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W ostatnich miesigcach coraz wiecej mowi
sie o wielkich postepach w leczeniu hemofilii.
Jednym z lekow, z ktorymi wigzane sg duze
nadzieje, jest emicizumab. O jego specyficz-
nych cechach pisze Radostaw Kaczmarek
(s. 1).

W koncu pazdziernika odbyt sie kolejny
zjazd wyborczy naszego Stowarzyszenia.
Zamieszczamy relacje z tego spotkania, przy
okazji zwiezle podsumowujgc dokonania z ka-
dencji, ktéra dobiegta konca (s. 3).

Srodowisko chorych na hemofilie poniosto
bolesng strate — zmarta prof. Krystyna Zawil-
ska. Wspomnienie o Pani Profesor przygo-
towata Bernadetta Pieczyrska (s. 6).

Ta sama autorka prezentuje najistotniejsze
dla pacjentow ze skazami krwotocznymi
wydarzenia z wrze$niowego zjazdu Polskiego
Towarzystwa Hematologow i Transfuzjologow
(s. 8), a Pawet Budek relacjonuje wrazenia ze

szkolenia mtodych liderow w ramach mie-
dzynarodowego programu Step Up Reach
Out (s. 6).

Rubryka ,Wiesci z Két” przedstawia doko-
nania poszczegolnych jednostek terenowych
Stowarzyszenia (s. 9). Na szczegdlne podkre-
Slenie zastugujg te inicjatywy, ktore umoz-
iwiajg wspotdziatanie kilku kot — w tym za-
kresie prym wiodg kolezanki i koledzy z Ka-
lisza.

Na zakonczenie kilka bardzo istotnych
informacji dotyczgcych cen czynnikdéw krzep-
niecia na Swiecie i w Polsce (s. 14). Dzieki
zasadzie kupowania czynnikbw w przetar-
gach centralnych nasze ministerstwo zdrowia
osiggnefo spory sukces — ceny w Polsce sg
rewelacyjnie niskie w poréwnaniu z tym, co
notuje sie winnych krajach.

Zapewniamytez relaks (s. 14-15).

Adam Sumera

Czym rézni sie emicizumab od czynnika VIII?

Emicizumab, czyli dwuswoiste przeciw-
ciato nasladujgce czynnik VIII, jest od kilku
miesiecy zatwierdzony w Europie do leczenia
wszystkich pacjentéw z hemofilig A (z inhibi-
torem czynnika VIl i bez inhibitora). Chociaz
styszymy o emicizumabie od wielu lat, jest on
wcigz lekiem nowym i wiekszo$¢ materiatéw
informacyjnych na jego temat skupia sie na
podobienstwie do czynnika VIII. Poniewaz
dostepnosc tego leku rosnie i jest on sto-
sowany u wszystkich pacjentéw z hemofilig A
w coraz wiekszej liczbie krajow europejskich,
warto zwrécié uwage na roznice miedzy
emicizumabem a czynnikiem VIII.

Krzepniecie krwi zalezy od prawidtowego
funkcjonowania ptytek krwi i wspotdziatania
kilkunastu biatek osocza. Jednym z nich jest
czynnik VIII, ktérego rolg jest wzmocnienie
aktywnosci enzymatycznej czynnika [Xa,

ktory z kolei moze dzieki temu aktywowac
czynnik krzepniecia X. Zatem czynnik VIII
wigze czynnik 1Xa i X. Emicizumab nasladuje
wiasnie te funkcje czynnika VIII, to znaczy
wigzanie czynnikow IXa i X, jednak na tym
podobienstwa sie koncza.

Emicizumab jest rekombinowanym prze-
ciwciatem, ktére jest hybrydg przeciwciat
mysiego, szczurzego i ludzkiego. Sktadnik
ludzki (fragment zrebowy ludzkiej immuno-
globuliny 1gG4) przewaza, dlatego emici-
zumab jest nazywany przeciwciatem humani-
zowanym (,ucztowieczonym”). Humanizowa-
ne przeciwciata sg mniej immunogenne, czyli
rzadziej wywotujg odpowiedz uktadu odpor-
nosciowego przeciwko lekowi. W zwigzku
z tym, ze emicizumab jest pod wzgledem
struktury catkowicie innym biatkiem niz
czynnik VIII, nie jest on rozpoznawany przez



inhibitor czynnika VIII, mimo podobienstwa
dziatania, dlatego mozna ten lek stosowaé
u chorych z hemofilig A powiktang inhibitorem.
Mimo to istnieje mozliwos¢, ze uktad od-
pornosciowy rozpozna i zahamuje dziatanie
emicizumabu, tak jak to sie dzieje z czyn-
nikiem VIII u chorych z inhibitorem. Ryzyko to
jest jednak mniejsze w przypadku emicizu-
mabu. W badaniach klinicznych, tylko u je-
dnego z 398 pacjentéw emicizumab catko-
wicie przestat dziata¢ w wyniku odpowiedzi
odpornosciowe;j.

Czynnik VIII swoiscie wigze tylko aktywng
forme czynnika IX i nieaktywng forme czyn-
nika X. Emicizumab nie rozréznia aktywnych
form tych czynnikbw od ich nieaktywnych
postaci, czyli moze na przyktad niepotrzebnie
wigzac czynnik X, ktory juz zostat zaktywo-
wany. W zwigzku z tym emicizumab ma
mniejszg aktywnos¢ niz czynnik VIII
(zwiekszenie krzepniecia do danego poziomu
wymaga ilosciowo wiecej emicizumabu niz
czynnika VIII).

Emicizumab wigze czynniki IX i X stabiej
niz czynnik VIIl. Dzieki temu tatwo uwalnia on
zaktywowany czynnik X, aby mégt on petnic
swojg funkcje w procesie krzepniecia krwi
(wytwarzanie trombiny). Ponadto cecha ta
prawdopodobnie czyni bezpiecznym leczenie
pacjentéw przyjmujgcych emicizumab kon-
centratami czynnika VIII w przypadku
krwawieh. W takiej sytuacji czynnik VI
zajmuje miejsce emicizumabu w konkurencji
0 wigzanie czynnikow IX i X. Innymi stowy,
czynnik VIII i emicizumab nie wzmacniajg
wzajemnie swojego dziatania.

W odréznieniu od czynnika VIII, IX i X,
emicizumab nie wigze sie do ujemnie
natadowanych fosfolipidéw, ktére uwalniane
$g na powierzchni sciany naczynia krwionos-
nego w miejscu uszkodzenia. Mimo to emi-
cizumab potrafi wzmacnia¢ dziatanie czyn-
nika IX tylko w obecno$ci takich fosfolipidow,
wiec prawdopodobnie sg one potrzebne do
prawidtowego ustawienia czynnikéw IX i X
wzgledem siebie, do czego samo zwigzanie
przez emicizumab nie wystarcza. Zapobiega
to uruchamianiu krzepniecia krwi, gdy nie jest
to potrzebne, co mogtoby powodowaé
zakrzepy.

Czynnik VIl wymaga aktywaciji, aby mogt
wigzac¢ czynniki IX i X. Poza tym ulega on
inaktywacji przez biatko C lub samoistne
odtagczenie sie fragmentu zwanego domeng
A2. Emicizumab nie podlega takim mecha-

nizmom regulacyjnym. Utrudnia to monitoro-
wanie leczenia za pomocag standardowych
metod, ktére opierajg sie na pomiarze czasu
krzepniecia, poniewaz krzepniecie z udziatem
emicizumabu ,pomija” czas normalnie po-
trzebny do aktywacji czynnika VIII. Dlatego
standardowe badanie prébki pobranej od
pacjenta na profilaktyce emicizumabem
przeszacowuje aktywnos¢ leku (tzn. krzep-
niecie u chorego wydaje sie o wiele wieksze
niz jest w rzeczywistosci). Poza tym, stata
gotowos¢ emicizumabu do dziatania zmusza
do zwiekszonej ostroznosci w stosowaniu
preparatow aPCC (czyli jednego z lekow
omijajgcych inhibitor) u pacjentéw z inhi-
bitorami czynnika VIII na profilaktyce
emicizumabem, poniewaz aPCC zawiera
miedzy innymi czynnik 1X. Dodatkowy czynnik
IX z preparatéw aPCC wzmacnia dziatanie
emicizumabu. U wiekszoéci pacjentow
leczonych emicizumabem, u ktérych doszto
do powiktan zakrzepowych, takie skutki
wystgpity po podaniu im aPCC w dawce
ponad 100 |U/kg/dobe.

Podczas gdy okres péitrwania czynnika
VIl wynosi przecietnie 12 godzin, okres
poitrwania emicizumabu to okoto 21 dni.
Umozliwia to stosowanie trzech zatwierdzo-
nych obecnie schematéw podawania leku
(preparat jest podawany podskérnie): raz na
tydzien, raz na dwa tygodnie lub raz na
miesigc, przy czym poziom emicizumabu we
krwi zmienia sie nieznacznie pomiedzy
podaniami. Dzieki temu u pacjentéw na
profilaktyce emicizumabem stale utrzymuje
sie poziom krzepniecia odpowiadajgcy okoto
15% czynnika VIII, czyli lekkiej postaci he-
mofilii. Dla poréwnania, w standardowej
profilaktyce czynnikiem VIII jego poziom we
krwi ulega znacznym wahaniom i typowo
spada do okoto 1% przed nastepnym
podaniem, w zaleznosci od schematu
dawkowania i indywidualnych uwarunkowan.
Réznica ta ma istotne znaczenie z punktu
widzenia skutecznosci profilaktyki i ochrony
przed krwawieniami.

Emicizumab jest coraz czesciej stosowany
u pacjentow z hemofilig Ai budzi wiele emocji.
Mimo podobienstw do czynnika VIII, emici-
zumab istotnie sie od niego rézni zaréwno
budowg, jak i mechanizmem dziatania.
Zrozumienie tych réznic moze poméc w po-
dejmowaniu $wiadomych decyzji dotycza-
cychleczenia.

Radostaw Kaczmarek



VIl Zjazd Delegatéw naszego Stowarzyszenia

26 pazdziernika br. delegaci ze wszystkich
kot terenowych Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie spotkali sie w Warsza-
wie na VIl Zjezdzie.

Spotkanie rozpoczeto sie wspomnieniem
prof. Krystyny Zawilskiej, zmartej w tym roku
lekarki i naukowca, ktdra zrobita bardzo wiele
dla wszystkich chorych ze skazami krwo-
tocznymi w Polsce. Zebrani uczcili pamieé
Pani Profesor minutg ciszy.

W jedynym wystgpieniu medycznym
podczas Zjazdu prof. Jerzy Windyga w przy-
stepny, a jednoczes$nie w peini fachowy
sposéb przedstawit najblizszg przysziosé
leczenia hemofilii na Swiecie i w naszym kraju.
Sporo uwagi poswiecit nowym metodom
leczenia — czynnikom rekombinowanym
0 przediuzonym czasie dziatania, terapii
genowej, a takze emicizumabowi (Hem-
librze). Zauwazyl, ze na dzien dzisiejszy
nierozwigzane pozostajg dwa istotne proble-
my dotyczgce organizacji leczenia: nie po-
wstaty jak dotad przewidziane w Narodowym
Programie Leczenia Chorych na Hemofilie
i Pokrewne Skazy Krwotoczne osrodki kom-
pleksowego leczenia hemofilii, nie wdrozono
takze formalnych wytycznych udzielania
pierwszej pomocy chorym na hemofilie.

Czes¢ wyborczg Zjazdu rozpoczeto spra-
wozdanie z dziatalnoéci Zarzadu Giéwnego
w dobiegajgcej konca kadencji. Przestawit je
wiceprezes Zdzistaw Grzelak. Oto kilka
najwazniejszych spraw z imponujgcej dtugo-
Scig listy dokonan.

Nasze Stowarzyszenie zrzesza obecnie
ok. 1700 cztonkéw zorganizowanych w 14 ko-
tach terenowych. Znaczaco poprawito sie za-
opatrzenie w czynniki krzepniecia (w 2014 r.,
przed poczatkiem uptywajgcej wiasnie
kadencji, wskaznik zaopatrzenia wynosit 5,1
jednostki czynnika VIII na gtowe staty-
stycznego mieszkanca Polski; w 2019r. jest to
7,23). Po licznych dziataniach Stowa-
rzyszenia udato sie doprowadzi¢ do tego, ze
17 pazdziernika br. Minister Zdrowia podpisat
Narodowy Program Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
nalata 2019-2023.

Od 2015 r. Stowarzyszenie wydato osiem
publikacji. Jest wsrdd nich pieé ksigzeczek:

Czym jest profilaktyka w hemofilii,
Rozpoznawanie najczestszych krwawien do
miesni | stawow, Niedobor czynnika VII.
Wrodzona skaza krwotoczna, Wszystko o no-
sicielkach hemofilii (wydanie drugie, uzupet-
nione) i Czym sg rzadkie skazy krwotoczne.
Sa takze trzy ptyty DVD: ptyta Filmy o Zyciu
chorych na hemofilie (zawierajgca filmy: Jak
w najlepszy sposob wykorzystywac czynnik
krzepniecia, Samodzielne wykonywanie za-
strzykow oraz Co powinien wiedzie¢ personel
szkolny), Artropatia hemofilowa i Kontro-
lowane upadki chorych na hemofilie.
Wszystkie te pozycje zostaty wydane dzieki
wpfatom 1% podatku na Polskie Stowa-
rzyszenie Chorych na Hemofilie jako Organi-
zacje Pozytku Publicznego. Te liste naleza-
toby uzupeié¢ o trzy filmy dostepne na kanale
YouTube w ramach miedzynarodowego
przedsiewziecia ,HemoKT”. Polskg wersje
jezykowg tych filméw zapewnita Bernadetta
Pieczynska.

Warto przypomnie¢ dwie wazne nagrody
przyznane w okresie sprawozdawczym.
W 2018 r. prezes PSCH Bogdan Gajewski
otrzymat nagrode prezydenta swiatowego
kongresu World Federation of Hemoplhilia,
bedaca wyrazem uznania za szczegélne
zasltugi dla srodowiska oséb chorych na
hemofilie. Natomiast w 2019 r. Witold
Gajewski, skarbnik i jeden z cztonkow-
-zatozycieli Stowarzyszenia, zostat wyrdz-
niony krzyzem komandorskim Orderu sw. Sta-
nistawa. Przypomnijmy, ze Order $w. Sta-
nistawa Biskupa Meczennika to jedno z naj-
starszych polskich odznaczen. Ma 250-letnig
tradycje — zostat ustanowiony przez krdla
Stanistawa Augusta Poniatowskiego. Otrzy-
mywaty go osoby zastuzone dla ojczyzny.
Obecnie Order $w. Stanistawa jest przy-
znawany stowarzyszeniom oraz osobom
prowadzacym dziatalnos¢ na rzecz innych,
stanowigcym przyktad do nasladowania.

W catej kadencji (tak jak w poprzednich)
cztonkowie Zarzadu Gtéwnego prowadzili
staly dialog w sprawach biezgcych i waznych
dla rozwoju leczenia chorych na hemofilie.
PSCH byto inicjatorem, organizatorem Iub
wspotorganizatorem wielu dziatah medial-
nych (programy radiowe, telewizyjne oraz
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artykuty prasowe). W dazeniu do poprawy
leczenia i opieki nad chorymi PSCH wystato
ponad 400 pism do MZ, NFZ i NCK, jak
rowniez do postéw, senatorow, wszystkich
klubéw poselskich, do sejmowej Komisji
Zdrowia. Stowarzyszenie uczestniczyto w
licznych spotkaniach roboczych (dotyczy to
zarowno ZG, jak i poszczegéinych kot
terenowych) z Ministerstwem Zdrowia,
Narodowym Funduszem Zdrowia i Narodo-
wym Centrum Krwi w sprawach realizacji
»,Narodowego Programu Leczenia Chorych
na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
w latach 2012-2018” oraz powstania i przy-
jecia jego nowej edycji nalata 2019-2023.

Kota terenowe PSCH organizowaty
spotkania swoich cztonkow w celu prze-
prowadzenia warsztatow edukacyjnych
i szkoleniowych.

Dzieki inicjatywie i wytrwatosci Barbary
Cwikly, prezesa kota PSCH w Kaliszu,
odbywajg sie spotkania edukacyjno-
-integracyjne, w ktérych poza cztonkami kota
kaliskiego uczestniczg przedstawiciele
innych két terenowych PSCH (w 2016 we

Wroctawiu: koto wroctawskie i todzkie; w 2017
r. w Uniejowie: todzkie i poznanskie; w 2018 r.
w Bydgoszczy i Toruniu: bydgoskie i todzkie;
w2019r. wtodzi: tédzkie).

Stowarzyszenie byto jednym z patronow
Ogodlnopolskich Mistrzostw w Ptywaniu Dzieci
i Miodziezy z Hemofilig (w 2018 r. pierwsza
edycja w todzi, w 2019 r. druga — w War-
szawie).

Corocznie odbywa sie we Wroctawiu
szkolenie dla lekarzy stazystow oraz lekarzy
pierwszego kontaktu w zakresie hemofilii [
pokrewnych skaz krwotocznych. Poruszane
sg kwestie istoty choroby, dziedziczenia,
objawéw, diagnostyki i leczenia. Z ramienia
RCKIiK oraz PSCH szkolenie prowadzi prezes
Kota PSCH Wroctaw — lek. med. Zdzistaw
Grzelak. Podczas seminariéw dla lekarzy
stazystow trwajgcych od stycznia do czerwca
przedstawiane sg prezentacje: ,Hemofilia
i inne osoczowe skazy krwotoczne” oraz
~,Hemofilia nabyta”.

Poznanskie Koto Terenowe kontynuuje
wspotprace z Fundacjg Pomocy Humanitarnej
.,Redemptoris Missio”, ktéra oparta jest

Delegaci podczas obrad w trakcie Zjazdu.



gtéwnie na udziale w projekcie ,Chata Me-
dyka” im. Wandy Btenskiej przewidujgcym
budowe miniprzychodni dla mieszkancow
Madagaskaru, gdzie wolontariusze z przy-
gotowaniem medycznym bedg mogli udziela¢
pierwszej pomocy. Cztonkowie kota organi-
zujg zbiorke sprzetu i osprzetu medycznego,
lekow i wszelkich rzeczy niezbednych przy
udzielaniu pomocy medyczne;j.

Polskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie zakupito dla Kiliniki Zaburzen
Krzepniecia Krwi Instytutu Hematologii i
Transfuzjologii stét do rehabilitacji oraz
urzgdzenie artromot — przyrzad do reha-
bilitacji, ktéry pomoze usprawniac chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne po
zabiegach ortopedycznych. Dokonanie
zakupu byto mozliwe dzieki przekazywaniu
1% podatku dochodowego na PSCH.

Nadal prowadzona jest mailingowa forma
forum internetowego dla chorych, ich rodzin
oraz sympatykéw (ponad 950 oséb), ktora
pozwala na staty kontakt i wymiane do-
Swiadczenh.

Po wystuchaniu sprawozdania Komis;ji
Rewizyjnej i udzieleniu absolutorium
ustepujacemu zarzgdowi zebrani przystapili
do wyboru nowych wtadz.

Nowo wybrany Zarzad Gtéwny ukonstytu-
owat sie nastepujgco: Bogdan Gajewski —
prezes, Zdzistaw Grzelak — wiceprezes,

Adam Sumera — wiceprezes, Witold Gajewski
— skarbnik, Adam Trojanczyk — sekretarz,
a takze czionkowie: Pawet Budek, Artur
Jozwik, Radostaw Kaczmarek, Zbigniew
Obarewicz, Jarostaw Parol, Bernadetta
Pieczyhska. Nowy sktad Komisji Rewizyjnej
to: Daniel Ancuta, tukasz Brzana, Barbara
Cwikla, Piotr Klimaszewski i Remigiusz
Macyszyn.

Specjalng uchwatg Zjazd uhonorowat
dwéch zastuzonych dziataczy, od lat wiele
wnoszgcych do dziatalnosci PSCH. Bogdan
Gajewski oraz Witold Gajewski otrzymali
godnos$¢ honorowego czionka Stowarzy-
szenia. Wyrazono takze podziekowania dla
dziatajgcych w krakowskim kole terenowym
Anny Zdziarskiej i Andrzeja Zdziarskiego za
ich wieloletnig prace spoteczng dla dobra
chorych na hemofilie (przypomnijmy, Zze
panstwo Zdziarscy zostali juz wyrdznieni
godnoscig cztonkéw honorowych PSCH
przez Zjazd w 2007 r.).

Trudno zrelacjonowac tu zwiezle wszystkie
sprawy poruszane podczas Zjazdu. Warto
jednak zaznaczy¢ pojawienie sie jednego
istotnego tematu: koniecznosci zwrécenia
wiekszej uwagi na problemy kobiet ze
skazami krwotocznymi. Zgtoszono sugestie,
by pilotowanie takich dziatan powierzyc
Bernadetcie Pieczynskie;j.

oprac. as
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Zdjecie zbiorowe wszystkich delegatow uczestniczgcych w VIl Zjezdzie naszego
Stowarzyszenia, 26 pazdziernika 2019 r. w Warszawie.



Wspomnienie o profesor Krystynie Zawilskiej

23 sierpnia 2019 r., po zaskakujgcej i
szybko postepujacej chorobie, zmarta Pani
Profesor Krystyna Zawilska. Cho¢ wydawac
by sie mogto, Ze tacy ludzie powinni posiadac¢
patent na niesmiertelnos¢, to widocznie sg
potrzebni takze tam, ,na gérze”. W jej osobie
stracilismy lekarza, dzieki ktéremu nasze
leczenie zblizyto sie do europejskich
standardow.

Byta zawsze blisko pacjentéw, a jak naj-
lepsze leczenie byto jej najwyzszym prio-
rytetem. Mogliémy liczy¢, ze bedzie obecna
zawsze i wszedzie tam, gdzie jej pomoc,
wskazowki i obecnos¢ byly najbardziej
potrzebne — na kazdym zebraniu naszego
poznanskiego kofa, na spotkaniach z urzed-
nikami, do dyspozycji dziennikarzy, kiedy
tylko trzeba byto zabra¢ gtos w sprawie
sytuacji chorych na skazy krwotoczne.
Bezkompromisowa. Dostepnai przystepna.

Trwata w nieustannym biegu miedzy
konferencjami a praktycznym wykorzysta-
niem tego, co z nich wyniosta. Dzielita sie
swojg wiedzg z innymi lekarzami, ze swoimi
studentami, z pacjentami. Wspétpracowata
z redakcjg regularnie aktualizowanego
podrecznika dla studentéw medycyny
.interna Szczeklika”, byta redaktor naczelng
portalu hemostaza.edu.pl kierowanego do
lekarzy, studentéw medycyny i pacjentéw. No
i przede wszystkim byfta przewodniczacg
Grupy do spraw hemostazy Polskiego
Towarzystwa Hematologéow i Transfuzjolo-
gow, ktora ten portal utworzyta.

Pani Profesor Krystyna Zawilska wielo-
krotnie byta wspodtautorkg narodowych

programoéw leczenia skaz krwotocznych,
zabiegajgc szczegolnie o to, by nasi pacjenci
byli leczeni preparatami bezpiecznymi,
a przede wszystkim, by byli jak najszybciej
i jak najdoktadniej diagnozowani. Temu
podporzadkowane byly Jej starania o utwo-
rzenie osrodkéw referencyjnych, w ktérych
kompleksowo, przy wykorzystaniu innych
dziedzin medycyny, leczeni beda pacjenci
z zaburzeniami hemostazy. Pamietajac, ze
wiasciwa i doktadna diagnostyka jest
podstawg skutecznego leczenia, dbata o do-
step pacjentdw do wysokospecjalistycznej
diagnostyki. Wigzata jg tez z rehabilitacyjno-
-fizjoterapeutyczng kontynuacjg terapii.
Zawsze podkreslata, ze nie mozna zajac¢ sie
tylko jednym fragmentem ciata pacjenta —
wazne jest, by traktowac go catosciowo.
To zaszczyt spotkac kogos takiego w swo-
im zyciu. To takze wielkie zobowigzanie — nie
zmarnowacé wskazowek, ktére nam zostawita.
Bernadetta Pieczynska

Wrazenia z wyjazdu szkoleniowego

Mam przyjemnos¢ aktywnie uczestniczyé
w tegorocznej odstonie programu Step Up
Reach Out (SURO), organizowanego przez
fundacje Global Bleeding Disorder. Jest to juz
kolejna edycja warsztatow szkoleniowych dla
oso6b z hemofilig, ktére nie przekroczyly 25
roku zycia. Celem tych warsztatéw jest
przygotowanie mtodych os6b do dziatania na
rzecz krajowych organizacji pacjentéw.

Program, w ktérym biore udziat, podzie
lono na dwa pieciodniowe spotkania, ktére
odbywaijg sie w odstepie pétrocznym w dwoch

réznych miejscach na $wiecie. Nasze pier-
wsze spotkanie miato miejsce na poczatku
czerwca w Kolonii, czyli przemystowym mie-
Scie naszych zachodnich sgsiadéw. Bytem
jednym z dwunastu uczestnikow tego
ciekawego szkolenia.

Poza mng w warsztatach brali udziat
przedstawiciele takich krajéw, jak Mongolia,
Kolumbia, Honduras, Chiny, Indie, Niemcy,
Irlandia, Nigeria oraz Zjednoczone Emiraty
Arabskie. Reszte grupy stanowili organiza-
torzy, na co dzieh mieszkajgcy w Stanach
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Zjednoczonych.

Naszym pierwszym zadaniem, jeszcze
przed rozpoczeciem wydarzenia, byto przy-
gotowanie prezentacji opisujgcych nas
samych oraz kraje, z ktérych pochodzimy.
Miato to umozliwi¢ lepsze poznanie kazdego
z uczestnikow szkolenia. Nasze wystgpienia
byty na biezgco oceniane przez organiza-
torébw. Po wszystkich prezentacjach usty-
szeliSmy ich uwagi, a takze kilka wskazéwek,
w jaki sposdb mozna poprawi¢ nasze
przyszie wystgpienia publiczne.

Kazdy dzien warsztatéw byt bardzo
szczegotowo zaplanowany i wypetniony
sesjami na wiele waznych tematow.
Poruszane byty kwestie dotyczgce progra-
moéw oraz badan klinicznych, szans, jakie
mogg przynies¢ nowe metody leczenia skaz
krwotocznych, ale byta rowniez mowa o moz-
liwych zagrozeniach. Obdarzony niezwyktym
poczuciem humoru Randy Curtis opowiadat
o swoich do$wiadczeniach i zyciu hemofilika
w podesztym wieku. Oczywiscie nie brako-
wato dyskusji, wymiany pogladdéw i wiasnych
doswiadczen. Mielismy okazje odgrywac
scenki symulujgce np. spotkanie z ministrem
zdrowia czy inng osobg majgcg wplyw na
nasze leczenie. Poza tym poznawalismy
rozne zagadnienia ekonomiczne zwigzane
z dziatalnoscig organizacji pacjentow, a takze
sposoby przygotowywania materiatdw pro-
mocyjnych, w tym wartosSciowych filmow
wideo.

Warto nadmieni¢, ze organizatorzy pod-
czas swoich wystgpien kilka razy nawigzywali
do dzialalnosci naszego Stowarzyszenia,
stawiajgc je za wzor dla innych organizacji
pacjentéw. Byto to naprawde mite uczucie,
poniewaz po raz kolejny mogtem sie
przekona¢, ze dziatalnosé¢ Polskiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie jest do-
strzegana poza granicami naszego kraju.
Wskazano miedzy innymi sytuacje z prze-
sztosci, gdy czionkowie naszego Stowa-
rzyszenia na spotkanie z urzednikami Mini-
sterstwa Zdrowia zabrali fotografie pacjentéw
z wylewami, pokazujgce konsekwencje braku
wystarczajgcej ilosci czynnika; w ten sposob
obrazowo pokazano negatywne aspekty
naszej choroby oraz to, dlaczego bardziej
optaca sie zapobiegaé, niz leczy¢ optakane
skutki hemofilii.

Bardzo interesujgce byly zajecia z Ada-
mem Wilmersem — hemofilikiem, ktory pra-
cuje jako rekruter w Dziale HR (zarzgdzania
zasobami ludzkimi) w znanej na catym

swiecie firmie Apple. Ta czes¢ zrobita na mnie
duze wrazenie. Otrzymalismy wiele cennych
wskazowek, ktére z pewnoscig bedg
przydatne nie tylko podczas przysztych
rozmow kwalifikacyjnych, ale tez podczas
waznych spotkan zwigzanych z naszg
dziatalnoscig na rzecz sSrodowiska pacjentow.

Niezwykle ciekawy byt czwarty dzien
naszych warsztatéw, kiedy to mieliSmy
mozliwo$¢ uczestniczy¢é w wycieczce po
kompleksie Chempark Leverkusen, gdzie
m.in. miesci sie gtowna siedziba koncernu
farmaceutycznego Bayer. Aktualnie na terenie
catego kompleksu pracuje pond 32 tysigce
os6b. Przed wejsciem na teren zakitadu
musieliSmy przejs¢ kontrole paszportowq i zo-
staliSmy poinstruowani o bezwzglednym za-
kazie fotografowania poza wyznaczonymi
strefami. Wizyta w tym obiekcie byta okazja,
aby dowiedzieC sie wiecej na temat historii
znanej firmy farmaceutycznej oraz jej biezgcej
dziatalnosci. Dodatkowo odwiedzilismy jeden
z niedawno otwartych obiektéw na terenie
kompleksu, ktéry byt czyms w rodzaju nowo-
czesnego muzeum lub centrum nauki poswie-
conego szerokiej dziatalnosci firmy Bayer.

Byt to niewatpliwie bardzo intensywnie
spedzony czas, uptywajgcy w niezwykle mitej
atmosferze. Zdobytem wiele ciekawych
doswiadczen i poznatem kolejnych braci krwi
z innych czesci $wiata, gdyz poza duzg liczbg
ciekawych zaje¢ i wyktadow mielismy réwniez
czas na wzajemng integracje. Ed Kuebler,
gtowny dyrektor i organizator tego wydarze-
nia, bardzo czesto podkreslat, ze chodzi nie
tylko o przygotowanie i szkolenie przysziych
lideréw —wazng czescig Programu SURO jest
budowanie przyjazniiwzajemnejwspolinoty.

Mam nadzieje, ze moja relacja z uczest-
nictwa w programie SURO zacheciinne mtode
osoby z hemofilig do zainteresowania sie
pracg na rzecz naszego Stowarzyszenia oraz
uczestniczenia w podobnych wyjazdach szko-
leniowych, ktore sg naprawde fantastyczng
przygodg i motywacjg do kolejnych dziatan.

W momencie przygotowania tego tekstu
jestem praktycznie w przeddzien wyjazdu na
drugie spotkanie w ramach programu SURO
2019, ktore tym razem odbedzie sie w jednym
Z najbardziej niezwyktych miast na Swiecie —
Dubaju. Do wyjazdu musiatem sie pilnie
przygotowac, gdyz organizatorzy wyznaczyli
nam kilka zadan w ramach pracy domowej,
jednak bardziej szczegétowo opisze to juz
w kolejnym numerze Biuletynu.

Pawet Budek
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Relacja pacjentki ze zjazdu PTHIiT

W dniach 12—14 wrzesnia br. w Lodzi odby#
sie XXVIII Zjazd Polskiego Towarzystwa He-
matologéw i Transfuzjologéw. Zabrakio na
nim niestety dwéch waznych postaci ze
Swiata hematologii. Zjazdu nie doczekata
prof. Anna Dmoszynska, wieloletnia prze-
wodniczgca Polskiej Grupy Szpiczakowej
PTHIT, przez wiele lat kierujgca Klinikg
Hematoonkologii i Transplantacji Szpiku
Uniwersytetu Medycznego w Lublinie. Na
zjezdzie nie byto tez prof. Krystyny Zawilskiej,
przewodniczacej Grupy do Spraw Hemostazy
PTHIT. Obie Panie Profesor uczestniczyty
w pracach Komitetu Naukowego XXVIII
Zjazdu PTHIT, ich dotkliwg nieobecnosc¢
uczczono minutg ciszy.

Oprocz wysokospecijalistycznych wykta-
dow na temat diagnostyki i leczenia chorob
krwi i uktadu chifonnego, podczas Zjazdu
postucha¢ mozna bylo takze prezentacji
szczegolnie przydatnych pacjentom. W cza-
sie Zjazdu doceniono réwniez wazng role
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na He-
mofilie w programie badawczym ,Jak
zwiekszy¢ bezpieczenstwo dzieci z ciezkg
postacig hemofilii. Upadki kontrolowane”,
prowadzonym przez Warszawski Uniwersytet
Medyczny (doc. Pawet taguna i prof. Michat
Matysiak z Katedry i Kliniki Pediatrii,
Hematologii i Onkologii WUM). Przypomnijmy
— pod okiem trenera sztuk walki, przy
profilaktycznym zabezpieczeniu koncentra-
tem niedoborowego czynnika osmiu mtodych
pacjentéw wzieto udziat w szkoleniu w za-
kresie upadkow kontrolowanych. Z tego
szkolenia Stowarzyszenie przygotowato re-
lacje cyfrowg dostepng na macierzystej
stronie PSCH: http://hemofilia.org.pl/ , a takze
na kanale YouTube pod adresem:
https://www.youtube.com/watch?v=gDvNb8f
2_WM. Lekarze zaangazowani w ten program
pilotazowy sg zgodni: wyniki badan jedno-
znacznie swiadczg, ze kontrolowany upadek
zmniejsza skutki urazéw, do ktérych nie-
uchronnie w zyciu codziennym dochodzi,
takze mimo stosowania profilaktyki.

W czasie Zjazdu podkreslono szczegdlne
znaczenie pielegniarek w skutecznym reali-
zowaniu programu ,Zapobieganie krwa-
wieniom u dzieci z hemofilig A i B”. Warto

wspomnie¢, ze w ramach tego programu
dzieci i mtodziez do lat 18 majg zagwaran-
towane dostawy domowe czynnika, odbior
odpaddéw medycznych i, od niedawna, asyste
pielegniarska. Aktualnie cztery pielegniarki
zfirmy Takeda prowadzg szkolenia w zakresie
podawania czynnikow krzepnigcia — robig to
w domach pacjentéw, ale rowniez w szkotach
i szpitalach. tatwo sie domysli¢, jak wielkg
ulge psychiczng stanowi to dla pacjentéw iich
rodzin, o oczywistej poprawie skutecznosci
leczenia i jakosci zycia pacjentow nie
wspominajgc.

Ciekawg atrakcjg Zjazdu, odbywajgcego
sie w filmowej stolicy naszego kraju, byta
obecnos¢ Sherlocka Holmesa zachecajgcego
do poczestunku tajemniczymi ciasteczkami
w ramach akcji ,Ciastko dnia. Wynik, ktory
moze zmieni¢ Twoje zycie”. Filmik z tej in-
trygujacej akcji mozna obejrze¢ pod linkiem:
https://hematoonkologia.pl/aktualnosci/news/
id/3537-ciastko-dnia-wynik-ktory-moze-
zmienic-zycie .

Szczegotowe relacje ze zjazdu sg do-
stepne na portalu https://hemostaza.edu.pl
oraz pod adresem https://hematoonkologia.pl
Jak z powyzszego tekstu wida¢, poza
wyktadami skierowanymi do specjalistow byt
tez podczas tego niezwykle istotnego
wydarzenia czas na inne przyjemne i po-
zyteczne zajecia.

Bernadetta Pieczynska
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Autorka artykutu i jeszcze jedna uczest-
niczka konferencji w towarzystwie doktora
Watsona i Sherlocka Holmesa ze wspom-
nianego w tekscie filmiku.



Wiadomosci z Kot

Gdansk

Jesienne zebranie cztonkdw i sympatykow
Kota Terenowego w Gdansku odbylo sie
20 pazdziernika br. Niestety, z rdéznych
przyczyn nie wszyscy zaproszeni goscie
pojawili sie na tym spotkaniu.

Mielismy szczedcie gosci¢ dr. Marka
Wlaztowskiego, ktéry przedstawit swojg
zastepczynie w klinice, dr Julie Radon-
-Proskure, oraz znanego nam juz wczesniej
z podobnych wyktadow fizjoterapeute, To-
masza Marciniaka.

| to wtasnie p. Tomasz Marciniak rozpoczat
serie prezentacji, wygtaszajgc wyktad ,Dla-
czego warto zy¢ aktywnie — éwiczenia i reha-
bilitacja u pacjentéw chorych na hemofilie”.
Zapoznat stuchaczy z wytycznymi Swiatowej
Organizacji Zdrowia (WHQO) dotyczgcymi
dawek aktywnosci fizycznej dla ludzi w roz-
nych przedziatach wiekowych. Wymienit
takze gtéwne zalety ¢Ewiczen: zwiekszenie
aktywnosci i sprawnosci fizycznej, poprawa
jakosci zycia, zmniejszenie liczby krwawien
przez wzmocnienie miesni. Nastepnie
przedstawit podstawowy zestaw cCwiczen
wykonywanych przez jego pacjentow. Zwrcit
uwage na powtarzalnos¢ ¢éwiczen, regular-
nos¢, stopniowanie trudnosci, technike, kon-
centracje. Wskazat, jak niezwykle istotne w re-
habilitacji sg sen i odpoczynek. Przemeczony
organizm nie pozwoli osiggng¢ postepow.
Brak odpoczynku zwieksza ryzyko urazéw.
Miesnie rozwijajg sie w trakcie odpoczynku,
a nie treningu. Podczas shu nastepuje
regeneracja organizmu.

W podsumowaniu fizjoterapeuta podzielit
sie wtasnymi doswiadczeniami z pracy z cho-
rymi na hemofilie, wspominajgc o osigag-
nieciach i bardzo duzym postepie w treningu
jednego z mezczyzn z Kota Terenowego
PSCH w Gdansku. Zachecit wszystkich,
ktérzy jeszcze nie podijeli zadnej aktywnosci
fizycznej, do regularnych treningdw.

Po przerwie glos zabrata dr Julia Radon-
-Proskura z Kliniki Pediatrii, Hematologii i On-
kologii UCK w Gdansku. Jej wykfad nosit tytut
.Hemofilia u dzieci w wojewddztwie pomor-
skim w latach 2019-2023". Pani doktor
dokonata najpierw krotkiej autoprezentacji
jako osoba, ktora przejeta opieke nad
chorymi dzieémi po doktorze Marku Wila-
ztowskim. Nastepnie przedstawita swojg wi-
zje pracy z miodymi pacjentami i ich

rodzicami polegajgacg na regularnych,
planowych, kompleksowych kontrolach co
3-6 miesiecy na Oddziale Dziennym Kiliniki
Pediatrii, Hematologii i Onkologii UCK
w Gdansku. Elementami kompleksowej
opieki wielospecjalistycznej majg by¢: ocena
skutecznoéci profilaktyki i leczenia do-
mowego, badania laboratoryjne, kontrola
cewnika centralnego (portu), planowanie
nauki autoiniekcji, badania obrazowe stawéw,
rehabilitacja i ocena stawéw oraz mieséni,
konsultacja stomatologiczna i ewentualne
zaplanowanie leczenia, konsultacja psy-
chologa i poradnictwo zawodowe, a takze,
wedtug potrzeby, konsultacja dietetyczna
i opieka endokrynologa.

W kolejnym etapie kompleksowej opieki
wielospecjalistycznej planuje sie zwiekszenie
skutecznosci profilaktyki poprzez wykonanie
indywidualnej farmakokinetyki wskazujgcej
czestos¢ i ilos¢ czynnika podawanego
konkretnemu pacjentowi. Skutkowac to
bedzie poprawa jakosci zycia codziennego.

Nastepnie dr Radon-Proskura przedsta-
wita zasady postepowania z chorymi na
hemofilie w przypadkach ratowania zycia,
ktérych to lekarze pediatrzy uczeni sg w kraju
na specjalnych konferencjach. Zasada I:
wymagana ilos¢ czynnika ,A/B 50/100”, co
oznacza dawke czynnika VIII: 50 jedn./kg
masy ciata, a czynnika IX: 100 jedn./kg masy
ciata [w obu przypadkach chodzi o uzyskanie
w organizmie poziomu czynnika o wartosci
100%]. Zasada ll: pacjent ma zawsze racje.

Zasada lllI: lecz, zanim pomyslisz i zlecisz
diagnostyke [czyli, inaczej mdwigc: najpierw
czynnik].

Pani doktor wskazata rowniez na problemy
praktyczne u dzieci chorych na hemofilie.
Zwigzane one byty z rozpoczeciem profilak-
tyki pierwotnej/wtdrnej, dostawami domowy-
mi lekéw, szczepieniami, operacjami chirur-
gicznymi, rehabilitacjg, samodzielnym poda-
waniem leku, uczeszczaniem do szkoty lub
przedszkola, zajeciami na WF.

Zebranie zakonczyto sie krotkim wysta-
pieniem nizej podpisanego, ktory przypomniat
zgromadzonym o przekazywaniu kwoty z 1%
podatku na nasze Stowarzyszenie. Podzie-
kowat rowniez gosciom za prelekcje, a zebra-
nym chorym zaliczne przybycie.

Ryszard Jurczyk
prezes Kota Terenowego w Gdansku
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Krakow

W pazdzierniku br. wspdlnie z Klinikg
Hematologii CM UJ zorganizowalismy
warsztaty dla chorych obcigzonych skazami
krwotocznymi i ich rodzin. Wzieto w nich
udziat okoto 90 os6b.

W pierwszej czedci spotkania omowilismy
sprawy biezgce Kota i wybraliSmy delegatéw
na VIl Walny Zjazd PSCH w Warszawie.
Kolejna czes¢ konferencji zostata poswieco-
na szkoleniu i warsztatom. | tak dr Pawet Ka-
minski z Krakowskiego Centrum Rehabilitacji
i Ortopedii przedstawit wyktad na temat prze-
prowadzanych w tym osrodku operacji orto-
pedycznych u chorych na wrodzone skazy
krwotoczne. Od 2010 roku, kiedy to w KCRIiO
wykonano pierwszg operacje u chorego na
hemofilie, do chwili obecnej przeprowadzono
270 zabiegdw ortopedycznych, a u trzech
pacjentow wykonano ich az po pie¢. Wsrod
operowanych byto szes¢ osob z inhibitorem.
Nad wszystkimi operacjami czuwata Klinika
Hematologii CM UJ.

Kolejny wykfad wygtosita dr Joanna
Zdziarska z Kliniki Hematologii Szpitala
Uniwersyteckiego. Swoje wystgpienie roz-
poczeta od wspomnienia $p. prof. Krystyny
Zawilskiej. Wyktad Pani Doktor poswiecony
byt nowemu Narodowemu Programowi Le-
czenia Hemofilii.

Trzeci wyktad, prowadzony przez dr Anne
Bednarczyk — specjaliste chirurgii stomato-
logicznej, poswiecony byt opiece stomato-
logicznej nad chorymi na hemcofilie. Okazato
sie, ze ten temat wzbudzit bardzo szerokie
zainteresowanie, nie tylko wérdd chorych.

Po wyktadach odbyty sie warsztaty, prze-

*

Koto Pomorzai Kujaw

W przypadku tego kota terenowego pora
na nadrobienie zalegtosci, dlatego relacja
obejmuje takze wczesniejsze wydarzenia.

9 czerwca 2018 r. odbylismy w Bydgoszczy
warsztaty edukacyjne. Wzieli w nich udziat
cztonkowie kota terenowego Pomorza i Kujaw
wraz z goszczacymi u nas ,krewniakami” z kot
tédzkiego i kaliskiego. Warsztaty odbyty sie
w dwodch grupach — osobno dla rodzin z dziec-
mi, osobno dla dorostych. Dla pierwszej grupy
dr Andrzej Koftan poprowadzit wyktad

prowadzone przez dr Anite Wojcik i mgr
Izabele Chudyba. Panie podzielity sie swoim
rocznym doswiadczeniem w stosowaniu
terapii manualnej w rehabilitacji chorych na
hemofilie. Tu nalezy dodaé, ze ta forma
rehabilitacji naszych chorych mozliwa jest
dzieki finansowemu wsparciu kilku sponso-
réw.

Tradycyjnie naszg konferencje zaszczycity
Swojg obecnoscig dr Beata Mazurek z Kra-
kowskiego Centrum Krwiodawstwa i Krwio-
lecznictwa i dr Teresa lwaniec z Pracowni
Hemostazy Szpitala Uniwersyteckiego. Bar-
dzo ucieszyto nas, ze dwie panie pielegniarki
z Kliniki Hematologii, Anna Nowak i Teresa
Ogrodna-Batda, poswiecily swoje wolne
sobotnie przedpotudnie, by wzig¢ udziat
w spotkaniu.

Z satysfakcjg odnotowujemy fakt, ze
chorzy w Matopolsce majg wzorowg i wzor-
cowg opieke medyczng. Jednak taka sytuacja
powoduje uspienie czujnosci i czesto nie-
przyjmowanie do wiadomosci, ze w Polsce
nic nie jest dane raz na zawsze i ze
dziatalno$¢ Stowarzyszenia jest warunkiem
koniecznym, aby leczenie hemofili mogto
pozostaé na nie gorszym niz obecnie
poziomie.

Na zakonczenie spotkania prelegenci,
lekarze i sponsorzy otrzymali — zamiast kwia-
tébw — symboliczne stodkie upominki. A po
zebraniu wszyscy obecni udali sie na
uroczysty obiad, gdzie jeszcze byt czas na
wzajemng wymiane doswiadczen i zacies-
nianie znajomosci i przyjazni,

Andrzej Zdziarski
prezes Kota Krakow

*

.,Hemofilia — prawdy i mity”, mgr Martyna
Wozniak wyjasniata rodzicom, jak prawidtowo
korzystac¢ z aplikacji ,Zero Bleeds”, mgr Marta
Rusek przedstawita prezentacje psycholo-
giczng ,Dobre relacje z dzie¢mi chorymi na
hemofilie”, a mgr Adrian Zadorecki omowit
.otany zagrozenia zycia — model postepo-
wania”.

Druga grupa wystuchata wyktadu mgr
Marty Rusek na temat ,Jak radzi¢ sobie z cho-
robg przewlektg”. Po prezentacji rozgorzata
dyskusja. Nastepnie dr Anna Buczma
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przeprowadzita odczyt ,Czy hemofilia jest
chorobg krélewskg?”, dr Pawet Ambroziak
przyblizyt nam zabieg endoprotezowania
uszkodzonego stawu u pacjenta chorego na
hemofilie. Na zakonczenie mgr Adrian
Zadorecki przedstawit model postepowania
w stanach zagrozenia zycia, a takze omowit
metody resuscytacji i pierwszej pomocy.

Po wspolnym obiedzie w gronie wszystkich
uczestnikow cztonkowie kot terenowych z Ka-
lisza i todzi udali sie w dalszg podréz do To-
runia. Cafte spotkanie przebiegto w mitej,
rodzinnej atmosferze. Dziekujemy naszym
.Krewniakom” za odwiedziny i zapraszamy
ponownie!

W tym roku nasze koto terenowe spotkato
sie 28 wrzesnia na warsztatach edukacyj-
nych, przy okazji ktérych odbyto sie zebranie
sprawozdawczo-wyborcze czionkéw kota.
Podczas spotkania do naszych szeregow
dotfgczyto 6 nowych cztonkéw. Obecnie nasze
kotoliczy 117 osob.

W czedci edukacyjnej dr Adriana Czyz
przedstawita organizacje Osrodka Leczenia
Hemofilii w Bydgoszczy, a dr Halina
Bobrowska, w zastepstwie dr Andrzeja
Kottana, wygtosita wyktad ,Jak rozpoznac
krwawienia podczas profilaktyki”. Kwestii
rehabilitacji dotyczyta prezentacja ,Dlaczego
tak wazna jest rehabilitacja u chorego na
hemofilie?”, ktérg zaprezentowat mgr Janusz
Zawilski. Poza dr. Kottanem na warsztatach
zabrakto dyrektora RCKiK w Bydgoszczy,
dr Katarzyny Gagoli (z przyczyn osobistych).

Zebranie sprawozdawczo-wyborcze odby-
o sie zgodnie ze Statutem PSCH w drugim
terminie; obradowalismy przy 35 obecnych
cztonkach kota. Po przedstawieniu sprawo-

*

Poznan

16 listopada odbyto sie zebranie wyborcze
naszego Kota, do Zarzgdu weszto kolejne
mitodsze pokolenie, ktdére reprezentuje
Konstanty Przybyt — serdecznie gratulujemy!
Cieszy, ze funkcji wiceprezesa podjgt sie
Daniel Ancuta, ktorego brytyjskie doswiad-
czenie zapewne bedzie dla nas bardzo
cenne. W Zarzadzie znalazta sie tez kolejna
kobieta — Anna Zgierun-tacina, co w kon-
tekscie zapowiadanego podczas spotkania
wyborczego projektu pod roboczg nazwag
-Komitet Kobiet” moze by¢ bardzo przydatne.

zdania przez prezesa kota i Komisje Re-
wizyjng, Zarzad otrzymat absolutorium.
Nastepnie wybrano osoby do Zarzgdu Kota
Terenowego oraz Komisji Rewizyjnej. Oto
aktualny skfad tych organow. Zarzad Kota
Terenowego Pomorza i Kujaw PSCH: Dariusz
Majewski — prezes, Jacek Moszczynski —
sekretarz, Barbara Majewska — skarbnik,
Rafat Nowak — cztonek. Komisja Rewizyjna:
Piotr Sowinski — przewodniczacy, Tomasz
SzulciWanda Dgbrowska — cztonkowie.
Dariusz Majewski

)

Podczas spotkania z udziatem két z Ka-
liszaitodzi.

*

Do Zarzadu naszego kotfa terenowego trafit
takze Krzysztof Jedryczka. Prezesem pozo-
stata piszgca te stowa.

Nawigzujgc do wspomnianego wyzej pro-
jektu poswieconego kobietom i idgc tropem
podjetym podczas frankfurckiej konferencji
EHC Women and Bleeding Disorders,
apelujemy do pan, ktore chciatyby sie
zaangazowac w popularyzacje wiedzy i pro-
bleméw kobiet z zaburzeniami krzepniecia,
by skontaktowaty sie z nami. Kolejna kon-
ferencja miedzynarodowa odbedzie w dniach
29-30 maja 2020 r. w Bazylei; mam nadzieje,
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Ze nie zabraknie tam naszej przedstawicielki.
Listopadowe spotkanie obfitowato w bar-
dzo wazne informacje dotyczgce zmian w le-
czeniu pacjentéw dorostych. Przypomnijmy,
ze od tego roku dziata nowy Osrodek
Leczenia Hemofilii na terenie wojewodztwa
wielkopolskiego, co w szczegdtach omowita
doc. Joanna Rupa-Matysek. Jej wyktad do-
skonale uzupetnity tredci, ktére w swojej
prezentacji zawarta dr Anna Zawadzka
z RCKiK. Tradycyjnie dzieciom i mtodziezy
swoj wyktad poswiecita dr Halina Bobrowska,
tym razem kfadgc szczegolny nacisk na
krwawienia zdarzajgce sie podczas stoso-
wania profilaktyki. Zebranie szkoleniowo-
-wyborcze byto takze okazjg do zademon-
strowania portalu edukacyjnego:
www.hemostaza.edu.pl kierowanego do

*

Lodz

1 lutego 2019 r. kol. Robert Prencel i nizej
podpisany spotkali sie z dyrektorem Wo-
jewoddzkiego Wielospecijalistycznego Cen-
trum Onkologii i Traumatologii im. M. Ko-
pernika w todzi, Wojciechem Szrajberem,
proszgc o odnowienie zgody na objecie przez
ten osrodek opiekg medyczng na wszystkich
jego oddziatach chorych na hemofilie i cho-
robe von Willebranda. Ostatecznie takag
zgode dyrekcja Centrum wydata 20 maja
2019 r. — kazdy czionek naszego Kofa
mieszkajgcy w todzi lub okolicach powinien
byt otrzymac kopie tej zgody (na papierze lub
w wersji elektronicznej do samodzielnego
wydruku); moze sie ona przyda¢ do przeko-
nania zatogi karetki, by odstgpita od zasady
przewozu do najblizszego szpitala, Iub
bezposrednio w rejestracji, gdy zgtosimy sie
na SOR w szpitalu im. Kopernika. Dodatkowo
zarzad Kofa 19 czerwca br. na pismie
poinformowat Dyrektora Naczelnego Woje-
wodzkiej Stacji Ratownictwa Medycznego
Bogustawa Tyke o ww. zgodzie dyrekciji
Centrum, proszgc o poinstruowanie zatog
karetek, by w razie potrzeby hospitalizacji
chorych ze skazami krwotocznymi przewozic
ich do szpitala im. Kopernika (a nie do
najblizszego szpitala), jesli tylko rozpoznanie
miesci sie w profilu medycznym ktéregos
z oddziatéw tej placowki.

28 wrzesnia br. odbyto sie walne zebranie
wyborcze tédzkiego kota terenowego nasze-

niedawna przez sp. prof. Krystyne Zawilska,
ktérej nieobecnos¢ na naszym spotkaniu byta
szczegolnie odczuwalna.

Na koniec warto wspomnie¢, ze najblizsze
zebranie Poznanskiego Kofa Terenowego
odbedzie sie wczesng wiosng w centrum
doskonalenia jazdy SkodaAutolab w Pozna-
niu. W duzej czesci bedzie poswiecone
bezpieczenstwu poruszania sie¢ po drogach
samochodem i jednosladami, a takze kwe-
stiom bezpiecznego przewazenia pasazerow,
zwlaszcza dzieci, co w przypadku hemofilii
i innych skaz krwotocznych ma znaczenie
szczegolne. Jesli przedstawiciele innych kot
chcieliby do tego szkolenia sie przytgczyc,
prosze o kontakt.

Bernadetta Pieczynska

*

go Stowarzyszenia, potgczone z warsztatami
edukacyjnymi, w ktérych wzieli udziat takze
cztonkowie kota terenowego PSCH z Kalisza.

Nowo wybrany zarzad Kofa todzkiego
ukonstytuowat sie w sktadzie: Adam Sumera —
prezes, Ryszard Bielinski — wiceprezes,
Robert Prencel — skarbnik, Beata Holonko —
sekretarz, a takze cztonkowie: Adam Prencel
i Adam Trojanczyk. Nowa Komisja Rewizyjna
ukonstytuowata sie w sktadzie: Marek
Kudlinski — przewodniczacy, a takze czion-
kowie: Jan Golanowski, Tomasz Lewan-
dowski i Tadeusz Piech. Ustalono, ze nowo
wybrane Zarzad i Komisja Rewizyjna roz-
poczng dziatalnos¢ 17.10.2019 r., tj. po
uptywie kadencji poprzedniego Zarzadu i Ko-
misji Rewizyjnej. Wybrano takze 10 dele-
gatébw na Walny Zjazd Delegatéw PSCH
przewidziany na 26 pazdziernika 2019 r.
w Warszawie.

Warsztaty edukacyjne, wspdlne dla obu
koét, odbyty sie w dwéch czesciach. Najpierw
zebrani podzielili sie¢ na dwie sekcje — dla
dorostych oraz dla dzieci i ich rodzicéw.
W pierwszej grupie wykfady wygtosili prof.
Krzysztof Chojnowski (,Nowa edycja Naro-
dowego Programu Leczenia Hemofilii”) i prof.
Jacek Trelinski (,Nowe mozliwosci leczenia
hemofilii”’). W drugiej grupie réwniez za-
prezentowano dwie prelekcje; wygtosili je
prof. Wojciech Mtynarski (,Nowe mozliwosci
leczenia hemofilii A u dzieci”) i mgr Janusz
Zawilski, specjalista w dziedzinie rehabilitac;ji
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(,Jak przedtuzy¢ i poprawi¢ jako$¢ zycia
chorym na hemcofilie”). Nastepnie wszyscy
zebrani wystuchali prezentacji mgr Ewy
Sciborskiej, po$wieconej ulgom i uprawnie-
niom osob niepetnosprawnych.

Po wspdlnym obiedzie cztonkowie kota
kaliskiego, w towarzystwie reprezentacji kota
toédzkiego, udali sie na zwiedzanie todzi.
Najpierw byto zwiedzanie fragmentu ulicy
Piotrkowskiej. Czes¢ grupy przeszta odcinek
od ul. Radwanskiej do Placu Wolnosci pieszo,
a czesS¢ przejechata ten odcinek rikszami.
Atrakcje stanowito oglgdanie interesujgcych
frontonow zabytkowych kamienic po obu
stronach gtéwnej ulicy todzi. Szczegding
uwage poswiecono Kamienicy pod Guten-
bergiem, z imponujgcymi smokami zdobig-
cymi elewacje, oraz Pasazowi Roézy -
podworzu, w ktorym Sciany oficyn wytozono
milionami lusterek o nieregularnych ksztat-
tach; jest to najwieksza szklana mozaika
w Polsce. Na ul. Piotrkowskiej miedzy
ul. 6 Sierpnia a pasazem Rubinsteina goscie

zwiedzili rowniez Aleje Gwiazd, ktorej pomyst,
na wzor hollywoodzki, zgtosit w 1996 roku Jan
Machulski. Pierwszg mosiezng gwiazde —dla
aktora Andrzeja Seweryna —wmurowano dwa
lata pozniej. Po stronie parzystej (wschodniej)
sg gwiazdy rezyserow, po stronie nieparzystej
— aktorow. Nastepnie goscie udali sie do
Manufaktury. Gtéwnym punktem bylo zwie-
dzanie Muzeum Fabryki, mieszczacego sie
w jednym ze zrewitalizowanych budynkéw
pofabrycznych. Muzeum prezentuje historie
kompleksu fabryczno-mieszkalnego Izraela
Poznanskiego, ktéry w latach 2002-2006
zostat przeksztatcony w Centrum Handlowe
.Manufaktura”. Specjalnie dla grupy zwiedza-
jacych uruchomiono wielkg maszyne tkacka,
co pozwolito przenies¢ sie myslami w czasy
opisane w ,,Ziemiobiecanej” Reymonta.
Pobyt kaliszan w todzi zakonczyty
wspolne rozmowy czionkéw obu kot przy
kawie i herbacie w jednej z kawiarn Manu-
faktury.
Adam Sumera

Projekt naukowy: ocena ryzyka wystgpienia choréb
sercowo-naczyniowych wsrod oséb z hemofilig

Katedra i Klinika Choréb Wewnetrznych,
Zawodowych, Nadcisnienia Tetniczego Uni-
wersytetu Medycznego we Wroctawiu we
wspotpracy z Wroctawskim Kotem Tereno-
wym PSCH zaprosita w 2019 roku osoby
chore na hemofilie po 35 roku zycia do udziatu
w projekcie naukowym oceniajgcym ryzyko
wystgpienia chordéb sercowo-naczyniowych
w tej grupie pacjentow.

Pomimo postepu medycyny oraz coraz
nowszych i skuteczniejszych metod leczenia,
choroby ukladu sercowo-naczyniowego
pozostajg na pierwszym miejscu jako
przyczyna smierci zaréwno w Polsce, jak i na
Swiecie. Ich wystgpienie poprzedzone jest
najczesciej wystgpieniem okreslonych czyn-
nikow ryzyka, wsréd ktérych mozna wymienic
m.in. zaburzenia gospodarki lipidowej,
palenie tytoniu, nadcisnienie tetnicze czy
cukrzyce. Przeprowadzone w ostatnich latach
badania naukowe wskazujg na $rodbtonek
naczyniowy oraz na jego dysfunkcje
skutkujgcg nadkrzepliwoscig jako kolejny
Zz czynnikbw mogacych wptywac na rozwoj
choréb uktadu sercowo-naczyniowego.

W ciggu ostatnich dekad, na podstawie
przeprowadzonych badan, hemofilia uwaza-
na byla za czynnik ochraniajagcy przed
rozwojem choréb uktadu sercowo-naczynio-
wego. Jako potencjalne mechanizmy ochron-
ne uznawano wolniejsze tworzenie sie
zakrzepbw oraz wiekszg stabilnos¢ juz
powstatych blaszek miazdzycowych. Najnow-
sze dane naukowe nie sg jednak spodjne i nie-
ktérzy autorzy wskazujg na poréownywalne
ryzyko rozwoju miazdzycy u osob z hemofilig
w odniesieniu do populacji ogdlnej, a to po-
cigga za sobg konieczno$¢ odpowiedniej
profilaktyki wsréd chorych na hemofilie.

W zwigzku z tym planujemy wspolnie
z Klinikg kompleksowg ocene ryzyka
sercowo-naczyniowego wsrod chorych na
hemofilie oraz wsréd dobranej demogra-
ficznie grupy kontrolnej. U oséb zakwalifi-
kowanych do projektu wykonana zostanie
petna stratyfikacja ryzyka sercowo-naczynio-
wego (badania biochemiczne krwi oraz
badania czynnosciowe srédbtonka naczynio-
wego) oraz ocena ultrasonograficzna na-
rzagdoéw jamy brzusznej oraz serca i naczyn
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dogtowowych.
Przebadane osoby otrzymaja:
1. Wyniki oznaczen biochemicznych Kkrwi
(aktywnos¢ czynnika VIII i IX, badanie na
obecnos¢ inhibitorow, morfologia, kwas
moczowy, TSH, lipidogram, jonogram,
kreatynina, CRP);
2. wyniki czynnosciowych badan funkgji
srodbtonka naczyniowego stuzgce jako
wczesny wskaznik zdarzen sercowo-naczy-
niowych: LaserDoppler oraz EndoPAT2000;
3. opis USG jamy brzusznej oraz USG serca
i USG tetnic dogtowowych.

Udziat w badaniu wigze sie z jednokrotng

wizyta w Klinice Choréb Wewnetrznych,
Zawodowych, Nadcisnienia Tetniczego i On-
kologii Klinicznej Uniwersyteckiego Szpitala
Klinicznego im. J. M. Radeckiego we Wro-
ctawiu przy ul. Borowskiej 213. W trakcie
wizyty pobrana bedzie krew 2zylna oraz
wykonane zostang badania ultrasonogra-
ficzne i czynnosciowe $rodbtonka naczy-
niowego.

Zapewniamy refundacje kosztéw dojazdu
na badania srodkami komunikacji publicznej
w ramach ryczattu.

Zdzistaw Grzelak

Ceny czynnikow i sytuacja w Polsce

Warto przyjrze¢ sie, jakie ceny osiggajg
rézne rodzaje czynnikéw na Swiecie i jak na
tym tle wyglada Polska. Dla zagranicy
wszystkie ceny za jednostke czynnika
podajemy w euro.

Zacznijmy od osoczopochodnego czyn-
nika VIII. Europa Zachodnia: od 0,25 do 0,90
euro. Europa Wschodnia i Centralna:
0,12-0,60. USA: 1,44-1,49. Ameryka Potu-
dniowa: 0,08-0,51. Cena z najnowszego
przetargu w Polsce to ok. 0,38 zl za
jednostke. Przy aktualnym Kkursie euro
wynoszgcym ok. 4,30 zt jest to ok. 9 euro-
centéw za jednostke. Osoczopochodny
czynnik IX w Europie Zachodniej: 0,49-0,90
euro. Europa Wschodnia i Centralna:
0,12-0,60. USA: 1,49. Ameryka Potudniowa:
0,17-0,22.

Rekombinowany cz. VIII w Europie
Zachodniej: 0,42—1,12 euro. Europa Wscho-
dnia i Centralna: 0,17-0,80. USA: 1,52-1,91.
Ameryka Potudniowa: 0,41-0,47. W najnow-
szym przetargu zorganizowanym w Polsce
czynnik rekombinowany uzyskat cene 0,56 zt
za jednostke (wczesniej taki czynnik wy-

ceniano na 0,78 zt za jednostke). Po
przeliczeniu wychodzi 13 eurocentéw.
Rekombinowany cz. IX w Europie Zachodnigj
0,58-1,02 euro. Europa Wschodnia i Cen-
tralna: 0,23-0,59. USA: 1,48-1,61. Ameryka
Potudniowa: 0,41-0,47.

| jeszcze ceny rekombinantow o wydtu-
zonym dziataniu. Czynnik VIII w Europie
Zachodniej: 0,30-1,49. Europa Wschodnia
i Centralna: 0,49-0,65. USA: 2,18-2,28.
Czynnik IX w Europie Zachodniej: 0,70-2,35.
Europa Wschodnia i Centralna: 0,97-1,46.
USA: 3,28.

Warto podkresli¢, ze tak niskie ceny
czynnikow w Polsce to efekt przetargow
centralnych. Czynniki sg kupowane w ilo-
Sciach hurtowych, a konkurencja miedzy
oferentami sprzyja obnizaniu przez nich cen
(te uwagi dotyczg zakupow w ramach
Narodowego Programu; ceny w programie
profilaktycznym dla dzieci, finansowanym
przez NFZ, sg wyzsze /!/, poniewaz wynikaja
znegocjacji).

(as)

W nowy rok z dobrym humorem

Matgosia pyta mame: — Czy w tym roku
Mikoftaj przyniesie mi nowg lalke?

— Przeciez lalka, ktérg masz, jest prawie
nowa!

- Co z tego? W zesztym roku ja tez bytam
prawie nowa, a mimo to bocian przyniést mi
nowa siostrzyczke!

* % %

Dwaj bracia spedzajg noc przed wigilig
u dziadkoéw. Przed péjsciem spac klekaja
przed t6zkami i modlg sie. Mtodszy z nich ile
sit w ptucach wota gtosno: — Modle sig o nowy
rower, modle sie o nowg pitke, modlg sie o
nowy tablet...

Starszy brat pochyla sie i pyta go: — Dlaczego
tak krzyczysz? Bog nie jest gtuchy.

Na to chtopiec: — Bég nie, ale babcia jest.
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Tata pyta Jasia: — Dlaczego chcesz, zeby  Jasio wykreca numer telefonu i grzecznie
Swiety Mikotaj przyniost ci dwa komplety  pyta:—Halo, czy to Swiety Mikotaj?

kolejki elektrycznej? - Nie. )
— Bo ja tez chce sie bawiC, kiedy jesteS - Skoro pan nie jest Swietym Mikotajem, to po
wdomu. co pan podnosi stuchawke?

Jolka
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci

— niewielki statek rybacki — gtéwny plac miasta

— informacja o nadejsciu paczki — koralowe — grozne dla statku
— okrywa cate nasze ciato — waga opakowania towaru

— konkurencja narciarska na stoku — przysmak

— dawniej: tluszcz zwierzecy — jaskinia, pieczara

— panstwo z Sankt Petersburgiem — gromada pséw mysliwskich

— tupit na morzu — zemsta

— figiel — tacina lub angielski

— sznur z petlg; lasso — rysowany przy uzyciu cyrkla

— twarda ni¢ szewska — orzech z palmy

— zdobywczyni np. Nagrody Nobla — sklejka

— uszyje spodnie i sukienke — trzykotowy rower z pasazerami
— przerobka ksigzki na film — miejsce wystepu Perfectu

— plynne w jajku na miekko — stata posada

— luzna bluzka noszona na wierzch — stroma sciana skalna

— przypadek — zewnetrzny wyglad przedmiotu

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

OpracowatAdam Sumera. Wspoétpraca: Zdzistaw Grzelak, Jan Golanowski.

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 L.6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren2@gmail.com.

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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