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To drugi ,Biuletyn” ukazujgcy sie podczas
pandemii koronawirusa. Poprzedni numer
ukazat sie na poczagtku probleméw z COVID-
19. Dzis wiemy juz o wiele wiecej, zdajemy
sobie takze sprawe z tego, ze wirus moze
pozosta¢ z nami na dtuzej. Nic dziwnego
zatem, ze sporg cze$S¢ tego wydania
poswiecamy tematyce covidowe.

Rozpoczynamy od waznego apelu pre-
zesa naszego Stowarzyszenia. W sytuacji,
kiedy stuzba zdrowia jest niemal catkowicie
pochtonieta walkg ze skutkami pandemii,
musimy maksymalnie sie postarac, by dawac
sobie rade bez pomocy lekarzy (s. 2). Apel
warto uzupetnic wezwaniem o odpowiednie
dbanie o swojg kondycje fizyczng. Dostep do
rehabilitacji jest bardzo utrudniony, zatem
sami powinnismy dbac¢ o utrzymanie odpo-
wiedniej formy. Jesli to mozliwe, starajmy sie
spacerowac (natezenie trzeba oczywiscie
dostosowac¢ do swoich mozliwosci). Wiele
c¢wiczen mozna tez wykonywac samodzielnie
(oczywiscie po zabezpieczeniu sie czynni-
kiem). Przypominam, ze Stowarzyszenie wy-
dato ksigzeczke ,Cwiczenia dla 0séb z he-
mofilig”. Informacje na ten temat sg takze
dostepne na stronie www.hemofilia.org.pl.

Niedawno w renomowanym czasopismie
naukowym ,Haemophilia” ukazat sie artykut
omawiajgcy problemy zakazenia korona-
wirusem u 0so6b z hemofilig i innymi skazami
krwotocznymi. Przedstawiamy istotne frag-
menty tego tekstu (s. 2).

Pandemia nie oznacza zawieszenia
dziatalno$ci naszego Stowarzyszenia. Wska-
zujemy tematy, ktore stanowig priorytet obec-
nych dziatann Zarzgdu Gtéwnego (s. 7). Jedng
z waznych kwestii jest odpowiednie funkcjo-
nowanie o$rodkow leczenia hemofilii. Po-
niewaz sytuacja w tym zakresie wymaga
poprawy, nasze Stowarzyszenie we wspot-
pracy z EHC, europejskg organizacjg
zrzeszajgcg stowarzyszenia chorych na

hemofilie z catego naszego kontynentu,
opracowato ankiete, ktéra powinna pomoc
w zdefiniowaniu najwazniejszych proble-
mow (s. 9). Czes¢ o0sob juz odpowiedziata
na zawarte tam pytania, ale wcigz czekamy
na dalsze odpowiedzi — ankiete mozna
wypetnic do 15 grudnia.

Od pewnego czasu duze nadzieje na
istotny postep w leczeniu chorych na
hemofilie wigze sie z terapig genowg. O pe-
wnych problemach towarzyszgcych nie-
ktorym z trwajgcych badan klinicznych
pisze Radostaw Kaczmarek (s. 8).

Pandemia sprawita, ze nie mozemy
spotykac sie, jak dotad, podczas zebran
organizowanych przez poszczegdlne kota
terenowe. Szczesliwie udato sie przeniesc
przynajmniej czeSc tych dziatan do Inter-
netu. Omawiamy korzysci ptyngce z wy-
korzystania fgcznosci internetowej oraz
takze pewne minusy takiego rozwigzania
(s.9).

W sieci dziata tez forum dyskusyjne
pos$wiecone hemofilii. Poniewaz dotych-
czasowy serwer, yahoogroups.com, Zzo-
stanie wkrétce zamkniety przez firme
Yahoo, konieczne byty przenosiny na inny
serwer. Kosztowato to sporo pracy kilku
cztonkow Stowarzyszenia, ale uczestnicy
forum nie powinni praktycznie odczuc
zadnych problemoéw (s. 9).

Kolejne materialy omawiajg najnowsze
informacje o hemofilii na $wiecie (s. 10),
zmiany na rynku czynnikow (s. 11) oraz
ciekawy pomyst niemieckiego stowarzy-
szenia chorych na hemofilie (s. 12).

Niedawno odszedt od nas jeden
z zafozycieli naszego Stowarzyszenia,
Ludwik Kochowski. Zamieszczamy wspo-
mnienie o Nim (s. 11).

Na zakonczenie jolka, ktora powinna
przyniesc nieco relaksu, tak potrzebnego
wtych dniach (s. 13).

Adam Sumera



Apel o przestrzeganie zasad profilaktyki

Pragniemy przekaza¢ bardzo wazng
informacje: w zwigzku z biezgcym obcia-
zeniem stuzby zdrowia spowodowanym
pandemig COVID-19 prosimy Scisle stoso-
wac sie do zalecen lekarzy dotyczgcych
zasad profilaktyki przeciwkrwotocznej. Nie
zanizajmy przepisanych dawek czynnika, nie
pomijajmy podan, zeby nie kusic licha — moze
sie okazaé, ze akurat w powstatej w ten
sposob luce w zabezpieczeniu przed wy-
lewami przytrafi sie nam powazne krwawienie
(wywotane urazem lub samoistne).

Prosze pamieta¢: w razie jakichkolwiek
problemoéw zdrowotnych dostep do szpitali
moze by¢ bardzo utrudniony.

Niewiele mozemy zrobi¢, aby chroni¢

swoje zdrowie, ale akurat to jedno — jak
najlepsze zabezpieczenie sie przed wy-
lewami — jest w zasiegu wielu osob, tych
wszystkich, ktorym lekarze zalecili profi-
laktyke i wypisali odpowiednie zapo-
trzebowania na czynnik.

Warto takze zadbaé, zeby mie¢ odpo-
wiedni zapas czynnika w lodéwce — przeciez
nikt z nas nie wie, czy nam lub komus$
z naszych bliskich nie przytrafi sie jednak
zakazenie koronawirusem i bedziemy
zmuszeni do kwarantanny.

Prosze te wiadomos¢ potraktowac bardzo
powaznie, aby unikng¢ problemoéw zdro-
wotnych.

Bogdan Gajewski

Koronawirus a hemofilia

Prezentujemy istotne fragmenty opubli-
kowanego 21 pazZdziernika br. w renomowa-
nym czasopismie naukowym ,Haemophilia”
artykutu ,Leczenie koagulopatii zwigzanej
z COVID-19 u chorych na hemofilie”
napisanego przez naukowcow z USA, Belgii,
Indii, Kanady, Polski i Wielkiej Brytanii. Warto
wspomniec, ze jednym ze wspotautorow jest
Radostaw Kaczmarek, ktorego teksty czesto
pojawiajg sie w ,Biuletynie”. PomineliSmy te
fragmenty artykutu, ktére dotyczg ogdlnie
COVID-19 (ze wzgledu na dostepno$c takich
informacji w innych zrodtach). Opuscilismy tez
sekcje odnoszgcg sie do lekow bedgcych
dopiero w badaniach klinicznych i do terapii
genowej, poniewaz ogranicza sie ona do
wskazania odpowiedzialno$ci organizatorow
takich badan za wydanie odpowiednich
zalecen. Zachowalismy terminologie orygi-
natu, cho¢ emicizumab jest obecnie lepiej
znany w Polsce pod handlowg nazwg
Hemlibra. Podobnie w przypadku aPCC —
polscy pacjencilepiej skojarzg nazwe FEIBA.

Obecnie istniejg jedynie nieliczne publi-
kacje dotyczgce doswiadczen z leczenia oséb
z hemofilig chorujgcych na COVID-19. Brak
informacji wskazujgcych na to, by chorzy na
hemofilie leczeni profilaktycznie czynnikami
krzepniecia lub emicizumabem byli bardziej
zagrozeni zakazeniem lub ciezszym prze-
biegiem choroby, o ile nie wystepujg u nich
dodatkowe czynniki, takie jak zaawansowany
wiek (powyzej 65 lat), choroba ptuc lub
choroba sercowo-naczyniowa, nadcisnienie

tetnicze, otyto$¢ czy cukrzyca.

Jednakze ostatnio pojawiajg sie donie-
sienia o koagulopatii zwigzanej z COVID-19
(COVID-19-associated coagulopathy — CAC).
Postepowanie przy takim schorzeniu u oséb
z hemofilig wymaga specjalnej uwagi.

Hemofilia charakteryzuje sie defektem
w tworzeniu trombiny, co powoduje zmniej-
szone tworzenie fibryny. W przypadku hemo-
fili A nie wystepujg wyraznie zwiekszone
wartosci poziomu czynnika VIl towarzyszace
stanowi zapalnemu (a wystepujgce u osob
bez skaz krwotocznych). Moze to powodowac
mniej powazne skutki CAC u pacjentéw
z hemofilig A. Jednak wiele mechanizmow
obserwowanych u chorych na COVID-19,
w tym skutki uszkodzenia $rodbtonka
prowadzgce do dysfunkcji mikronaczyniowej,
nie zalezy jedynie od tworzenia trombiny.
Ponadto upo$ledzone tworzenie trombiny
ulega zmianie pod wptywem leczenia
profilaktycznego przy uzyciu koncentratéw
czynnika krzepniecia lub emicizumabu, moze
takze zostac przejéciowo skorygowane przy
zastosowaniu leczenia tymi preparatami
w przypadku krwawienia, procedur inwazyj-
nych lub dla umozliwienia zastosowania le-
kow przeciwzakrzepowych. W tej sytuacji
opieka nad chorym na hemofilie zakazong
COVID-19 stanowi wyjagtkowe wyzwanie dla
lekarzy w przypadku koniecznosci hospita-
lizacji takiego pacjenta. Osoby z hemofilig
majgce umiarkowany lub powazny przebieg
zakazenia COVID-19 wymagajacy hospita-
lizacji powinny zosta¢ przeniesione do
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szpitala wspotpracujgcego z osrodkiem
leczenia hemofilii, w ktérym mozliwe bedzie
na miejscu okreslanie poziomu czynnika
krzepniecia oraz wykonywanie innych
specjalistycznych badan laboratoryjnych,
takich jak testy oznaczania aktywnos$ci
czynnika VIII metodg chromogenng wyko-
rzystujgce bydlecy czynnik X (w przypadku
chorychleczonych emicizumabem).

Uwagi dotyczace rozpoznania i monito-
rowania koagulopatii zwigzanej z COVID-
19 (CAC) u pacjentéw z hemofilig
1. Dla celéw rozpoznania i monitorowania
CAC zalecamy uzywanie standardowych
badan laboratoryjnych z nastepujgcymi
uwagami (tabela 1):

a) wyniki badan czasu protrombinowego,
fibrynogenu i poziomu dimeru D nie
ulegajg zmianie wskutek hemofilii lub
towarzyszgcego leczenia koncentratami
czynnika krzepniecia.

b) Wynik badania APTT nalezy oceniaé
w kontekscie niedawnej terapii substy-
tucyjnej; typowo miesci sie w normalnym

c)

d)

zakresie przy wiekszosci odczynnikow,
przy poziomie czynnika VIl lub IX powyzej
30-40%.

Pacjenci z tagodng hemofilig A mogag
wykazywaé podwyzszony lub wysoki
poziom czynnika VIII podczas reakcji
zapalnej wywotanej COVID-19. Przed roz-
poczeciem jakiegokolwiek leczenia u pa-
cjentbw z tagodng hemofilig A nalezy
zbada¢ poziom czynnika VIII; nie nalezy
ufa¢ wartosciom tego poziomu z historii
pacjenta.

Wartosci poziomu dimeru D typowo nie
wzrastajg u chorych z hemofilig z wy-
jatkiem przypadkéw wystepujgcego
réwnoczesnie istotnego krwawienia lub
intensywnej terapii lekami omijajgcymi
inhibitor. Nie obserwowano takze podwyz-
szonych wartosci dimeru D u pacjentéow
leczonych profilaktycznie emicizumabem.
Dlatego zalecamy mierzenie poziomu
dimeru D u wszystkich pacjentéw przyj-
mowanych do szpitala, niezaleznie od
tego, czy otrzymujg leczenie profilak-

Tabela 1: Interpretacja i monitorowanie parametréw krzepnigecia krwi u pacjentéw z koagulopatig

wywotang COVID-19

Pacjenci bez hemofilii

Pacjenci z hemofilig

Czas protrombinowy Lekko wydtuzony Lekko wydtuzony

APTT Lekko wydtuzony Wydtuzony w HA lub HB zaleznie od
niedoboru FVIII lub FIX
Normalny przy poziomie FVIII-FIX
>30-40%
Kroétki u pacjentdow na emicizumabie
Nalezy wykluczy¢ obecnos¢ anty-
koagulanta toczniowego

Liczba ptytek krwi Zmniejszona Zmniejszona

Fibrynogen Podwyzszony Podwyzszony
Obnizony u pacjentéw z rozsianym
wykrzepianiem wewngtrznaczyniowym
(DIC)

Dimery D Wyraznie podwyzszone Podwyzszone odpowiednio do stopnia

koagulopatii zwigzanejz COVID-19
Bez istotnego powigzania z hemofilig

i leczeniem substytucyjnym przy uzyciu
koncentratow czynnika VIII i IX

Bez zwigzku z emicizumabem

Wzrost w przypadku krwawienia i zasto-
sowania lekéw omijajgcych (aPCC)




tyczne; zalecamy takze regularne powta-
rzanie badan podczas pobytu w szpitalu
i przy kazdym klinicznym pogorszeniu
stanu pacjenta.

€) APTT jest bardzo wrazliwe na emicizumab.
Wartosci APTT sg systematycznie i btednie
wykazywane jako normalne u pacjentow
otrzymujgcych emicizumab, niezaleznie
od jego dawek. Z tego wzgledu nie nalezy
sie nimi postugiwac.

f) Przy interpretacji wydtuzonego APTT nalezy
wykluczyé obecnos¢ antykoagulanta
toczniowego, ktéry obserwowano przy
COVID-19.

2. Standardowa profilaktyka przeciw-

zakrzepowa

a) Przy hemofilii, niezaleznie od otrzy-
mywania profilaktycznego leczenia sub-
stytucyjnego, nie zalecamy rutynowej
profilaktyki przeciwzakrzepowej u pacjen-
tow z ftagodnym lub umiarkowanym
przebiegiem COVID-19, ktérzy mogg by¢
leczeniw domu (tabela 2).

b) Profilaktyke przeciwzakrzepowg nalezy
rozwazy¢ u pacjentdw z hemofilig bez

inhibitora, jesli przebieg COVID-19 wy-
maga ich hospitalizacji wskutek dusz-
nosci; nalezy przedtem omowi¢ z pacjen-
tem i rodzing ryzyko zwigzane z krwawie-
niem i zakrzepami. Profilaktyke przeciw-
zakrzepowa nalezy potgczy¢ z leczeniem
substytucyjnym; celem powinien byc¢
poziom czynnika VIII lub IX wystarczajgcy
do zapobiezenia krwawieniom (samoist-
nym lub zwigzanym z procedurami
inwazyjnymi), ale nie zwiekszajgcy ryzyka
zakrzepow.

(i) nalezy stosowac raczej heparyne drob-
noczgsteczkowg (LMWH), a nie heparyne
niefrakcjonowang (UFH) ze wzgledu na
zmniejszong czestotliwo$¢ monitorowania
laboratoryjnego pacjentéw w kwaran-
tannie, tatwos¢ stosowania i zmniejszone
ryzyko matoptytkowosci wywotanej hepa-
ryng.

(ii) Zalecamy rozpoczecie lub kontynuowanie
profilaktyki substytucyjnej dla utatwienia
leczenia antykoagulacyjnego:

1) W hemofilii A: utrzymywanie poziomu
czynnika VIII tak, by najnizsze wartoSci

Tabela 2: Proponowane metody substytucji koncentratami czynnikéw krzepniecia i profilaktyki
przeciwzakrzepowej przy uzyciu LMWH u chorych na hemofilie Alub B z koagulopatig wywotang

COVID-19
Substytucja czynnika Profilaktyka przeciwzakrzepowa
VI IX przy uzyciu LMWH
bez wdomu Regularna profilaktyka Nie (z wyjgtkiem wystepowania do-

hospitalizaciji

datkowych czynnikow ryzyka)

hospitalizo-  oddziat FVII*: utrzymywac>30%  LMWH 50 j.m. inhibitora czynnika
wany (trough), unikajac Xalkg 1 x dziennie
szczytow >100%
FIX*: utrzymywac >30%
(trough), unikajac
szczytow >100%
olomMm/ FVIII: utrzymywa¢ miedzy LMWH 50j.m. inhibitora czynnika
ARDS 50% a 100% Xa/kg 1 xdziennie lub 2 x dziennie
FIX: utrzymywac miedzy
50% a 80%
zatorowo$¢  FVIII: utrzymywac miedzy LMWH 100 j.m. inhibitora czynnika
ptucna/ 50% a 100% Xa/kg 2 x dziennie
zakrzepica  FIX:utrzymywac miedzy
zyt gtebo- 50% a 80%
kich

* Jesli nie stosuje sie procedur inwazyjnych takich jak gazometria



(trough levels) wynosity przynajmniej 30%,
przy jednoczesnym unikaniu wartosci
szczytowych powyzej 100%.

2) W hemofilii B: utrzymywanie poziomu
czynnika IX tak, by najnizsze wartosci
(trough levels) wynosity przynajmniej 30%;
zaleca sie unikanie warto$ci szczytowych
czynnika IX powyzej 80%, poniewaz
poziom czynnika VIII w tej grupie pa-
cjentow moze by¢ podwyzszony w wyniku
odpowiedzi zapalnej w przebiegu COVID-
19.

(i) Nie zalecamy dodatkowego leczenia
substytucyjnego czynnikiem VIII u pa-
cjentow, ktérzy sg na profilaktyce emici-
zumabem ze wzgledu na (niepotwierdzone
jeszcze naukowo) informacje, ze poziom
ochrony hemostatycznej dzieki emici-
zumabowi pozwala na stosowanie przy-
najmniej standardowej antykoagulacji bez
istotnego ryzyka krwawienia.

c) U pacjentéw z hemofilig powiktang inhi-
bitorem otrzymujgcych profilaktyke
emicizumabem nalezy rozwazy¢ wprowa-
dzenie profilaktyki przeciwzakrzepowej
(tabela 3).

(i) Nie zalecamy regularnego profilaktycznego
stosowania lekéw omijajgcych w celu
umozliwienia stosowania antykoagulacji
dla profilaktyki przeciwzakrzepowe;j.
W szczegolnosci w przypadku stosowania

aPCC w potgczeniu z emicizumabem
notowano wystepowanie mikroangiopatii
zakrzepowej i zakrzepow; z tego wzgledu
nalezy uwaznie rozwazy¢ korzysci i ry-
zyko, w miare moznosci unikajgc takiego
rozwigzania.

(i) Nie zalecamy profilaktyki przeciwzakrze-
powej w hemofilii powiktanej inhibitorem
u pacjentéw, ktorzy nie sg leczeni profi-
laktycznie emicizumabem.

3. Zwiekszona dawka profilaktyki przeciw-

zakrzepowej lub potwierdzona zakrzepica

zylna (tabela 2i 3)

a) Obecnie brak dowodow potwierdzajgcych,
ze nalezy zwiekszy¢ profilaktyke przeciw-
zakrzepowa u chorych na hemofilig, jesli
wymagajg opieki na OIOM, a szczegdlnie
jesli majg kliniczne symptomy zespotu
ostrej niewydolnosci oddechowej (ARDS)
lub zwiekszone stezenie dimeru D. Przy
obecnym braku pewnosci decyzje ewen-
tualnego zwiekszenia profilaktyki przeciw-
zakrzepowej nalezy pozostawic¢ lekarzowi,
dopdki nie pojawig sie dowody z badan
randomizowanych.

b) Leczenie przeciwzakrzepowe nalezy
zastosowag, jesli potwierdzono lub mocno
podejrzewa sie zakrzepice zylng/zato-
rowosc¢ ptucng lub zakrzepice tetniczg lub
kiedy wysoko wyspecjalizowany angio-
gram TK wykryje Srodptucng zakrzepice

Tabela 3: Proponowane metody substytucji emicizumabem/czynnikiem VIII i profilaktyki
przeciwzakrzepowej przy uzyciu LMWH u chorych na ciezkg posta¢ hemofiliiAi COVID-19.

Leczenie

hemostatyczne

Profilaktyka przeciwzakrzepowa
przy uzyciu LMWH

bez wdomu
hospitalizacji

Tylko emicizumab

Nie (z wyjatkiem wystepowania do-
datkowych czynnikow ryzyka)

hospitalizo-  oddziat Tylko emicizumab* LMWH 50j.m. inhibitora czynnika
wany Xa/kg 1 x dziennie
OloM/ Emicizumab + FVIII LMWH 50 j.m. inhibitora czynnika
ARDS (50%-80%) Xa/kg 1 x dziennie lub 2 x dziennie
zatorowos¢  Emicizumab + FVIII LMWH 100 j.m. inhibitora czynnika
ptucna/ (50%-80%) Xa/kg 2 x dziennie
zakrzepica
zytgtebo-
kich

* Jesli nie stosuje sie procedur inwazyjnych takich jak gazometria



mikronaczyniowg. Ponizej podano
zalecenia profilaktyki hemostatycznej
umozliwiajgcej antykoagulacje petnymi
dawkami.

(i) Nalezy preferowa¢ LMWH zamiast UFH ze
wzgledu na fatwiejsze podawanie pod-
skorne raz lub dwa razy dziennie i mnigj-
sze ryzyko matoptytkowosci wywotanej
heparyng. Konieczne jest monitorowanie
przez pomiar hamowania aktywno$ci
czynnika Xa. Konieczne jest dostosowanie
dawki w przypadku pacjentdw z nie-
wydolnos$cig nerek.

(ii) Zalecamy kontynuacje profilaktyki
hemostatycznej przy uwzglednieniu
nastepujgcych punktow:

1) W hemofilii A: utrzymywanie poziomu
czynnika VIl miedzy 50% a 100%.

2) W hemdfili B: utrzymywanie poziomu
czynnika IX miedzy 50% a 80%. Zaleca sie
unikanie wysokich wartosci szczytowych
czynnika IX ze wzgledu na prawdo-
podobienstwo znacznie podwyzszonego
poziomu czynnika VIII w tej grupie
pacjentow w przebiegu COVID-19.

3) W hemofili A leczonej emicizumabem:
nalezy rozwazy¢ dodanie podawania
koncentratow czynnika VIII, przy utrzy-
mywaniu aktywnosci czynnika VIl (ozna-
czanego metodg chromogenng z wy-
korzystaniem bydlecego czynnika X)
przynajmniej 50-80%. W pordéwnaniu
z emicizumabem czynnik VIl wydaje sie
mie¢ korzystne cechy podczas leczenia
koagulopatii wywotanej COVID-19 u pa-
cjentéw z hemofilig A (tabela4).

Tabela 4: Korzystne cechy czynnika VIl jako srodka leczenia hemostatycznego u pacjentéw
z hemofilig majgcych koagulopatie wywotang COVID-19.

Elastycznos¢

Szybkie dziatanie i odwracalnos¢

Latwos¢ pomiaru
i przewidywalnos¢

Poziom czynnika VIl fatwo okre$li¢ (badania APTT / cz. VIII)
Mozna osiggac¢ konkretne wartosci poziomu

Bezpieczenstwo

Brak ryzyka zakrzepicy lub ograniczone ryzyko zakrzepicy

Mozliwo$¢ zmniejszenia ryzyka zakrzepicy przez utrzymywanie
poziomu czynnika VIII w normalnym zakresie (<100%)

Latwos¢ stosowania Monoterapia

Pewnosé

Znany wptyw na krzepniecie krwi

4. Pojawiajg sie dowody komplikacji zakrze-
powych u pacjentéw z COVID-19 i pozornie
tagodniejszymi objawami ptucnymi lub
brakiem takich objawéw (,palce covidowe”,
udar) nawet podczas opieki szpitalnej. Takich
doniesien brak do tej pory w odniesieniu do
pacjentéw z hemofilig, tgcznie z tymi, ktérzy sg
leczeni profilaktycznie emicizumabem.
Chociaz zalecamy zachowanie czujnosci
dotyczgcej takich objawéw, nie ma podstaw
do zmiany zalecen dotyczacych leczenia
chorych na hemofilie.

Konkluzja

Ze wzgledu na bardzo ograniczone dane
dotyczgce pacjentdw z dziedzicznymi
skazami krwotocznymi te praktyczne
zalecenia sg oparte na interpretacji
dostepnego obecnie pismiennictwa doty-

czagcego wptywu zakazenia COVID-19 na
hemostaze w populacji bez skaz krwotocz-
nych oraz jego mozliwego wptywu na osoby
z hemofilig. Niniejsze zalecenia wymagajg
dostosowania do specyficznych wymagan
zwigzanych z indywidualnym pacjentem.
Wymagajg takze sprawdzenia i walidacji lub
modyfikacji na podstawie dalszych badan
i danych. Dla osiggniecia tego celu nalezy
dgzy¢ do ujecia wszystkich chorych na
hemofilie z COVID-19 w rejestrach, jak to juz
rozpoczeto 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)



Aktualne dziatania Stowarzyszenia

Wsréd obecnie prowadzonych dziatan na
pierwszy plan wysuwajg sie trzy kwestie:
postulat dostaw domowych dla wszystkich
0sb6b z ciezkg postacig hemofilii, problemy
organizacji leczenia chorych na hemofilie
w poszczegolnych regionach, a szczegdlnie
kwestia osrodkoéw leczenia hemofilii, a takze
zagadnienie stworzenie kursu e-learningo-
wego dla ratownikéw medycznych w zakresie
hemofilii.

Nasze starania o rozszerzenie grupy od-
biorcow dostaw domowych czynnika w cza-
sach pandemii koronawirusa wsparto EHC.
Prezes tej organizacji, Declan Noone, az
trzykrotnie pisat w tej sprawie do polskiego
ministerstwa zdrowia. Zacytujmy tu tylko
fragment z jego drugiego listu, datowanego
7 maja:

,Umozliwienie pacjentom posiadaniaw do-
mu wystarczajgcych ilosci leku, z pewnym
zapasem, to cenny i konieczny krok w na-
szych obecnych warunkach. Jednakze biorgc
pod uwage logistyczne ograniczenia odbioru
i przetransportowania takiej ilosci lekéw (duza
liczba obszernych objetosciowo pudet,
okreslone wymagania co do zachowania
temperatury pewnych lekéw, a takze fakt, ze
wielu pacjentéw nie dysponuje prywatnym
transportem), nalezy bez watpienia stwier-
dzi¢, ze pacjenci muszg pokona¢ dodatkowe
problemy zdrowotne, aby zapewni¢ sobie
bezpieczenstwo wynikajgce z posiadania
wystarczajacej ilosci lekow w domu. Ponadto
sg wystawieni na ryzyko zakazenia COVID-
19 podczas podrdzy po leki, co oznacza, ze
grupa osoéb i tak zagrozona zdrowotnie jest
wystawiana na niebezpieczehstwo prze-
bywania w miejscach publicznych i korzy-
stania z transportu publicznego. Jak juz to
opisaliSmy w naszym pierwszym pisSmie,
u wielu chorych na hemofilie wystepujg
problemy w poruszaniu sie wynikajgce z ich
schorzenia; gdyby doszto u nich do zakazenia
COVID-19, mogtoby dojs¢ do wielkich
wyzwan medycznych spowodowanych
mozliwoscig wystgpienia koagulopatii
zwigzanej z COVID-19 oraz z wystepujgcymi
u czesci pacjentow chorobami wspotistnie-
jacymi. Z tego wzgledu leczenie chorego na
hemofilie zakazonego COVID-19 bedzie
wymagacé zastosowania wyjgtkowych srod-
kéw, co moze by¢ ryzykowne dla pacjenta
i catego systemu ochrony zdrowia, a jedno-

czesnie kosztowne.”

Niestety, te logiczne argumenty nie
przekonaty jeszcze urzednikow Ministerstwa
Zdrowia. Obecnie, w ramach programu pilota-
zowego, dostawy domowe otrzymuje jedynie
okoto 50 pacjentéw, majgcych powazne
klopoty w poruszaniu sie. Stowarzyszenie
bedzie jednak kontynuowaé swoje dziatania.
Liczymy, Ze doprowadzimy sprawe do
pozytywnego finatu.

Jesli chodzi o osrodki leczenia hemofilii, to
ich istnienie i dziatanie w wielu wypadkach
jest tylko iluzoryczne. Do Stowarzyszenia
docierajg sygnaty od pacjentow z réznych
stron kraju, ktérzy mieli ktopoty z uzyskaniem
fachowej pomocy. W tych miastach, gdzie
osrodki naprawde dziatajg, na ogét mozna
tylko liczy¢ na uzyskanie zapotrzebowan na
czynniki krzepniecia, cho¢ zgodnie z za-
tozeniami Narodowego Programu Leczenia
Chorych na Hemcofilie takie jednostki powinny
takze oferowa¢ dostep do kompleksowe;j
opieki specjalistycznej — ortopedy, chirurga,
stomatologa, rehabilitacji itp. W pismach do
Ministra Zdrowia Stowarzyszenie postulo-
wato, by konsultanci wojewddzcy wyznaczyli
w kazdym wojewoddztwie przynajmniej dwoch
lekarzy, ktérzy bedg zajmowac sie leczeniem
dorostych chorych na hemofilie (dwoch,
poniewaz niezbedne jest zastepstwo na
wypadek choroby lub urlopu jednego z nich).
Oczywiscie sytuacje skomplikowata pande-
mia, ale przeciez koronawirus nie sprawit, ze
chorzy na hemofilie nagle przestali chorowac.

| ostatni z najwazniejszych tematow.
Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemo-
filie wraz z Ministerstwem Zdrowia podjeto
dziatania, ktorych celem bedzie stworzenie
kursu e-learningowego dla ratownikow me-
dycznych, omawiajgcego postepowanie z pa-
cientem chorym na hemofilie. Kilka tra-
gicznych zdarzen na SOR-ach sprawito, ze
pragniemy przynajmniej w ten sposéb
zwiekszyé szanse o0soOb trafiajgcych do
szpitala poza oddziatami hematologii na
uzyskanie pomocy uwzgledniajgcej potrzeby
0s0b ze skazami krwotocznymi. W pierwszym
rzedzie chodzi o przestrzeganie zasady
,najpierw czynnik”: taka osoba przewieziona
do szpitala w nastepstwie wypadku powinna
mie¢ pierwszenstwo w triazu (wstepnej
kwalifikacji pacjentow zaleznie od pilnosci
schorzenia) i jak najszybciej otrzymac

7



czynnik, przed wszystkimi procedurami dia-
gnostycznymi, np. rtg.

Koronawirus skomplikowat dziatalnosc
wszystkich organizacji pacjenckich, nie tylko
w Polsce. Wiekszos$¢ kontaktow z przedsta-

wicielami ministerstwa zdrowia musi odbywac
sie zdalnie. Zapewniamy jednak, ze taka
sytuacja nie wptynie ujemnie na aktywnosc¢
przedstawicieli Stowarzyszenia.

Adam Sumera

Terapia genowa jeszcze nie teraz

W sierpniu br. amerykanska Agencja ds.
Zywnosci i Lekéw (Food and Drug Agency —
w skrécie FDA) odméwita dopuszczenia do
obrotu terapii genowej na hemofilie A
rozwijanej przez firme BioMarin. Wkrétce
potem podobng decyzje podjeta Europejska
Agencja Lekow. Decyzje te byty zaskocze-
niem, poniewaz valrox (wektor AAV kodujgcy
czynnik VIII) to pierwsza terapia genowa na
hemofilie A, ktéra w badaniach klinicznych
diugotrwale podniosta poziom czynnika VIII
do prawidtowego poziomu u chorych. W zwig-
zku z bardzo obiecujgcymi wynikami sto-
sowania najwyzszej dawki wektora valrox
w drugiej fazie badania klinicznego z udzia-
tem siedmiu pacjentow, FDA i Europejska
Agencja Lekéw pod koniec 2019 roku
zgodzity sie na przyspieszony tryb do-
puszczenia terapii do obrotu, jesli czesSciowe
wyniki trzeciej fazy badania potwierdzg
skutecznos$c¢ i bezpieczenstwo terapii. W tym
celu firma miata przedstawi¢ wyniki co
najmniej potrocznej obserwacji 16 sposrod
134 pacjentow biorgcych udziat w trzeciej
fazie proby klinicznej. Po ocenie tych wynikow
w potowie biezgcego roku obie agencje
odmowity zatwierdzenia terapii i zazgdaty
wpierw przedstawienia wynikdw co najmniej
rocznej obserwacji wszystkich 134 pacjentow,
ktére bedg dostepne dopiero w pierwszym
kwartale 2021 roku.

Powyzsze decyzje zapadly przede
wszystkim dlatego, ze wyniki obserwacji 16
pacjentéw w trzeciej fazie badania klinicz-
nego nie sg spojne z wynikami otrzymanymi
w drugiej fazie z udziatem 7 pacjentow.
Miedzy innymi u kilku pacjentéw w trzeciej
fazie terapia nie wywotala znaczacego
podniesienia poziomu czynnika VIII. Niepokoj
wzbudzit tez duzy spadek poziomu czynnika
VIII (o ponad 50%) u wszystkich pacjentéw
w drugim roku po podaniu wektora, ktérego
nie zaobserwowano w badaniach przed-
klinicznych za pomocg modeli zwierzecych
hemofilii, w tym pséw. W dwoch badaniach
terapii genowej u pséw z hemofilig Auzyskano
trwate podniesienie poziomu czynnika VIII,

ktére utrzymywato sie przez cate zycie tych
zwierzat (ponad 10 lat). Oba problemy maja
niebagatelne znaczenie w ocenie korzysci
i ryzyka zwigzanego z terapig, poniewaz
terapii genowej w obecnym ksztatcie nie
mozna powtorzyé. Podanie wektora powodu-
je wytworzenie przeciwciat neutralizujgcych
ten wektor, ktére spowodujg, ze kolejne
podania bedg nieskuteczne. Ponadto wektory
badane w prébach klinicznych przez rozne
firmy farmaceutyczne sg do siebie na tyle
podobne, Zze wytworzenie przeciwciat po
podaniu jednego wektora moze uniemozliwic¢
zastosowanie jakiegokolwiek innego wektora
AAV. Dlatego obecnie nalezy zaktada¢, ze
kazdy pacjent moze miec tylko jedng szanse
na skuteczng terapie. JeSli terapia nie
zadziata albo poziom czynnika spadnie do
zera w kilka lat po terapii, nie bedzie szans na
.powtérke”, aile nie pojawig sie w klinice nowe
technologie podawania prawidtowych kopii
genu.

Wydarzenia te zwrécity wiekszg uwage na
szereg pytan dotyczgcych terapii genowej za
pomocg wektorow AAV, ktére pozostajg bez
odpowiedzi. Czy produkcja czynnika VIiI
w hepatocytach (komérkach watroby) jest dla
tych komoérek ,szkodliwa®? (czynnik VIII
naturalnie jest produkowany gtoéwnie przez
komorki srodbtonka scian naczyn krwionos-
nych watroby, a nie przez hepatocyty). Co
dzieje sie z hepatocytami, do ktérych wniknat
wektor AAV w pierwszych tygodniach po
podaniu wektora AAV? Z czego wynika wzrost
poziomu enzymow watrobowych tym czasie?
Czy u wszystkich pacjentow jest to wynik
odpowiedzi odpornosciowej na wektor? Czy
metody wytwarzania wektoréw AAV (np.
rodzaj linii komoérkowej do namnazania
wektora) majg wplyw na wynik terapii?
Imponujgce wyniki pierwszej udanej préby
terapii genowej na hemofilie A przystonity fakt,
ze postep kliniczny dalece wyprzedzit naszg
wiedze na temat mechanizmu dziatania
terapii. Teraz widzimy, ze te zalegtosci trzeba
nadrobié.

Radostaw Kaczmarek
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Wazna ankieta dotyczaca osrodkéw leczenia hemofilii

Polskie Stowarzyszenie Chorych na He-
mofilie od poczatku istnienia dgzy do poprawy
leczenia chorych na hemofilie w Polsce i nie
rezygnuje z walki o ich leczenie, takze w tym
trudnym dla wszystkich okresie pandemii
COVID-19.

W czasie tej epidemii pacjenci z chorobami
rzadkimi, w tym takze chorzy na hemofilie,
znajdujqg sie w szczegolnie trudnej sytuaciji.

Pomimo wielu przeciwnosci, udato nam sie
— wspoélnie z EHC - doprowadzi¢ do
powstania ankiety weryfikujgcej poziom
opieki w osrodkach leczenia dla chorych na
hemofilie w Polsce. Jej celem jest zebranie

danych, ktére pokazg kondycje leczenia
chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne, co bedzie podstawg do
przeprowadzenia zmian.

Wyniki ankiety przedstawimy srodowisku
medycznemu i decydentom, majac nadzieje,
ze przyczynig sie one do wprowadzenia
koniecznych zmian.

Apelujemy do osob, ktore jeszcze nie
wypetnity tej ankiety, o udzielenie odpowiedzi
na pytania dostepne pod adresem interne-
towym

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

Aktywnos¢ przeniesiona do sieci

Kazde z kot terenowych naszego Stowa-
rzyszenia przynajmniej raz w roku organizuje
spotkanie swoich cztonkéw. Z reguty jest ono
potgczone z kilkoma wyktadami lekarzy i/lub
innych specjalistéw, np. stomatologa albo
rehabilitanta. W tym roku wtasciwie juz w mar-
cu koronawirus catkowicie zdezorganizowat
takie dziatania. Zgromadzenie kilkudziesieciu
oséb w jednej sali po prostu nie wchodzito
w rachube ze wzgledu na zagrozenie
epidemiczne. W tej sytuacji wiele két zde-
cydowato sie na przeniesienie warsztatow
hemofilowych do Internetu. Zaproszenia na
takie spotkania zawierajg odpowiedni link,
uczestnicy logujg sie ze swoich komputeréw,
tabletbw czy nawet smartfonow i majg
moznos¢ wystuchania prezentowanych
prelekcji. Z reguly jest takze mozliwosé
zadawania pytan (przez czat).

Mozliwo$¢ skorzystania z medidw elek-
tronicznych to duza pomoc w czasach pan-
demii. Dzieki temu w wirtualnym spotkaniu

organizowanym przez poszczegoélne Kkofa
mogg wzig¢ udziat nawet te osoby, ktére
z roznych powodéw nie mogtyby przybyé na
zebranie odbywajgce sie w realu.
Niestety, jest takze pewien minus zwigzany
z tg sytuacjg. Osoby, ktére nie dysponujg
odpowiednim sprzetem lub nie radzg sobie
z jego obstuga, pozostajg w takiej sytuacji
poza zasiegiem. Mozna tu mowic¢ o pewnego
rodzaju wykluczeniu cyfrowym. Poszcze-
goOlne kota organizujgce spotkania wirtualne
powinny to wzig¢ pod uwage. Pewnym
rozwigzaniem mogtaby by¢ préba dotarcia
tradycyjnymi listami do oséb, ktére do tej pory
nie podaty kotom swoich adreséw elektro-
nicznych. Takg probe podjelismy w kole
todzkim. Niestety, bez zadnych efektéw — nikt
z os6b, do ktérych wystalismy listy, nie
odezwat sie do nas pod podany adres
mailowy (listownie zresztg tez nie).
Adam Sumera

Zmiana adresu forum dyskusyjnego

Istniejgce od 2001 r. forum dyskusyjne
poswiecone hemofilii wlasnie sie przepro-
wadza. Do tej pory forum korzystato z serwera
yahoogroups.com. Jak jednak poinformowali
wtasciciele tej witryny, serwer zostanie
wytgczony 15 grudnia br. Nowe miejsce
dziatalno$ci forumto googlegroups.com.

Uzytkownicy forum wiasciwie nie odczujg
zadnej zmiany. Koledzy Bogdan Gajewski
i Adam Trojanczyk, ktérych wspierat dodat-
kowo Artur Puzio, poswiecili sporo czasu

i przeniedli wszystkie adresy uzytkownikéw
forum (a jest ich okoto tysigcal) na nowy
serwer. Odpowiedzi na aktualne posty na
forum automatycznie zostang skierowane
pod nowy adres. W przypadku pisania
nowych postéw (albo gdyby ktos chciat
nawigzac przez ,odpowiedz” na jakis starszy
post) nalezy zwrdci¢ uwage, ze wiasciwy
adres powinien brzmiec:
forum_psch@googlegroups.com
(as)
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Hemofilia na swiecie

~Jak co roku o tej porze, w pazdzierniku br.
Swiatowa Federacja ds. Hemofili (WFH)
opublikowata zestawienie dotyczace chorych
na hemofilie na Swiecie i prezentujgce poziom
leczenia w poszczegolnych krajach. Nosi ono
tytut ,Annual Global Survey 2019” i zawiera
informacje dotyczgce roku 2019 nadestane ze
115 panstw (sposrod 140 panstw cztonkow-
skich WFH).

tgczna liczba chorych na hemofilie w kra-
jach objetych raportem wyniosta 195.263
(hemofilia A: 157.517, hemofilia B: 31.997;
pozostate 5.749 to pacjenci z niezdiagno-
zowanym typem hemofilii). Chorobe von
Willebranda zdiagnozowano u 80.302 oséb,
a liczba oséb z innych skazami krwotocznymi
wynosi49.083.

Ciekawie wygladajg zestawienia porow-
nujgce liczbe zdiagnozowanych pacjentéw
z przypuszczalng ich rzeczywistg liczba,
wyliczong na podstawie statystycznej cze-
stotliwosci wystepowania hemofilii. | tak za-
ktada sie, ze w Europie zdiagnozowano 75%
takich oséb, podczas gdy dla obu Ameryk
(tacznie) ten odsetek wynosi 56%, a dla Afryki
tylko 8%.

Ktam stereotypowi, ze na hemofilie chorujg
wytgcznie mezczyzni, zadajg dane mowigce,
ze wérod osob ze zdiagnozowang hemofilig A
kobiety stanowig przynajmniej 4% (ten od-
setek moze byé wiekszy, bo w przypadku
kolejnych 4% pacjentow nie podano pici).
Identyczna sytuacja dotyczy hemofilii B (4%
kobiet oraz 4% oséb bez podania ptci).

Jesli chodzi o wskaznik zuzycia czynnika
VIIl na gtowe statystycznego mieszkanca, to
Polska (z wartoscig 8,13) ma bardzo dobry
wynik, cho¢ ustepuje nie tylko np. Irlandii
(14,316) czy Szwecji (9,85), lecz takze kilku
krajom z dawnego obozu socjalistycznego
(Wegry: 13,143; Litwa: 10,1; Stowacja:
8,397). Trzeba jednak zauwazy¢, ze czynnik
wykorzystywany w Polsce to wylgcznie
czynnik o standardowym czasie péttrwania,
podczas gdy np. w Stowenii (wskaznik 8,397)
ponad jedna trzecia to czynniki o przedtu-
zonym czasie dziatania. Dla czynnika IX pol-
ski wskaznik wynosi 1,181, co jest széstym
wynikiem w Europie; jednak i w tym przypadku
dysponowalismy wytgcznie czynnikami
o standardowym czasie poéttrwania, choc takie
leki o przedtuzonym dziataniu sg juz dostepne

WORLD FEDERATION OF HEMOPHILIA

ANNUAL
GLOBAL

SURVEY
2019

& WFH

w kilku krajach naszego regionu (Czechy,
Stowacja, Stowenia), a takze w wielu innych
panstwach europejskich; w Irlandii zuzycie
czynnika IX obejmuje wytgcznie preparaty
o wydtuzonym czasie dziatania. Dodajmy tez,
ze z 308,7 min jednostek czynnika VI
zdecydowang wiekszosc¢ stanowity preparaty
produkowane z osocza. Rekombinowany
czynnik VIl to zaledwie niespetna 20,5 min
jednostek. Dla poréwnania — na Wegrzech
rekombinant stanowit ok. 55% ilo$ci zuzytego
czynnika. Podobnie niewielki byt udziat
czynnikéw rekombinowanych w czynniku 1X
wykorzystanym w Polsce — cato$¢ zuzytego
czynnika to ponad 44,8 min jednostek; z tego
czynnik rekombinowany to nieco ponad 3,25
min jednostek.

Dane dotyczace polskiej populacji wyglg-
daja nastepujgco: osoby z hemofilig: 3026
(hemofilia A: 2562, hemofilia B: 464), osoby
z chorobg von Willebranda: 2200, inne skazy
krwotoczne: 948.

Kiepsko wygladamy, je$li chodzi o inhibi-
tory. W Polsce inhibitory ma 148 os6b z hemo-
filig A'i 4 osoby z hemofilig B. W siedem razy
mniejszej Norwegii te dane to odpowiednio 11
i 1, natomiast w przesztio dwa razy ludniej-
szych od Polski Niemczech: 1351 9. Inhibitory
w hemofilii B sg bardzo trudne do zwalczenia,
natomiast w hemofilii A istniejg duze szanse
na to, by indukcja immunotoleranc;ji (popular-
nie nazywana odczulaniem) byta skuteczna.
Nie u wszystkich pacjentéw w naszym kraju
prébowano przeprowadzic¢ takie leczenie.

Pojawita sie nowa kategoria — Hemlibra
(emicizumab). W Polsce w 2019 r. otrzymy-
wato ten lek 30 pacjentéw z inhibitorem. To
jedna z wiekszych liczb w Europie (wiecej byto
tylko w Wielkiej Brytaniii Franciji).

(as)
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Zmiany na rynku czynnikéw

Firma CSL Behring poinformowata, ze
konczy produkcje osoczopochodnego kon-
centratu czynnika IX o nazwie Mononine.
Powodem jest zmniejszajgcy sie w ostatnich
latach popyt wynikajgcy z dostepnosci

nowych lekow nastepnej generacji. Mono-
nine byt jednym z najwczesniejszych wysoko
oczyszczonych koncentratéw czynnika,
kiedy wszedtnarynekw 1992r.

(as na podst. WFH News)

Wspomnienie o Ludwiku Kochowskim
(*13.12.1950, 124.10.2020)

Z Ludwikiem pierwszy raz spotkatem sie
w Instytucie Hematologii i Transfuzjologii
(IHIT) przy ul. Chocimskiej 5 w Warszawie,
czekajgc na fotelach na klatce schodowej na
przetoczenie $wiezo rozmrozonego osocza
krwi ludzkiej w pokoju zabiegowym na | pie-
trze, obok gabinetu prof. Stanistawa topa-
ciuka. Nie pamietam daty, ale musiato to byc¢
na przetomie lat 60-tych i 70-tych XX wieku.
Witedy jeszcze nie byto innego sposobu na
podniesienie poziomu czynnika krzepliwosci.
W przypadku wiekszych krwawien trzeba byto
leze€ na oddziale. Krwawienia niestanowigce
zagrozenia zycia i fatwiejsze do opanowania
wymagaty tylko podniesienia poziomu
czynnika krzepniecia, aby krwawienie
samoistnie sie zatrzymato. Wizyty chorych na
hemofilie w Instytucie byty czeste. Ludwik
studiowat i mieszkat w akademiku, pozniej
podjat prace i zamieszkat w Legionowie,
zatozyt rodzine. Ja ze swojg rodzing
mieszkatem na Mokotowie kilka ulic od
Instytutu i pracowatem w Warszawie. Obaj
byliSmy dos¢ czestymi ,gosémi” na Chocim-
skiej. Przez lata czasami sie tam spotyka-
lismy, zresztg nie tylko my dwaj.

Gdy w potowie lat 80-tych wyszto na jaw,
ze chorzy na hemcofilie sg jednymi z gtdwnych
zagrozonych zarazeniem sie wirusem HIV na
skutek czestych przetoczen osocza, pojawit
sie pomyst, aby w srodowisku chorych na
hemofilie zawigza¢ jaka$ oficjalng forme
organizacyjng. Gtéwnym inicjatorem byt
Marek Stawek, pracujgcy jako fotograf w In-
stytucie i z tego powodu majacy najwieksze
rozeznanie, kto moze w tym poméc. Ludwik,
jako prawnik, miat swiadomos$¢, ze od lipca
1985 r. przepisy o stowarzyszeniach zostaty
troche poluzowane i jest taka realna mozli-
wos¢. Na przetomie lat 1987-1988 grono
chetnych parokrotnie spotkato sie w pry-
watnych mieszkaniach. O ile dobrze pamie-
tam, w styczniu na spotkaniu w mieszkaniu
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Andrzeja Natecz-Gtadkiego zgodnie z radami
Ludwika sporzadzilismy pierwszy formalny
protokot zebrania zatozycielskiego. Potem
Marek zdobyt statut niedawno zatozonego
Polskiego Stowarzyszenia Diabetykéw, a ja
istniejgcego od przetomu 1956-1957 Klubu
Inteligencji Katolickiej w Warszawie, ktorego
bytem czionkiem. Wzorujgc sie na tych
dokumentach, zaczeliSmy opracowywac
prototyp naszego Statutu. Bardzo szybko
okazato sie, ze nieodzowna jest fachowa
pomoc prawnika. Dzieki Ludwikowi projekt
naszego Statutu uzyskat posta¢ nadajaca sie
jako podstawa do staran o oficjalng rejestra-
cje. Ciezar zatatwiania zwigzanych z tym
formalnosci wzigt na siebie Ludwik. 19 maja
1988 r. Polskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie zostalo wpisane do Rejestru
stowarzyszen i zwigzkow w Urzedzie Miasta
Stotecznego Warszawy, uzyskujagc w ten
sposob osobowosé prawng. Ludwik oczy-
wiscie zostat cztonkiem Prezydium Tym-
czasowego Zarzagdu Gtéwnego PSCH, w kto-
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rym petnit role Sekretarza Zarzgdu, Marek
Stawek — Prezesa. Moglismy zatozy¢ konto
w banku, zamowic pieczatki, zbiera¢ sktadki
i otrzymywac darowizny. Najwazniejsze, ze
jako podmiot prawny mogliSmy oficjalnie
zabiera¢ gtos w sprawach dla nas istotnych,
istotnych dla catego srodowiska chorych na
hemofilie iinne wrodzone skazy krwotoczne.

Funkcje sekretarza i radcy prawnego
Stowarzyszenia Ludwik petnit przez wiele,
wiele kadencji naszego Stowarzyszenia. Jego
rola nie ograniczata sie do spraw formalnych
Stowarzyszenia. Jako prawnik pomagat
w réoznych sytuacjach zyciowych cztonkom
Stowarzyszenia i zawsze mozna byto liczy¢
na jego bezinteresowne wsparcie w trudnych
sprawach — zaréwno Stowarzyszenia, jak
i czestokro¢ czysto prywatnych problemach
jego cztonkéw. Zawsze byt wszystkim przy-
jazny a w pracach Zarzagdu PSCH spolegliwy
i z powodzeniem fagodzacy pojawiajgce sie
czasem konflikty.

Sytuacje awaryjne wymagaty preparatow
krwiopochodnych. We krwi oprécz sktadni-
kéw bardzo potrzebnych dla ratowania
krzepliwosci bywajg rowniez przenoszone

skfadniki chorobotwércze. W krajach znacz-
nie bogatszych od PRL wiekszos¢ chorych na
hemofilie zostata zarazona wirusem HIV.
W Polsce IHIT opracowat, a Stuzba Krwi
skrupulatnie wdrozyta procedure karencji
mrozonego osocza. Dzieki temu chorzy
otrzymywali osocze, co do ktérego byta
pewnosc, ze dawca w chwili donacji byt wolny
od tego wirusa. Niestety, dopdki nie
opracowano skutecznych testéw, nie byto
sposobu na uchronienie biorcow od wirusow
zapalenia watroby. Watroba Ludwika, jak
i wiekszosci z nas, zostata zainfekowana
wirusem HCV. Gdy pojawita sie mozliwosé
wyleczenia sie z tego za pomocg kuracji
interferonem, dla Ludwika byto juz za pézno.
Przeszczep watroby, zabieg sam z siebie
ryzykowny, a przy hemofilii bardzo ryzykowny,
uratowat mu zycie, ale bardzo je utrudnit.
Przez ostatnie lata Ludwik wprawdzie
nadrabiat ming, ale juz nie miat tej energii co
dawniej. Ptaczg po nim zona, corka, syn
iwnuk.
Ludwiku! Nam tez bardzo smutno bez
Ciebie.
Krzysztof M. Swiecicki
listopad 2020 r.

Niemiecki konkurs plastyczny

Na ciekawy pomyst wpadli czionkowie
niemieckiego stowarzyszenia chorych na he-
mofilie. Inspiracje stanowit widok masy karto-
nowych i plastikowych pozostatosci po opako-
waniach czynnika. Czy nie mozna z tych
resztek zrobi¢ czego$ wartosciowego?
Mozna!

Zaproponowany na stronie www.dhg.de
konkurs, zapewne skierowany do mtodszych
os6b z hemofilig, polega na wykonaniu

samodzielnie wymyslonych dzietek plastycz-
nych z dowolnie wielu czesci znajdujgcych sie
w opakowaniach po czynniku, a takze samych
pudetek. Fotografie takiego minidzieta sztuki
nalezy sfotografowaé¢, a zdjecie wystac
mailem do organizatoréw. Oczywiscie
przewidziano nagrody.
Moze datoby sie taki pomyst przeszczepié
na polski grunt?
(as)

| jeszcze chwila relaksu...

Na nastepnej stronie czeka nowiutka jolka. Zapraszamy!
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci

— poprzedza skok w dal

— program uruchamiany w telefonie
— ma wielkg wiedze i doswiadczenie
— sklep z uzywanymi rzeczami

— kicajgcy ssak

— uroczysty strdj meski

— krétko zyjgce owady znad wody; efemerydy
— na niej gtowa

— grochéwka lub rosot

— dziecko kréla zwierzat

— sprostowanie btedéw drukarskich
— goéry miedzy Europg a Azjg

— zakonczone kropkg

— byt nim ,Rudy” z numerem 102

— 0golnie o Battyku

— czasem kreci sie w oku

ma pierwszenstwo na zebrach
pracownik wywiadu
sprzet do przerzucania siana
skrzyzowanie w ksztatcie kota
szczekajgcy maluch
inaczej o grzejniku pod oknem
tragedia albo komedia w teatrze
sytuacja bez wyjscia
autor dzieta
niewielka czes¢ czegos
zapalany na cmentarzu
wat usypany z piasku
nie zawsze potwierdza jg praktyka
tacina lub angielski
sport uprawiany na ringu
stolica Gregcji

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.
OpracowatAdam Sumera.

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

ul.. Pabianicka 62, 93-513t.6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren2@gmail.com; psch_lodz@interia.pl;

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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