprawnych.
Realizacjg tych wnioskow zajmie sie nowy
zarzad.

Po zakonczeniu zebrania wszyscy uczest-
nicy, zadowoleni z kolejnego spotkania, udali
sie na positek.

Ryszard Jurczyk

Nasze rady: z czynnikiem w drodze

Szczegdlnie w okresie letnim powracajg
pytania, jak radzi¢c sobie z przewozeniem
czynnika. Jak sie okazuje, niekoniecznie
musimy dysponowac¢ prawdziwg lodéwkag
turystyczng (ponadto warto pamietac¢, ze
zdecydowana wiekszo$¢ dostepnych modeli
zapewnia temperature tylko o 10 stopni
nizszg od tej, ktéra panuje wokoét nas).

Z mojego wieloletniego doswiadczenia
(a korzystam z tej metody juz ponad 25 lat)
wynika, ze najlepsza jest plastikowa butelka
Zz zamrozong woda. Léd na swoje topnienie
pochtania bardzo duzgilos¢ ciepta i utrzymuje
swojg statg temperature réwng zero, dopoki
catkowicie nie zmieni sie w wode. Wystarczy
dowolny pojemnik izotermiczny, a nawet
zwykte pudetko z tektury falistej. Pierwszy raz
to wyprébowatem, gdy w wielkim upale
miatem do przewiezienia pare kilogramow
Swiezego migsa, a podréz (z postojami
w stoncu) trwata prawie 8 godzin. Butelka

0 pojemnosci 1,5 litra rozmarzta zaledwie
w dwodch trzecich, a mieso utrzymato
swiezos¢. Potem zawsze tak robilismy ze
wszystkimi produktami spozywczymi wyma-
gajacymi trzymania w chiodzie, kiedy
jezdzilismy na weekend na dziatke, na ktérej
nie byto pradu. Jesli nie przesadzaé z otwie-
raniem pojemnika ,lodéwki”, to dwie butelki
po pot litra utrzymujg w Srodku turystycznej
.l0dowki” chtéd co najmniej przez dobe. Fiolki
z czynnikiem tez tak wozilismy. Do deserow
lodowych nie polecam, bo jednak w ,lodéwce”
Srednia temperatura utrzymuje sie ciut
powyzej zera i lody w swym pudetku
zaczynajg miekng¢ (czyli sie rozmrazac).
Wazne jest, aby butelek nie napetniac
catkowicie — najlepiej w ok. 3/4 — i zamrazac
w pozycjilezacej, bo w pozycji pionowej mogg
pekng¢. Oczywiscie nalezy uzywaé butelek
plastikowych.

Krzysztof M. Swiecicki
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BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

OpracowatAdam Sumera. Wspotpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: todzkie Koto Terenowe Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, 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



