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To drugi Biuletyn” ukazuj¹cy siê podczas 
pandemii koronawirusa. Poprzedni numer 
ukaza³ siê na pocz¹tku problemów z COVID-
19. Dziœ wiemy ju¿ o wiele wiêcej, zdajemy 
sobie tak¿e sprawê z tego, ze wirus mo¿e 
pozostaæ z nami na d³u¿ej. Nic dziwnego 
zatem, ¿e spor¹ czêœæ tego wydania 
poœwiêcamy tematyce covidowej.

Rozpoczynamy od wa¿nego apelu pre-
zesa naszego Stowarzyszenia. W sytuacji, 
kiedy s³u¿ba zdrowia jest niemal ca³kowicie 
poch³oniêta walk¹ ze skutkami pandemii, 
musimy maksymalnie siê postaraæ, by dawaæ 
sobie radê bez pomocy lekarzy (s. 2). Apel 
warto uzupe³niæ wezwaniem o odpowiednie 
dbanie o swoj¹ kondycjê fizyczn¹. Dostêp do 
rehabilitacji jest bardzo utrudniony, zatem 
sami powinniœmy dbaæ o utrzymanie odpo-
wiedniej formy. Jeœli to mo¿liwe, starajmy siê 
spacerowaæ (natê¿enie trzeba oczywiœcie 
dostosowaæ do swoich mo¿liwoœci). Wiele 
æwiczeñ mo¿na te¿ wykonywaæ samodzielnie 
(oczywiœcie po zabezpieczeniu siê czynni-
kiem). Przypominam, ¿e Stowarzyszenie wy-
da³o ksi¹¿eczkê „Æwiczenia dla osób z he-
mofili¹”. Informacje na ten temat s¹ tak¿e 
dostêpne na stronie www.hemofilia.org.pl.

Niedawno w renomowanym czasopiœmie 
naukowym „Haemophilia” ukaza³ siê artyku³ 
omawiaj¹cy problemy zaka¿enia korona-
wirusem u osób z hemofili¹ i innymi skazami 
krwotocznymi. Przedstawiamy istotne frag-
menty tego tekstu (s. 2).

Pandemia nie oznacza zawieszenia 
dzia³alnoœci naszego Stowarzyszenia. Wska-
zujemy tematy, które stanowi¹ priorytet obec-
nych dzia³añ Zarz¹du G³ównego (s. 7). Jedn¹         
z wa¿nych kwestii jest odpowiednie funkcjo-
nowanie oœrodków leczenia hemofilii. Po-
niewa¿ sytuacja w tym zakresie wymaga 
poprawy, nasze Stowarzyszenie we wspó³-
pracy z EHC, europejsk¹ organizacj¹ 
zrzeszaj¹c¹ stowarzyszenia chorych na 

„ hemofiliê z ca³ego naszego kontynentu, 
opracowa³o ankietê, która powinna pomóc 
w zdefiniowaniu najwa¿niejszych proble-
mów (s. 9). Czêœæ osób ju¿ odpowiedzia³a 
na zawarte tam pytania, ale wci¹¿ czekamy 
na dalsze odpowiedzi – ankietê mo¿na 
wype³niæ do 15 grudnia.

Od pewnego czasu du¿e nadzieje na 
istotny postêp w leczeniu chorych na 
hemofiliê wi¹¿e siê z terapi¹ genow¹. O pe-
wnych problemach towarzysz¹cych nie-
którym z trwaj¹cych badañ klinicznych 
pisze Rados³aw Kaczmarek (s. 8).

Pandemia sprawi³a, ¿e nie mo¿emy 
spotykaæ siê, jak dot¹d, podczas zebrañ 
organizowanych przez poszczególne ko³a 
terenowe. Szczêœliwie uda³o siê przenieœæ 
przynajmniej czêœæ tych dzia³añ do Inter-
netu. Omawiamy korzyœci p³yn¹ce z wy-
korzystania ³¹cznoœci internetowej oraz 
tak¿e pewne minusy takiego rozwi¹zania 
(s.9).

W sieci dzia³a te¿ forum dyskusyjne 
poœwiêcone hemofilii. Poniewa¿ dotych-
czasowy serwer, yahoogroups.com, zo-
stanie wkrótce zamkniêty przez firmê 
Yahoo, konieczne by³y przenosiny na inny 
serwer. Kosztowa³o to sporo pracy kilku 
cz³onków Stowarzyszenia, ale uczestnicy 
forum nie powinni praktycznie odczuæ 
¿adnych problemów (s. 9).

Kolejne materia³y omawiaj¹  najnowsze 
informacje o hemofilii na œwiecie (s. 10), 
zmiany na rynku czynników (s. 11) oraz 
ciekawy pomys³ niemieckiego stowarzy-
szenia chorych na hemofiliê (s. 12).

Niedawno odszed³ od nas jeden         
z za³o¿ycieli naszego Stowarzyszenia, 
Ludwik Kochowski. Zamieszczamy wspo-
mnienie o Nim (s. 11).

Na zakoñczenie jolka, która powinna 
przynieœæ nieco relaksu, tak potrzebnego   
w tych dniach (s. 13).

Adam Sumera
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Pragniemy przekazaæ bardzo wa¿n¹ 
informacjê: w zwi¹zku z bie¿¹cym obci¹-
¿eniem s³u¿by zdrowia spowodowanym 
pandemi¹ COVID-19 prosimy œciœle stoso-
waæ siê do zaleceñ lekarzy dotycz¹cych 
zasad profilaktyki przeciwkrwotocznej. Nie 
zani¿ajmy przepisanych dawek czynnika, nie 
pomijajmy podañ, ¿eby nie kusiæ licha – mo¿e 
siê okazaæ, ¿e akurat w powsta³ej w ten 
sposób luce w zabezpieczeniu przed wy-
lewami przytrafi siê nam powa¿ne krwawienie 
(wywo³ane urazem lub samoistne).

Proszê pamiêtaæ: w razie jakichkolwiek 
problemów zdrowotnych dostêp do szpitali 
mo¿e byæ bardzo utrudniony.

Niewiele mo¿emy zrobiæ, aby chroniæ 

swoje zdrowie, ale akurat to jedno – jak 
najlepsze zabezpieczenie siê przed wy-
lewami – jest w zasiêgu wielu osób, tych 
wszystkich, którym lekarze zalecili profi-
laktykê i wypisali odpowiednie zapo-
trzebowania na czynnik.

Warto tak¿e zadbaæ, ¿eby mieæ odpo-
wiedni zapas czynnika w lodówce – przecie¿ 
nikt z nas nie wie, czy nam lub komuœ         
z naszych bliskich nie przytrafi siê jednak 
zaka¿enie koronawirusem i bêdziemy 
zmuszeni do kwarantanny.

Proszê tê wiadomoœæ potraktowaæ bardzo 
powa¿nie, aby unikn¹æ problemów zdro-
wotnych.

Bogdan Gajewski

Koronawirus a hemofilia
Prezentujemy istotne fragmenty opubli-

kowanego 21 paŸdziernika br. w renomowa-
nym czasopiœmie naukowym „Haemophilia” 
artyku³u „Leczenie koagulopatii zwi¹zanej    
z COVID-19 u chorych na hemofiliê” 
napisanego przez naukowców z USA, Belgii, 
Indii, Kanady, Polski i Wielkiej Brytanii. Warto 
wspomnieæ, ¿e jednym ze wspó³autorów jest 
Rados³aw Kaczmarek, którego teksty czêsto 
pojawiaj¹ siê w „Biuletynie”. Pominêliœmy te 
fragmenty artyku³u, które dotycz¹ ogólnie 
COVID-19 (ze wzglêdu na dostêpnoœæ takich 
informacji w innych Ÿród³ach). Opuœciliœmy te¿ 
sekcjê odnosz¹c¹ siê do leków bêd¹cych 
dopiero w badaniach klinicznych i do terapii 
genowej, poniewa¿ ogranicza siê ona do 
wskazania odpowiedzialnoœci organizatorów 
takich badañ za wydanie odpowiednich 
zaleceñ. Zachowaliœmy terminologiê orygi-
na³u, choæ emicizumab jest obecnie lepiej 
znany w Polsce pod handlow¹ nazw¹ 
Hemlibra. Podobnie w przypadku aPCC – 
polscy pacjenci lepiej skojarz¹ nazwê FEIBA.

Obecnie istniej¹ jedynie nieliczne publi-
kacje dotycz¹ce doœwiadczeñ z leczenia osób 
z hemofili¹ choruj¹cych na COVID-19. Brak 
informacji wskazuj¹cych na to, by chorzy na 
hemofiliê leczeni profilaktycznie czynnikami 
krzepniêcia lub emicizumabem byli bardziej 
zagro¿eni zaka¿eniem lub ciê¿szym prze-
biegiem choroby, o ile nie wystêpuj¹ u nich 
dodatkowe czynniki, takie jak zaawansowany 
wiek (powy¿ej 65 lat), choroba p³uc lub 
choroba sercowo-naczyniowa, nadciœnienie 

têtnicze, oty³oœæ czy cukrzyca. 
Jednak¿e ostatnio pojawiaj¹ siê donie-

sienia o koagulopatii zwi¹zanej z COVID-19 
(COVID-19-associated coagulopathy – CAC). 
Postêpowanie przy takim schorzeniu u osób  
z hemofili¹ wymaga specjalnej uwagi.

Hemofilia charakteryzuje siê defektem     
w tworzeniu trombiny, co powoduje zmniej-
szone tworzenie fibryny. W przypadku hemo-
filii A nie wystêpuj¹ wyraŸnie zwiêkszone 
wartoœci poziomu czynnika VIII towarzysz¹ce 
stanowi zapalnemu (a wystêpuj¹ce u osób 
bez skaz krwotocznych). Mo¿e to powodowaæ 
mniej powa¿ne skutki CAC u pacjentów        
z hemofili¹ A. Jednak wiele mechanizmów 
obserwowanych u chorych na COVID-19,     
w tym skutki uszkodzenia œródb³onka 
prowadz¹ce do dysfunkcji mikronaczyniowej, 
nie zale¿y jedynie od tworzenia trombiny. 
Ponadto upoœledzone tworzenie trombiny 
ulega zmianie pod wp³ywem leczenia 
profilaktycznego przy u¿yciu koncentratów 
czynnika krzepniêcia lub emicizumabu, mo¿e 
tak¿e zostaæ przejœciowo skorygowane przy 
zastosowaniu leczenia tymi preparatami       
w przypadku krwawienia, procedur inwazyj-
nych lub dla umo¿liwienia zastosowania le-
ków przeciwzakrzepowych. W tej sytuacji 
opieka nad chorym na hemofiliê zaka¿on¹ 
COVID-19 stanowi wyj¹tkowe wyzwanie dla 
lekarzy w przypadku koniecznoœci hospita-
lizacji takiego pacjenta. Osoby z hemofili¹ 
maj¹ce umiarkowany lub powa¿ny przebieg 
zaka¿enia COVID-19 wymagaj¹cy hospita-
lizacji powinny zostaæ przeniesione do 

Apel o przestrzeganie zasad profilaktyki
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szpitala wspó³pracuj¹cego z oœrodkiem 
leczenia hemofilii, w którym mo¿liwe bêdzie 
na miejscu okreœlanie poziomu czynnika 
krzepniêcia oraz wykonywanie innych 
specjalistycznych badañ laboratoryjnych, 
takich jak testy oznaczania aktywnoœci 
czynnika VIII metod¹ chromogenn¹ wyko-
rzystuj¹ce bydlêcy czynnik X (w przypadku 
chorych leczonych emicizumabem).

Uwagi dotycz¹ce rozpoznania i monito-
rowania koagulopatii zwi¹zanej z COVID-
19 (CAC) u pacjentów z hemofili¹
1. Dla celów rozpoznania i monitorowania 
CAC zalecamy u¿ywanie standardowych 
badañ laboratoryjnych z nastêpuj¹cymi 
uwagami (tabela 1):
a) wyniki badañ czasu protrombinowego, 

fibrynogenu i poziomu dimeru D nie 
ulegaj¹ zmianie wskutek hemofilii lub 
towarzysz¹cego leczenia koncentratami 
czynnika krzepniêcia.

b) Wynik badania APTT nale¿y oceniaæ         
w kontekœcie niedawnej terapii substy-
tucyjnej; typowo mieœci siê w normalnym 

zakresie przy wiêkszoœci odczynników, 
przy poziomie czynnika VIII lub IX powy¿ej 
30-40%.

c) Pacjenci z ³agodn¹ hemofili¹ A mog¹ 
wykazywaæ podwy¿szony lub wysoki 
poziom czynnika VIII podczas reakcji 
zapalnej wywo³anej COVID-19. Przed roz-
poczêciem jakiegokolwiek leczenia u pa-
cjentów z ³agodn¹ hemofili¹ A nale¿y 
zbadaæ poziom czynnika VIII; nie nale¿y 
ufaæ wartoœciom tego poziomu z historii 
pacjenta.

d) Wartoœci poziomu dimeru D typowo nie 
wzrastaj¹ u chorych z hemofili¹ z wy-
j¹tkiem przypadków wystêpuj¹cego 
równoczeœnie istotnego krwawienia lub 
intensywnej terapii lekami omijaj¹cymi 
inhibitor. Nie obserwowano tak¿e podwy¿-
szonych wartoœci dimeru D u pacjentów 
leczonych profilaktycznie emicizumabem. 
Dlatego zalecamy mierzenie poziomu 
dimeru D u wszystkich pacjentów przyj-
mowanych do szpitala, niezale¿nie od 
tego, czy otrzymuj¹ leczenie profilak-

Tabela 1: Interpretacja i monitorowanie parametrów krzepniêcia krwi u pacjentów z koagulopati¹ 
wywo³an¹ COVID-19

Pacjenci bez hemofilii Pacjenci z hemofili¹

Czas protrombinowy Lekko wyd³u¿ony Lekko wyd³u¿ony

APTT Lekko wyd³u¿ony Wyd³u¿ony w HA lub HB zale¿nie od
niedoboru FVIII lub FIX
Normalny przy poziomie FVIII-FIX 
>30-40%
Krótki u pacjentów na emicizumabie
Nale¿y wykluczyæ obecnoœæ anty-
koagulanta toczniowego

Liczba p³ytek krwi Zmniejszona Zmniejszona

Fibrynogen Podwy¿szony Podwy¿szony
Obni¿ony u pacjentów z rozsianym
wykrzepianiem wewn¹trznaczyniowym
(DIC)

Dimery D WyraŸnie podwy¿szone Podwy¿szone odpowiednio do stopnia
koagulopatii zwi¹zanej z COVID-19
Bez istotnego powi¹zania z hemofili¹ 
i leczeniem substytucyjnym przy u¿yciu
koncentratów czynnika VIII i IX
Bez zwi¹zku z emicizumabem
Wzrost w przypadku krwawienia i zasto-
sowania leków omijaj¹cych (aPCC)
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tyczne; zalecamy tak¿e regularne powta-
rzanie badañ podczas pobytu w szpitalu     
i przy ka¿dym klinicznym pogorszeniu 
stanu pacjenta.

e) APTT jest bardzo wra¿liwe na emicizumab. 
Wartoœci APTT s¹ systematycznie i b³êdnie 
wykazywane jako normalne u pacjentów 
otrzymuj¹cych emicizumab, niezale¿nie 
od jego dawek. Z tego wzglêdu nie nale¿y 
siê nimi pos³ugiwaæ.

f) Przy interpretacji wyd³u¿onego APTT nale¿y 
wykluczyæ obecnoœæ antykoagulanta 
toczniowego, który obserwowano przy 
COVID-19.

2. Standardowa profilaktyka przeciw-
zakrzepowa
a) Przy hemofilii, niezale¿nie od otrzy-

mywania profilaktycznego leczenia sub-
stytucyjnego, nie zalecamy rutynowej 
profilaktyki przeciwzakrzepowej u pacjen-
tów z ³agodnym lub umiarkowanym 
przebiegiem COVID-19, którzy mog¹ byæ 
leczeni w domu (tabela 2).

b) Profilaktykê przeciwzakrzepow¹ nale¿y 
rozwa¿yæ u pacjentów z hemofili¹ bez 

inhibitora, jeœli przebieg COVID-19 wy-
maga ich hospitalizacji wskutek dusz-
noœci; nale¿y przedtem omówiæ z pacjen-
tem i rodzin¹ ryzyko zwi¹zane z krwawie-
niem i zakrzepami. Profilaktykê przeciw-
zakrzepow¹ nale¿y po³¹czyæ z leczeniem 
substytucyjnym; celem powinien byæ 
poziom czynnika VIII lub IX wystarczaj¹cy 
do zapobie¿enia krwawieniom (samoist-
nym lub zwi¹zanym z procedurami 
inwazyjnymi), ale nie zwiêkszaj¹cy ryzyka 
zakrzepów.

(i) nale¿y stosowaæ raczej heparynê drob-
nocz¹steczkow¹ (LMWH), a nie heparynê 
niefrakcjonowan¹ (UFH) ze wzglêdu na 
zmniejszon¹ czêstotliwoœæ monitorowania 
laboratoryjnego pacjentów w kwaran-
tannie, ³atwoœæ stosowania  i zmniejszone 
ryzyko ma³op³ytkowoœci wywo³anej hepa-
ryn¹.

(ii) Zalecamy rozpoczêcie lub kontynuowanie 
profilaktyki substytucyjnej dla u³atwienia 
leczenia antykoagulacyjnego:

1) W hemofilii A: utrzymywanie poziomu 
czynnika VIII tak, by najni¿sze wartoœci 

Tabela 2: Proponowane metody substytucji koncentratami czynników krzepniêcia i profilaktyki 
przeciwzakrzepowej przy u¿yciu LMWH u chorych na hemofiliê A lub B z koagulopati¹ wywo³an¹ 
COVID-19

Substytucja czynnika Profilaktyka przeciwzakrzepowa
              VIII i IX             przy u¿yciu LMWH

bez w domu Regularna profilaktyka Nie (z wyj¹tkiem wystêpowania do-
hospitalizacji datkowych czynników ryzyka)

hospitalizo- oddzia³ FVIII*: utrzymywaæ >30% LMWH 50 j.m. inhibitora czynnika 
wany (trough), unikaj¹c Xa/kg 1 x dziennie

 szczytów >100%
FIX*: utrzymywaæ >30% 
(trough), unikaj¹c 
szczytów >100%

OIOM/ FVIII: utrzymywaæ miêdzy LMWH 50 j.m. inhibitora czynnika
ARDS 50% a 100% Xa/kg 1 x dziennie lub 2 x dziennie

FIX: utrzymywaæ miêdzy 
50% a 80%

zatorowoœæ FVIII: utrzymywaæ miêdzy LMWH 100 j.m. inhibitora czynnika
p³ucna / 50% a 100% Xa/kg 2 x dziennie
zakrzepica FIX: utrzymywaæ miêdzy
¿y³ g³êbo- 50% a 80%
kich 

* Jeœli nie stosuje siê procedur inwazyjnych takich jak gazometria
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(trough levels) wynosi³y przynajmniej 30%, 
przy jednoczesnym unikaniu wartoœci 
szczytowych powy¿ej 100%.

2) W hemofilii B: utrzymywanie poziomu 
czynnika IX tak, by najni¿sze wartoœci 
(trough levels) wynosi³y przynajmniej 30%; 
zaleca siê unikanie wartoœci szczytowych 
czynnika IX powy¿ej 80%, poniewa¿ 
poziom czynnika VIII w tej grupie pa-
cjentów mo¿e byæ podwy¿szony w wyniku 
odpowiedzi zapalnej w przebiegu COVID-
19.

(iii) Nie zalecamy dodatkowego leczenia 
substytucyjnego czynnikiem VIII u pa-
cjentów, którzy s¹ na profilaktyce emici-
zumabem ze wzglêdu na (niepotwierdzone 
jeszcze naukowo) informacje, ¿e poziom 
ochrony hemostatycznej dziêki emici-
zumabowi pozwala na stosowanie przy-
najmniej standardowej antykoagulacji bez 
istotnego ryzyka krwawienia.

c) U pacjentów z hemofili¹ powik³an¹ inhi-
bitorem otrzymuj¹cych profilaktykê 
emicizumabem nale¿y rozwa¿yæ wprowa-
dzenie profilaktyki przeciwzakrzepowej 
(tabela 3).

(i) Nie zalecamy regularnego profilaktycznego 
stosowania leków omijaj¹cych w celu 
umo¿liwienia stosowania antykoagulacji 
dla profilaktyki przeciwzakrzepowej.        
W szczególnoœci w przypadku stosowania 

aPCC w po³¹czeniu z emicizumabem 
notowano wystêpowanie mikroangiopatii 
zakrzepowej i zakrzepów; z tego wzglêdu 
nale¿y uwa¿nie rozwa¿yæ korzyœci i ry-
zyko, w miarê mo¿noœci unikaj¹c takiego 
rozwi¹zania.

(ii) Nie zalecamy profilaktyki przeciwzakrze-
powej w hemofilii powik³anej inhibitorem    
u pacjentów, którzy nie s¹ leczeni profi-
laktycznie emicizumabem.

3. Zwiêkszona dawka profilaktyki przeciw-
zakrzepowej lub potwierdzona zakrzepica 
¿ylna (tabela 2 i 3)
a) Obecnie brak dowodów potwierdzaj¹cych, 

¿e nale¿y zwiêkszyæ profilaktykê przeciw-
zakrzepow¹ u chorych na hemofiliê, jeœli 
wymagaj¹ opieki na OIOM, a szczególnie 
jeœli maj¹ kliniczne symptomy zespo³u 
ostrej niewydolnoœci oddechowej (ARDS) 
lub zwiêkszone stê¿enie dimeru D. Przy 
obecnym braku pewnoœci decyzjê ewen-
tualnego zwiêkszenia profilaktyki przeciw-
zakrzepowej nale¿y pozostawiæ lekarzowi, 
dopóki nie pojawi¹ siê dowody z badañ 
randomizowanych.

b) Leczenie przeciwzakrzepowe nale¿y 
zastosowaæ, jeœli potwierdzono lub mocno 
podejrzewa siê zakrzepicê ¿yln¹/zato-
rowoœæ p³ucn¹ lub zakrzepicê têtnicz¹ lub 
kiedy wysoko wyspecjalizowany angio-
gram TK wykryje œródp³ucn¹ zakrzepicê 

Tabela 3: Proponowane metody substytucji emicizumabem/czynnikiem VIII i profilaktyki 
przeciwzakrzepowej przy u¿yciu LMWH u chorych na ciê¿k¹ postaæ hemofilii A i COVID-19.

         Leczenie Profilaktyka przeciwzakrzepowa
     hemostatyczne             przy u¿yciu LMWH

bez w domu Tylko emicizumab Nie (z wyj¹tkiem wystêpowania do-
hospitalizacji datkowych czynników ryzyka)

hospitalizo- oddzia³ Tylko emicizumab* LMWH 50 j.m. inhibitora czynnika 
wany Xa/kg 1 x dziennie

OIOM/ Emicizumab + FVIII LMWH 50 j.m. inhibitora czynnika
ARDS (50%-80%) Xa/kg 1 x dziennie lub 2 x dziennie

zatorowoœæ Emicizumab + FVIII LMWH 100 j.m. inhibitora czynnika
p³ucna / (50%-80%) Xa/kg 2 x dziennie
zakrzepica 
¿y³ g³êbo-
kich 

* Jeœli nie stosuje siê procedur inwazyjnych takich jak gazometria
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mikronaczyniow¹. Poni¿ej podano 
zalecenia profilaktyki hemostatycznej 
umo¿liwiaj¹cej antykoagulacjê pe³nymi 
dawkami.

(i) Nale¿y preferowaæ LMWH zamiast UFH ze 
wzglêdu na ³atwiejsze podawanie pod-
skórne raz lub dwa razy dziennie i mniej-
sze ryzyko ma³op³ytkowoœci wywo³anej 
heparyn¹. Konieczne jest monitorowanie 
przez pomiar hamowania aktywnoœci 
czynnika Xa. Konieczne jest dostosowanie 
dawki w przypadku pacjentów z nie-
wydolnoœci¹ nerek.

(ii) Zalecamy kontynuacjê profilaktyki 
hemostatycznej przy uwzglêdnieniu 
nastêpuj¹cych punktów:

1) W hemofilii A: utrzymywanie poziomu 
czynnika VIII miêdzy 50% a 100%.

2) W hemofilii B: utrzymywanie poziomu 
czynnika IX miêdzy 50% a 80%. Zaleca siê 
unikanie wysokich wartoœci szczytowych 
czynnika IX ze wzglêdu na prawdo-
podobieñstwo znacznie podwy¿szonego 
poziomu czynnika VIII w tej grupie 
pacjentów w przebiegu COVID-19.

3) W hemofilii A leczonej emicizumabem: 
nale¿y rozwa¿yæ dodanie podawania 
koncentratów czynnika VIII, przy utrzy-
mywaniu aktywnoœci czynnika VIII (ozna-
czanego metod¹ chromogenn¹ z wy-
korzystaniem bydlêcego czynnika X) 
przynajmniej 50-80%. W porównaniu       
z emicizumabem czynnik VIII wydaje siê 
mieæ korzystne cechy podczas leczenia 
koagulopatii wywo³anej COVID-19 u pa-
cjentów  z  hemofili¹  A  (tabela 4).

Tabela 4: Korzystne cechy czynnika VIII jako œrodka leczenia hemostatycznego u pacjentów      
z hemofili¹ maj¹cych koagulopatiê wywo³an¹ COVID-19.

Elastycznoœæ Szybkie dzia³anie i odwracalnoœæ

£atwoœæ pomiaru Poziom czynnika VIII ³atwo okreœliæ (badania APTT / cz. VIII) 
i przewidywalnoœæ Mo¿na osi¹gaæ konkretne wartoœci poziomu

Bezpieczeñstwo Brak ryzyka zakrzepicy lub ograniczone ryzyko zakrzepicy
Mo¿liwoœæ zmniejszenia ryzyka zakrzepicy przez utrzymywanie
poziomu czynnika VIII w normalnym zakresie (<100%)

£atwoœæ stosowania Monoterapia

Pewnoœæ Znany wp³yw na krzepniêcie krwi

4. Pojawiaj¹ siê dowody komplikacji zakrze-
powych u pacjentów z COVID-19 i pozornie 
³agodniejszymi objawami p³ucnymi lub 
brakiem takich objawów („palce covidowe”, 
udar) nawet podczas opieki szpitalnej. Takich 
doniesieñ brak do tej pory w odniesieniu do 
pacjentów z hemofili¹, ³¹cznie z tymi, którzy s¹ 
leczeni profilaktycznie emicizumabem. 
Chocia¿ zalecamy zachowanie czujnoœci 
dotycz¹cej takich objawów, nie ma podstaw 
do zmiany zaleceñ dotycz¹cych leczenia 
chorych na hemofiliê.

Konkluzja
Ze wzglêdu na bardzo ograniczone dane 

dotycz¹ce pacjentów z dziedzicznymi 
skazami krwotocznymi te praktyczne 
zalecenia s¹ oparte na interpretacji 
dostêpnego obecnie piœmiennictwa doty-

cz¹cego wp³ywu zaka¿enia COVID-19 na 
hemostazê w populacji bez skaz krwotocz-
nych oraz jego mo¿liwego wp³ywu na osoby   
z hemofili¹. Niniejsze zalecenia wymagaj¹ 
dostosowania do specyficznych wymagañ 
zwi¹zanych z indywidualnym pacjentem. 
Wymagaj¹ tak¿e sprawdzenia i walidacji lub 
modyfikacji na podstawie dalszych badañ       
i danych. Dla osi¹gniêcia tego celu nale¿y 
d¹¿yæ do ujêcia wszystkich chorych na 
hemofiliê z COVID-19 w rejestrach, jak to ju¿ 
rozpoczêto w wielu krajach.

(oprac. as na podst.: Pipe SW, Kaczmarek 
R, Srivastava A, et al. Management of 
COVID-19-associated coagulopathy in 

persons with haemophilia. Haemophilia. 
2020;00:1–8. 

)
https://

doi.org/10.1111/hae.14191
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Aktualne dzia³ania Stowarzyszenia
Wœród obecnie prowadzonych dzia³añ na 

pierwszy plan wysuwaj¹ siê trzy kwestie: 
postulat dostaw domowych dla wszystkich 
osób z ciê¿k¹ postaci¹ hemofilii, problemy 
organizacji leczenia chorych na hemofiliê      
w poszczególnych regionach, a szczególnie 
kwestia oœrodków leczenia hemofilii, a tak¿e 
zagadnienie stworzenie kursu e-learningo-
wego dla ratowników medycznych w zakresie 
hemofilii.

Nasze starania o rozszerzenie grupy od-
biorców dostaw domowych czynnika w cza-
sach pandemii koronawirusa wspar³o EHC. 
Prezes tej organizacji, Declan Noone, a¿ 
trzykrotnie pisa³ w tej sprawie do polskiego 
ministerstwa zdrowia. Zacytujmy tu tylko
ragment z jego drugiego listu, datowanego   
7 maja:

„Umo¿liwienie pacjentom posiadania w do-
mu wystarczaj¹cych iloœci leku, z pewnym 
zapasem, to cenny i konieczny krok w na-
szych obecnych warunkach. Jednak¿e bior¹c 
pod uwagê logistyczne ograniczenia odbioru  
i przetransportowania takiej iloœci leków (du¿a 
liczba obszernych objêtoœciowo pude³, 
okreœlone wymagania co do zachowania 
temperatury pewnych leków, a tak¿e fakt, ¿e 
wielu pacjentów nie dysponuje prywatnym 
transportem), nale¿y bez w¹tpienia stwier-
dziæ, ¿e pacjenci musz¹ pokonaæ dodatkowe 
problemy zdrowotne, aby zapewniæ sobie 
bezpieczeñstwo wynikaj¹ce z posiadania 
wystarczaj¹cej iloœci leków w domu. Ponadto 
s¹ wystawieni na ryzyko zaka¿enia COVID-
19 podczas podró¿y po leki, co oznacza, ¿e 
grupa osób i tak zagro¿ona zdrowotnie jest 
wystawiana na niebezpieczeñstwo prze-
bywania w miejscach publicznych i korzy-
stania z transportu publicznego. Jak ju¿ to 
opisaliœmy w naszym pierwszym piœmie,        
u wielu chorych na hemofiliê wystêpuj¹ 
problemy w poruszaniu siê wynikaj¹ce z ich 
schorzenia; gdyby dosz³o u nich do zaka¿enia 
COVID-19, mog³oby dojœæ do wielkich 
wyzwañ medycznych spowodowanych 
mo¿liwoœci¹ wyst¹pienia koagulopatii 
zwi¹zanej z COVID-19 oraz z wystêpuj¹cymi 
u czêœci pacjentów chorobami wspó³istnie-
j¹cymi. Z tego wzglêdu leczenie chorego na 
hemofiliê zaka¿onego COVID-19 bêdzie 
wymagaæ zastosowania wyj¹tkowych œrod-
ków, co mo¿e byæ ryzykowne dla pacjenta       
i ca³ego systemu ochrony zdrowia, a jedno-

 
f

czeœnie kosztowne.”
Niestety, te logiczne argumenty nie 

przekona³y jeszcze urzêdników Ministerstwa 
Zdrowia. Obecnie, w ramach programu pilota-
¿owego, dostawy domowe otrzymuje jedynie 
oko³o 50 pacjentów, maj¹cych powa¿ne 
k³opoty w poruszaniu siê. Stowarzyszenie 
bêdzie jednak kontynuowaæ swoje dzia³ania. 
Liczymy, ¿e doprowadzimy sprawê do 
pozytywnego fina³u.

Jeœli chodzi o oœrodki leczenia hemofilii, to 
ich istnienie i dzia³anie w wielu wypadkach 
jest tylko iluzoryczne. Do Stowarzyszenia 
docieraj¹ sygna³y od pacjentów z ró¿nych 
stron kraju, którzy mieli k³opoty z uzyskaniem 
fachowej pomocy. W tych miastach, gdzie 
oœrodki naprawdê dzia³aj¹, na ogó³ mo¿na 
tylko liczyæ na uzyskanie zapotrzebowañ na 
czynniki krzepniêcia, choæ zgodnie z za-
³o¿eniami Narodowego Programu Leczenia 
Chorych na Hemofiliê takie jednostki powinny 
tak¿e oferowaæ dostêp do kompleksowej 
opieki specjalistycznej – ortopedy, chirurga, 
stomatologa, rehabilitacji itp. W pismach do 
Ministra Zdrowia Stowarzyszenie postulo-
wa³o, by konsultanci wojewódzcy wyznaczyli 
w ka¿dym województwie przynajmniej dwóch 
lekarzy, którzy bêd¹ zajmowaæ siê leczeniem 
doros³ych chorych na hemofiliê (dwóch, 
poniewa¿ niezbêdne jest zastêpstwo na 
wypadek choroby lub urlopu jednego z nich). 
Oczywiœcie sytuacjê skomplikowa³a pande-
mia, ale przecie¿ koronawirus nie sprawi³, ¿e 
chorzy na hemofiliê nagle przestali chorowaæ.

I ostatni z najwa¿niejszych tematów. 
Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemo-
filiê wraz z Ministerstwem Zdrowia podjê³o 
dzia³ania, których celem bêdzie stworzenie 
kursu e-learningowego dla ratowników me-
dycznych, omawiaj¹cego postêpowanie z pa-
cjentem chorym na hemofiliê. Kilka tra-
gicznych zdarzeñ na SOR-ach sprawi³o, ¿e 
pragniemy przynajmniej w ten sposób 
zwiêkszyæ szanse osób trafiaj¹cych do 
szpitala poza oddzia³ami hematologii na 
uzyskanie pomocy uwzglêdniaj¹cej potrzeby 
osób ze skazami krwotocznymi. W pierwszym 
rzêdzie chodzi o przestrzeganie zasady 
„najpierw czynnik”: taka osoba przewieziona 
do szpitala w nastêpstwie wypadku powinna 
mieæ pierwszeñstwo w tria¿u (wstêpnej 
kwalifikacji pacjentów zale¿nie od pilnoœci 
schorzenia) i jak najszybciej otrzymaæ 
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czynnik, przed wszystkimi procedurami dia-
gnostycznymi, np. rtg.

Koronawirus skomplikowa³ dzia³alnoœæ 
wszystkich organizacji pacjenckich, nie tylko 
w Polsce. Wiêkszoœæ kontaktów z przedsta-

W sierpniu br. amerykañska Agencja ds. 
¯ywnoœci i Leków (Food and Drug Agency –  
w skrócie FDA) odmówi³a dopuszczenia do 
obrotu terapii genowej na hemofiliê A 
rozwijanej przez firmê BioMarin. Wkrótce 
potem podobn¹ decyzjê podjê³a Europejska 
Agencja Leków. Decyzje te by³y zaskocze-
niem, poniewa¿ valrox (wektor AAV koduj¹cy 
czynnik VIII) to pierwsza terapia genowa na 
hemofiliê A, która w badaniach klinicznych 
d³ugotrwale podnios³a poziom czynnika VIII 
do prawid³owego poziomu u chorych. W zwi¹-
zku z bardzo obiecuj¹cymi wynikami sto-
sowania najwy¿szej dawki wektora valrox     
w drugiej fazie badania klinicznego z udzia-
³em siedmiu pacjentów, FDA i Europejska 
Agencja Leków pod koniec 2019 roku 
zgodzi³y siê na przyspieszony tryb do-
puszczenia terapii do obrotu, jeœli czêœciowe 
wyniki trzeciej fazy badania potwierdz¹ 
skutecznoœæ i bezpieczeñstwo terapii. W tym 
celu firma mia³a przedstawiæ wyniki co 
najmniej pó³rocznej obserwacji 16 spoœród 
134 pacjentów bior¹cych udzia³ w trzeciej 
fazie próby klinicznej. Po ocenie tych wyników 
w po³owie bie¿¹cego roku obie agencje 
odmówi³y zatwierdzenia terapii i za¿¹da³y 
wpierw przedstawienia wyników co najmniej 
rocznej obserwacji wszystkich 134 pacjentów, 
które bêd¹ dostêpne dopiero w pierwszym 
kwartale 2021 roku. 

Powy¿sze decyzje zapad³y przede 
wszystkim dlatego, ¿e wyniki obserwacji 16 
pacjentów w trzeciej fazie badania klinicz-
nego nie s¹ spójne z wynikami otrzymanymi  
w drugiej fazie z udzia³em 7 pacjentów. 
Miêdzy innymi u kilku pacjentów w trzeciej 
fazie terapia nie wywo³a³a znacz¹cego 
podniesienia poziomu czynnika VIII. Niepokój 
wzbudzi³ te¿ du¿y spadek poziomu czynnika 
VIII (o ponad 50%) u wszystkich pacjentów    
w drugim roku po podaniu wektora, którego 
nie zaobserwowano w badaniach przed-
klinicznych za pomoc¹ modeli zwierzêcych 
hemofilii, w tym psów. W dwóch badaniach 
terapii genowej u psów z hemofili¹ A uzyskano 
trwa³e podniesienie poziomu czynnika VIII, 

które utrzymywa³o siê przez ca³e ¿ycie tych 
zwierz¹t (ponad 10 lat). Oba problemy maj¹ 
niebagatelne znaczenie w ocenie korzyœci      
i ryzyka zwi¹zanego z terapi¹, poniewa¿ 
terapii genowej w obecnym kszta³cie nie 
mo¿na powtórzyæ. Podanie wektora powodu-
je wytworzenie przeciwcia³ neutralizuj¹cych 
ten wektor, które spowoduj¹, ¿e kolejne 
podania bêd¹ nieskuteczne. Ponadto wektory 
badane w próbach klinicznych przez ró¿ne 
firmy farmaceutyczne s¹ do siebie na tyle 
podobne, ¿e wytworzenie przeciwcia³ po 
podaniu jednego wektora mo¿e uniemo¿liwiæ 
zastosowanie jakiegokolwiek innego wektora 
AAV. Dlatego obecnie nale¿y zak³adaæ, ¿e 
ka¿dy pacjent mo¿e mieæ tylko jedn¹ szansê 
na skuteczn¹ terapiê. Jeœli terapia nie 
zadzia³a albo poziom czynnika spadnie do 
zera w kilka lat po terapii, nie bêdzie szans na 
„powtórkê”, o ile nie pojawi¹ siê w klinice nowe 
technologie podawania prawid³owych kopii 
genu. 

Wydarzenia te zwróci³y wiêksz¹ uwagê na 
szereg pytañ dotycz¹cych terapii genowej za 
pomoc¹ wektorów AAV, które pozostaj¹ bez 
odpowiedzi. Czy produkcja czynnika VIII       
w hepatocytach (komórkach w¹troby) jest dla 
tych komórek „szkodliwa”? (czynnik VIII 
naturalnie jest produkowany g³ównie przez 
komórki œródb³onka œcian naczyñ krwionoœ-
nych w¹troby, a nie przez hepatocyty). Co 
dzieje siê z hepatocytami, do których wnikn¹³ 
wektor AAV w pierwszych tygodniach po 
podaniu wektora AAV? Z czego wynika wzrost 
poziomu enzymów w¹trobowych tym czasie? 
Czy u wszystkich pacjentów jest to wynik 
odpowiedzi odpornoœciowej na wektor? Czy 
metody wytwarzania wektorów AAV (np. 
rodzaj linii komórkowej do namna¿ania 
wektora) maj¹ wp³yw na wynik terapii? 
Imponuj¹ce wyniki pierwszej udanej próby 
terapii genowej na hemofiliê A przys³oni³y fakt, 
¿e postêp kliniczny dalece wyprzedzi³ nasz¹ 
wiedzê na temat mechanizmu dzia³ania 
terapii. Teraz widzimy, ¿e te zaleg³oœci trzeba 
nadrobiæ.

Rados³aw Kaczmarek

Terapia genowa jeszcze nie teraz

wicielami ministerstwa zdrowia musi odbywaæ 
siê zdalnie. Zapewniamy jednak, ¿e taka 
sytuacja nie wp³ynie ujemnie na aktywnoœæ 
przedstawicieli Stowarzyszenia.

Adam Sumera
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Wa¿na ankieta dotycz¹ca oœrodków leczenia hemofilii
Polskie Stowarzyszenie Chorych na He-

mofiliê od pocz¹tku istnienia d¹¿y do poprawy 
leczenia chorych na hemofiliê w Polsce i nie 
rezygnuje z walki o ich leczenie, tak¿e w tym 
trudnym dla wszystkich okresie pandemii 
COVID-19.

W czasie tej epidemii pacjenci z chorobami 
rzadkimi, w tym tak¿e chorzy na hemofiliê, 
znajduj¹ siê w szczególnie trudnej sytuacji.

Pomimo wielu przeciwnoœci, uda³o nam siê 
– wspólnie z EHC – doprowadziæ do 
powstania ankiety weryfikuj¹cej poziom 
opieki w oœrodkach leczenia dla chorych na 
hemofiliê w Polsce. Jej celem jest zebranie 

danych, które poka¿¹ kondycjê leczenia 
chorych na hemofiliê i pokrewne skazy 
krwotoczne, co bêdzie podstaw¹ do 
przeprowadzenia zmian.

Wyniki ankiety przedstawimy œrodowisku 
medycznemu i decydentom, maj¹c nadziejê, 
¿e przyczyni¹ siê one do wprowadzenia 
koniecznych zmian.

Apelujemy do osób, które jeszcze nie 
wype³ni³y tej ankiety, o udzielenie odpowiedzi 
na pytania dostêpne pod adresem interne-
towym

Na odpowiedzi czekamy do 15 grudnia br.
http://hemofilia.pvv.pl/

Aktywnoœæ przeniesiona do sieci
Ka¿de z kó³ terenowych naszego Stowa-

rzyszenia przynajmniej raz w roku organizuje 
spotkanie swoich cz³onków. Z regu³y jest ono 
po³¹czone z kilkoma wyk³adami lekarzy i/lub 
innych specjalistów, np. stomatologa albo 
rehabilitanta. W tym roku w³aœciwie ju¿ w mar-
cu koronawirus ca³kowicie zdezorganizowa³ 
takie dzia³ania. Zgromadzenie kilkudziesiêciu 
osób w jednej sali po prostu nie wchodzi³o     
w rachubê ze wzglêdu na zagro¿enie 
epidemiczne. W tej sytuacji wiele kó³ zde-
cydowa³o siê na przeniesienie warsztatów 
hemofilowych do Internetu. Zaproszenia na 
takie spotkania zawieraj¹ odpowiedni link, 
uczestnicy loguj¹ siê ze swoich komputerów, 
tabletów czy nawet smartfonów i maj¹ 
mo¿noœæ wys³uchania prezentowanych 
prelekcji. Z regu³y jest tak¿e mo¿liwoœæ 
zadawania pytañ (przez czat).

Mo¿liwoœæ skorzystania z mediów elek-
tronicznych to du¿a pomoc w czasach pan-
demii. Dziêki temu w wirtualnym spotkaniu 

organizowanym przez poszczególne ko³a 
mog¹ wzi¹æ udzia³ nawet te osoby, które         
z ró¿nych powodów nie mog³yby przybyæ na 
zebranie odbywaj¹ce siê w realu.

Niestety, jest tak¿e pewien minus zwi¹zany 
z t¹ sytuacj¹. Osoby, które nie dysponuj¹ 
odpowiednim sprzêtem lub nie radz¹ sobie    
z jego obs³ug¹, pozostaj¹ w takiej sytuacji 
poza zasiêgiem. Mo¿na tu mówiæ o pewnego 
rodzaju wykluczeniu cyfrowym. Poszcze-
gólne ko³a organizuj¹ce spotkania wirtualne 
powinny to wzi¹æ pod uwagê. Pewnym 
rozwi¹zaniem mog³aby byæ próba dotarcia 
tradycyjnymi listami do osób, które do tej pory 
nie poda³y ko³om swoich adresów elektro-
nicznych. Tak¹ próbê podjêliœmy w kole 
³ódzkim. Niestety, bez ¿adnych efektów – nikt 
z osób, do których wys³aliœmy listy, nie 
odezwa³ siê do nas pod podany adres 
mailowy (listownie zreszt¹ te¿ nie).

Adam Sumera

Zmiana adresu forum dyskusyjnego
Istniej¹ce od 2001 r. forum dyskusyjne 

poœwiêcone hemofilii w³aœnie siê przepro-
wadza. Do tej pory forum korzysta³o z serwera 
yahoogroups.com. Jak jednak poinformowali 
w³aœciciele tej witryny, serwer zostanie 
wy³¹czony 15 grudnia br. Nowe miejsce 
dzia³alnoœci forum to  googlegroups.com. 

U¿ytkownicy forum w³aœciwie nie odczuj¹ 
¿adnej zmiany. Koledzy Bogdan Gajewski       
i Adam Trojañczyk, których wspiera³ dodat-
kowo Artur Puzio, poœwiêcili sporo czasu         

i przenieœli wszystkie adresy u¿ytkowników 
forum (a jest ich oko³o tysi¹ca!) na nowy 
serwer. Odpowiedzi na aktualne posty na 
forum automatycznie zostan¹ skierowane 
pod nowy adres. W przypadku pisania 
nowych postów (albo gdyby ktoœ chcia³ 
nawi¹zaæ przez „odpowiedz” na jakiœ starszy 
post) nale¿y zwróciæ uwagê, ¿e w³aœciwy 
adres powinien brzmieæ:

 forum_psch@googlegroups.com
(as)

http://hemofilia.pvv.pl/
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Jak co roku o tej porze, w paŸdzierniku br. 
Œwiatowa Federacja ds. Hemofilii (WFH) 
opublikowa³a zestawienie dotycz¹ce chorych 
na hemofiliê na œwiecie i prezentuj¹ce poziom 
leczenia w poszczególnych krajach. Nosi ono 
tytu³ „Annual Global Survey 2019” i zawiera 
informacje dotycz¹ce roku 2019 nades³ane ze 
115 pañstw (spoœród 140 pañstw cz³onkow-
skich WFH).

£¹czna liczba chorych na hemofiliê w kra-
jach objêtych raportem wynios³a 195.263 
(hemofilia A: 157.517, hemofilia B: 31.997; 
pozosta³e 5.749 to pacjenci z niezdiagno-
zowanym typem hemofilii). Chorobê von 
Willebranda zdiagnozowano u 80.302 osób,  
a liczba osób z innych skazami krwotocznymi 
wynosi 49.083.

Ciekawie wygl¹daj¹ zestawienia porów-
nuj¹ce liczbê zdiagnozowanych pacjentów    
z przypuszczaln¹ ich rzeczywist¹ liczb¹, 
wyliczon¹ na podstawie statystycznej czê-
stotliwoœci wystêpowania hemofilii. I tak za-
k³ada siê, ¿e w Europie zdiagnozowano 75% 
takich osób, podczas gdy dla obu Ameryk 
(³¹cznie) ten odsetek wynosi 56%, a dla Afryki 
tylko 8%.

K³am stereotypowi, ¿e na hemofiliê choruj¹ 
wy³¹cznie mê¿czyŸni, zadaj¹ dane mówi¹ce, 
¿e wœród osób ze zdiagnozowan¹ hemofili¹ A 
kobiety stanowi¹ przynajmniej 4% (ten od-
setek mo¿e byæ wiêkszy, bo w przypadku 
kolejnych 4% pacjentów nie podano p³ci). 
Identyczna sytuacja dotyczy hemofilii B (4% 
kobiet oraz 4% osób bez podania p³ci).

Jeœli chodzi o wskaŸnik zu¿ycia czynnika 
VIII na g³owê statystycznego mieszkañca, to 
Polska (z wartoœci¹ 8,13) ma bardzo dobry 
wynik, choæ ustêpuje nie tylko np. Irlandii 
(14,316) czy Szwecji (9,85), lecz tak¿e kilku 
krajom z dawnego obozu socjalistycznego 
(Wêgry: 13,143; Litwa: 10,1; S³owacja: 
8,397). Trzeba jednak zauwa¿yæ, ¿e czynnik 
wykorzystywany w Polsce to wy³¹cznie 
czynnik o standardowym czasie pó³trwania, 
podczas gdy np. w S³owenii (wskaŸnik 8,397) 
ponad jedna trzecia to czynniki o przed³u-
¿onym czasie dzia³ania. Dla czynnika IX pol-
ski wskaŸnik wynosi 1,181, co jest szóstym 
wynikiem w Europie; jednak i w tym przypadku 
dysponowaliœmy wy³¹cznie czynnikami         
o standardowym czasie pó³trwania, choæ takie 
leki o przed³u¿onym dzia³aniu s¹ ju¿ dostêpne 

w kilku krajach naszego regionu (Czechy, 
S³owacja, S³owenia), a  tak¿e w wielu innych 
pañstwach europejskich; w Irlandii zu¿ycie 
czynnika IX obejmuje wy³¹cznie preparaty     
o wyd³u¿onym czasie dzia³ania. Dodajmy te¿, 
¿e z 308,7 mln jednostek czynnika VIII 
zdecydowan¹ wiêkszoœæ stanowi³y preparaty 
produkowane z osocza. Rekombinowany 
czynnik VIII to zaledwie niespe³na 20,5 mln 
jednostek. Dla porównania – na Wêgrzech 
rekombinant stanowi³ ok. 55% iloœci zu¿ytego 
czynnika. Podobnie niewielki by³ udzia³ 
czynników rekombinowanych w czynniku IX 
wykorzystanym w Polsce – ca³oœæ zu¿ytego 
czynnika to ponad 44,8 mln jednostek; z tego 
czynnik rekombinowany to nieco ponad 3,25 
mln jednostek.

Dane dotycz¹ce polskiej populacji wygl¹-
daj¹ nastêpuj¹co: osoby z hemofili¹: 3026 
(hemofilia A: 2562, hemofilia B: 464), osoby    
z chorob¹ von Willebranda: 2200, inne skazy 
krwotoczne: 948.

Kiepsko wygl¹damy, jeœli chodzi o inhibi-
tory. W Polsce inhibitory ma 148 osób z hemo-
fili¹ A i 4 osoby z hemofili¹ B. W siedem razy 
mniejszej Norwegii te dane to odpowiednio 11 
i 1, natomiast w przesz³o dwa razy ludniej-
szych od Polski Niemczech: 135 i 9. Inhibitory 
w hemofilii B s¹ bardzo trudne do zwalczenia, 
natomiast w hemofilii A istniej¹ du¿e szanse 
na to, by indukcja immunotolerancji (popular-
nie nazywana odczulaniem) by³a skuteczna. 
Nie u wszystkich pacjentów w naszym kraju 
próbowano przeprowadziæ takie leczenie.

Pojawi³a siê nowa kategoria – Hemlibra 
(emicizumab). W Polsce w 2019 r. otrzymy-
wa³o ten lek 30 pacjentów z inhibitorem. To 
jedna z wiêkszych liczb w Europie (wiêcej by³o 
tylko w Wielkiej Brytanii i Francji).

(as)

Hemofilia na œwiecie
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Zmiany na rynku czynników
Firma CSL Behring poinformowa³a, ¿e 

koñczy produkcjê osoczopochodnego kon-
centratu czynnika IX o nazwie Mononine. 
Powodem jest zmniejszaj¹cy siê w ostatnich 
latach popyt wynikaj¹cy z dostêpnoœci 

nowych leków nastêpnej generacji. Mono-
nine by³ jednym z najwczeœniejszych wysoko 
oczyszczonych koncentratów czynnika, 
kiedy wszed³ na rynek w 1992 r.

(as na podst. WFH News)

Wspomnienie o Ludwiku Kochowskim
(*13.12.1950, †24.10.2020)

Z Ludwikiem pierwszy raz spotka³em siê   
w Instytucie Hematologii i Transfuzjologii 
(IHiT) przy ul. Chocimskiej 5 w Warszawie, 
czekaj¹c na fotelach na klatce schodowej na 
przetoczenie œwie¿o rozmro¿onego osocza 
krwi ludzkiej w pokoju zabiegowym na I piê-
trze, obok gabinetu prof. Stanis³awa £opa-
ciuka. Nie pamiêtam daty, ale musia³o to byæ 
na prze³omie lat 60-tych i 70-tych XX wieku. 
Wtedy jeszcze nie by³o innego sposobu na 
podniesienie poziomu czynnika krzepliwoœci. 
W przypadku wiêkszych krwawieñ trzeba by³o 
le¿eæ na oddziale. Krwawienia niestanowi¹ce 
zagro¿enia ¿ycia i ³atwiejsze do opanowania 
wymaga³y tylko podniesienia poziomu 
czynnika krzepniêcia, aby krwawienie 
samoistnie siê zatrzyma³o. Wizyty chorych na 
hemofiliê w Instytucie by³y czêste. Ludwik 
studiowa³ i mieszka³ w akademiku, póŸniej 
podj¹³ pracê i zamieszka³ w Legionowie, 
za³o¿y³ rodzinê. Ja ze swoj¹ rodzin¹ 
mieszka³em na Mokotowie kilka ulic od 
Instytutu i pracowa³em w Warszawie. Obaj 
byliœmy doœæ czêstymi „goœæmi” na Chocim-
skiej. Przez lata czasami siê tam spotyka-
liœmy, zreszt¹ nie tylko my dwaj. 

Gdy w po³owie lat 80-tych wysz³o na jaw, 
¿e chorzy na hemofiliê s¹ jednymi z g³ównych 
zagro¿onych zara¿eniem siê wirusem HIV na 
skutek czêstych przetoczeñ osocza, pojawi³ 
siê pomys³, aby w œrodowisku chorych na 
hemofiliê zawi¹zaæ jak¹œ oficjaln¹ formê 
organizacyjn¹. G³ównym inicjatorem by³ 
Marek S³awek, pracuj¹cy jako fotograf w In-
stytucie i z tego powodu maj¹cy najwiêksze 
rozeznanie, kto mo¿e w tym pomóc. Ludwik, 
jako prawnik, mia³ œwiadomoœæ, ¿e od lipca 
1985 r. przepisy o stowarzyszeniach zosta³y 
trochê poluzowane i jest taka realna mo¿li-
woœæ. Na prze³omie lat 1987–1988 grono 
chêtnych parokrotnie spotka³o siê w pry-
watnych mieszkaniach. O ile dobrze pamiê-
tam, w styczniu na spotkaniu w mieszkaniu 

Andrzeja Na³êcz-G³adkiego zgodnie z radami 
Ludwika sporz¹dziliœmy pierwszy formalny 
protokó³ zebrania za³o¿ycielskiego. Potem 
Marek zdoby³ statut niedawno za³o¿onego 
Polskiego Stowarzyszenia Diabetyków, a ja 
istniej¹cego od prze³omu 1956–1957 Klubu 
Inteligencji Katolickiej w Warszawie, którego 
by³em cz³onkiem. Wzoruj¹c siê na tych 
dokumentach, zaczêliœmy opracowywaæ 
prototyp naszego Statutu. Bardzo szybko 
okaza³o siê, ¿e nieodzowna jest fachowa 
pomoc prawnika. Dziêki Ludwikowi projekt 
naszego Statutu uzyska³ postaæ nadaj¹c¹ siê 
jako podstawa do starañ o oficjaln¹ rejestra-
cjê. Ciê¿ar za³atwiania zwi¹zanych z tym 
formalnoœci wzi¹³ na siebie Ludwik. 19 maja 
1988 r. Polskie Stowarzyszenie Chorych na 
Hemofiliê zosta³o wpisane do Rejestru 
stowarzyszeñ i zwi¹zków w Urzêdzie Miasta 
Sto³ecznego Warszawy, uzyskuj¹c w ten 
sposób osobowoœæ prawn¹. Ludwik oczy-
wiœcie zosta³ cz³onkiem Prezydium Tym-
czasowego Zarz¹du G³ównego PSCH, w któ-
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Niemiecki konkurs plastyczny
Na ciekawy pomys³ wpadli cz³onkowie 

niemieckiego stowarzyszenia chorych na he-
mofiliê. Inspiracjê stanowi³ widok masy karto-
nowych i plastikowych pozosta³oœci po opako-
waniach czynnika. Czy nie mo¿na z tych 
resztek zrobiæ czegoœ wartoœciowego? 
Mo¿na!

Zaproponowany na stronie  
konkurs, zapewne skierowany do m³odszych 
osób z hemofili¹, polega na wykonaniu 

www.dhg.de

samodzielnie wymyœlonych dzie³ek plastycz-
nych z dowolnie wielu czêœci znajduj¹cych siê 
w opakowaniach po czynniku, a tak¿e samych 
pude³ek. Fotografiê takiego minidzie³a sztuki 
nale¿y sfotografowaæ, a zdjêcie wys³aæ 
mailem do organizatorów. Oczywiœcie 
przewidziano nagrody.

Mo¿e da³oby siê taki pomys³ przeszczepiæ 
na polski grunt?

(as)

rym pe³ni³ rolê Sekretarza Zarz¹du, Marek 
S³awek – Prezesa. Mogliœmy za³o¿yæ konto   
w banku, zamówiæ piecz¹tki, zbieraæ sk³adki    
i otrzymywaæ darowizny. Najwa¿niejsze, ¿e 
jako podmiot prawny mogliœmy oficjalnie 
zabieraæ g³os w sprawach dla nas istotnych, 
istotnych dla ca³ego œrodowiska chorych na 
hemofiliê i inne wrodzone skazy krwotoczne.

Funkcjê sekretarza i radcy prawnego 
Stowarzyszenia Ludwik pe³ni³ przez wiele, 
wiele kadencji naszego Stowarzyszenia. Jego 
rola nie ogranicza³a siê do spraw formalnych 
Stowarzyszenia. Jako prawnik pomaga³        
w ró¿nych sytuacjach ¿yciowych cz³onkom 
Stowarzyszenia i zawsze mo¿na by³o liczyæ 
na jego bezinteresowne wsparcie w trudnych 
sprawach – zarówno Stowarzyszenia, jak       
i czêstokroæ czysto prywatnych problemach 
jego cz³onków. Zawsze by³ wszystkim przy-
jazny a w pracach Zarz¹du PSCH spolegliwy   
i z powodzeniem ³agodz¹cy pojawiaj¹ce siê 
czasem konflikty. 

Sytuacje awaryjne wymaga³y preparatów 
krwiopochodnych. We krwi oprócz sk³adni-
ków bardzo potrzebnych dla ratowania 
krzepliwoœci bywaj¹ równie¿ przenoszone 

sk³adniki chorobotwórcze. W krajach znacz-
nie bogatszych od PRL wiêkszoœæ chorych na 
hemofiliê zosta³a zara¿ona wirusem HIV.      
W Polsce IHiT opracowa³, a S³u¿ba Krwi 
skrupulatnie wdro¿y³a procedurê karencji 
mro¿onego osocza. Dziêki temu chorzy 
otrzymywali osocze, co do którego by³a 
pewnoœæ, ¿e dawca w chwili donacji by³ wolny 
od tego wirusa. Niestety, dopóki nie 
opracowano skutecznych testów, nie by³o 
sposobu na uchronienie biorców od wirusów 
zapalenia w¹troby. W¹troba Ludwika, jak        
i wiêkszoœci z nas, zosta³a zainfekowana 
wirusem HCV. Gdy pojawi³a siê mo¿liwoœæ 
wyleczenia siê z tego za pomoc¹ kuracji 
interferonem, dla Ludwika by³o ju¿ za póŸno. 
Przeszczep w¹troby, zabieg sam z siebie  
ryzykowny, a przy hemofilii bardzo ryzykowny, 
uratowa³ mu ¿ycie, ale bardzo je utrudni³. 
Przez ostatnie lata Ludwik wprawdzie 
nadrabia³ min¹, ale ju¿ nie mia³ tej energii co 
dawniej. P³acz¹ po nim ¿ona, córka, syn         
i wnuk.

Ludwiku! Nam te¿ bardzo smutno bez 
Ciebie.

Krzysztof M. Œwiêcicki
listopad 2020 r.

I jeszcze chwila relaksu...

Na nastêpnej stronie czeka nowiutka jolka. Zapraszamy!

http://www.dhg.de
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Jolka

Okreœlenia wyrazów podano w zmienionej kolejnoœci

– poprzedza skok w dal – ma pierwszeñstwo na zebrach
– program uruchamiany w telefonie – pracownik wywiadu
– ma wielk¹ wiedzê i doœwiadczenie – sprzêt do przerzucania siana
– sklep z u¿ywanymi rzeczami – skrzy¿owanie w kszta³cie ko³a
– kicaj¹cy ssak – szczekaj¹cy maluch
– uroczysty strój mêski – inaczej o grzejniku pod oknem
– krótko ¿yj¹ce owady znad wody; efemerydy – tragedia albo komedia w teatrze
– na niej g³owa – sytuacja bez wyjœcia
– grochówka lub rosó³ – autor dzie³a
– dziecko króla zwierz¹t – niewielka czêœæ czegoœ
– sprostowanie b³êdów drukarskich – zapalany na cmentarzu
– góry miêdzy Europ¹ a Azj¹ – wa³ usypany z piasku
– zakoñczone kropk¹ – nie zawsze potwierdza j¹ praktyka
– by³ nim – ³acina lub angielski
– ogólnie o Ba³tyku – sport uprawiany na ringu
– czasem krêci siê w oku – stolica Grecji

Adam Sumera

„Rudy” z numerem 102

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofiliê.
Do u¿ytku wewnêtrznego. 
Opracowa³ Adam Sumera.
Korespondencjê prosimy kierowaæ pod nastêpuj¹cy adres: £ódzkie Ko³o Terenowe Polskiego 
Stowarzyszenia Chorych na Hemofiliê przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, 
ul.. Pabianicka 62, 93-513 £ódŸ.
Nasz kontakt internetowy: rpren2@gmail.com; psch_lodz@interia.pl;
Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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