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Pandemia COVID wptyneta na czestotli-
woSc¢ ukazywania sie Biuletynu. Jestesmy juz
Jjednak z powrotem. Numer rozpoczynamy od
obszernego artykutu przeglagdowego, przed-
stawiajgcego aktualne mozliwosci leczenia
hemofilii na swiecie (s. 1). Sg tam tez pro-
gnozy na najblizszg przysztosc, bo tak nalezy
rozumiec opisy trwajgcych badan klinicznych.
Autorem tej ciekawej prezentacji jest dr Ra-
dostaw Kaczmarek, nasz kolega, cztonek
Zarzgdu Gtownego PSCH, ale takze adiunkt
w Laboratorium Glikobiologii w Instytucie
Immunologii i Terapii Doswiadczalnej PAN,
ktéry ponadto prowadzi badania na uniwersy-
tecie medycznym w Indianapolis (USA), jak
rowniez jest cztonkiem rady medycznej i na-
ukowej EHC i podobnego ciataw WFH.

Sporo uwagi poswiecamy dwoém imprezom
zorganizowanym z okazji Swiatowego Dnia
Chorych na Hemofilie — konferencji prasowej,
ktéra miata miejsce 13 kwietnia (s. 4), oraz
warsztatom internetowym z 24 kwietnia (s. 8).
Jednym z efektow wspdtpracy miedzyna-
rodowej Stowarzyszenia byta wizyta w Polsce
prezydenta EHC Declana Noone'a oraz
dr. Dana Harta z Wielkiej Brytanii. Obaj byli

obecni na konferencji PSCH, a dzien wcze-
$niej ztozyli wizyte w Narodowym Centrum
Krwi, rozmawiajgc m.in. o organizacji osrod-
kow leczenia hemofilii (s.7).

Zwiezte informacje dotyczg podejmowania
tematu hemofilii podczas obrad komisji sej-
mowej i w interpelacjach poselskich (s. 9),
kwestii powrotu przez kota terenowe do
zebran twarzg w twarz (s. 9), a takze pilnej
potrzeby rozpoczecia prac nad nowg edycjg
Narodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie (s. 9). Ciekawostka z zagranicy
dotyczy specjalnych wktadek do butow
stuzgcych do diagnozowania moZzliwych
nieprawidtowo$ci przy chodzeniu (s. 11).

W koncu ubiegtego roku weszta w Zycie
ustawa o czystym transporcie. Piszemy o nigj
Z punktu widzenia kierowcow niepetno-
sprawnych (s.12).

Bardziej osobisty tekst dotyczy funkcjono-
wania kliniki chirurgicznej w IHIT (s. 11). Wzy-
wamy takze wszystkich do wiekszej aktyw-
noscidla wspolnego dobra (s. 10).

Chwile relaksu po lekturze powinna za-
pewnic jolka (s. 13).

Adam Sumera

Aktualne badania kliniczne nowych lekéw na hemofilie

W ostatnich latach wachlarz lekow na
hemofilie znacznie sie powiekszyt. Lgcznie na
Swiecie stosuje sie obecnie piec¢dziesiat trzy
rozne koncentraty osoczopochodnych czynni-
kow krzepniecia VIl i IX, dziesie¢ czynnikdw
rekombinowanych i osiem czynnikéw rekom-
binowanych o wydtuzonym okresie poitrwania
(ang. extended half-life, EHL). Pie¢ lat temu
zatwierdzono pierwszy produkt do leczenia
profilaktycznego hemofilii, ktory nie jest
czynnikiem krzepniecia (dwuswoiste przeciw-
ciato emicizumab). Troche wiecej mozliwosci
leczenia pojawito sie tez dla pacjentéw z in-
hibitorami czynnikéw VIII i IX. Oprocz kon-
centratu aktywowanych czynnikéw zespotu

protrombiny i rekombinowanego aktywowa-
nego czynnika VIl (rFVlla), dostepnych od
kilkudziesieciu lat, pojawit sie nowy rFVlla,
ktéry produkowany jest dzieki wykorzystaniu
transgenicznych krolikow. Wydzielajg one
ludzki czynnik VIl do mleka, ktére jest od tych
zwierzat pobierane i wykorzystywane dalej
jako surowiec do produkcji leku. Na razie
produkt ten dostepny jest jedynie w USA, ale
jego pojawienie sie takze w Europie jest
prawdopodobnie jedynie kwestig miesiecy.
U pacjentéw z inhibitorem czynnika VIII z po-
wodzeniem stosowany jest takze emicizu-
mab.

Czynniki o wydtuzonym okresie pottrwania



zwiekszyly skutecznos¢ profilaktyki, szcze-
golnie hemofilii B, co umozliwia podawanie
lekow z czestoscig co 1-2 tygodnie. W przy-
padku czynnika VIII wydtuzenie okresu pot-
trwania jest umiarkowane, co powoduje, ze
leki te trzeba podawac¢ minimum 2 razy w ty-
godniu, zamiast 3 razy w tygodniu w profi-
laktyce lekami tradycyjnymi. Mimo wydtuze-
nia okresu poéttrwania, pewnym ogranicze-
niem wszystkich lekéw EHL nadal sg wahania
poziomu czynnika krzepniecia pomiedzy
podaniami, ktére powodujg, ze przez sto-
sunkowo dtugi czas pacjent nie jest opty-
malnie chroniony przed krwawieniami.

W trzeciej fazie préb klinicznych znajduje
sie obecnie nowa generacja czynnika VIII
EHL. Lek ten przetamuje dotychczasowag
bariere uniemozliwiajgcg wydtuzenie okresu
péttrwania o wiecej niz 1,6 razy (do okoto 19
godzin). Dzieje sie tak dzieki modyfikaciji,
ktéra blokuje jego wigzanie przez czynnik von
Willebranda (VWF). Fizjologicznie czynnik
VIII krazy w krwiobiegu w kompleksie z VWEF,
ktéry chroni go przed rozpadem. Niestety
powoduje to réwniez, ze okres poéttrwania
VWF decyduje o maksymalnym okresie
pottrwania czynnika VIII, co ograniczato
dotychczasowe mozliwosci jego wydtuzenia.
Badany czynnik VIII EHL nowej generacji nie
jest wigzany przez VWF, dzieki czemu jego
okres pottrwania wynosi ponad 40 godzin, co
moze pozwoli¢ na podawanie leku raz w ty-
godniu lub rzadziej.

Z réznych powoddw przerwano w ostatnim
czasie kilka préb klinicznych, na og6t z po-
wodu niezadowalajgcego bezpieczenstwa
leczenia. Badano do niedawna mozliwo$¢
podskérnego podawania dwoch réznych
czynnikow VIII EHL, ale proby kliniczne
przerwano, gdy leki spowodowaty zwiekszo-
ne wystepowanie inhibitoréw czynnika VIII
u uczestnikéw. W zwigzku z przejeciem firmy
sponsorujgcej przerwano tez proby kliniczne
podskornie podawanych czynnikow IX i Vlla.
Wstrzymano réwniez badanie kliniczne kap-
sutek z ludzkimi komorkami produkujgcymi
rekombinowany czynnik VIII, ktére wszcze-
piano do jamy otrzewnej; stato sie to z po-
wodu bliznowacenia wokét kapsutek i poja-
wienia sie inhibitora czynnika VIIl. Na pod-
stawie tych doswiadczen wydaje sie, ze inne
drogi podawania czynnikdw krzepniecia niz
dozylna mogg by¢ zbyt immunogenne (zbyt
czesto uruchamiajgc odpowiedz odporno-
Sciowq), aby rozwija¢ tego typu metody

leczenia.

Kilka lekow, ktore nie sg czynnikami krzep-
niecia, jest w zaawansowanych badaniach
klinicznych. Na og6t wykorzystujg one zu-
petnie inny mechanizm dziatania niz czynniki
krzepniecia, mozna je podawac podskérnie,
sg skuteczne u pacjentéw z hemofilig A i B,
z inhibitorem lub bez inhibitora, mozna je
podawac rzadziej i wywotujg one réwno-
mierng ochrone przed krwawieniami pomie-
dzy podaniami. Wedtug dotychczasowych
badan ich skutecznos¢ w profilaktyce jest
podobna lub lepsza niz tradycyjna profilak-
tyka, ale majg one tez kilka ograniczen, takich
jak na przyktad zwiekszone ryzyko powiktan
zakrzepowych, co jest problemem bardzo
rzadko spotykanym w standardowym leczeniu
hemofilii.

W drugiej fazie badan klinicznych sg dwa
dwuswoiste przeciwciata podobne do emici-
zumabu (Mim8 oraz NXT007). Dziatajg one
podobnie do emicizumabu, ale prawdopo-
dobnie bedg mogty by¢ podawane w mniej-
szych dawkach i zapewnia¢ lepszg ochrone
przed krwawieniami niz emicizumab. Poziom
emicizumabu utrzymujgcy sie u leczonych
nim pacjentow odpowiada okoto 10-15%
czynnika VIII, czyli tagodnej postaci hemofilii.
Dwa nowe badane przeciwciata prawdopo-
dobnie umozliwig zabezpieczenie przed
krwawieniem na poziomie powyzej 50%
czynnika VIII, czyli takim jak u zdrowej osoby.
Technologia wytwarzania przeciwciat takich
jak emicizumab sprzyja odkrywaniu lekow
0 coraz lepszych wtasciwoSciach przeciw-
hemofilowych i mozna sie spodziewac, ze
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fizjologiczne inhibitory krzepniecia.



w niedalekiej przyszioSci pojawi sie wiecej
terapiitego typu.

Na roznych etapach badan klinicznych
znajduje sie kilka lekéw, ktore hamujg fizjo-
logiczne inhibitory krzepniecia (w odrdznieniu
od patologicznych inhibitoréw, ktorymi sg
przeciwciata hamujgce czynniki krzepniecia
VIII lub IX pojawiajgce sie u czesci pacjentdw
w odpowiedzi na podanie koncentratu). Sa to
trzy przeciwciata anty-TFPI (Tissue Factor
Pathway Inhibitor, czyli inhibitor szlaku
czynnika tkankowego), fitusiran (maty inter-
ferujgcy kwas rybonukleinowy, ktéry hamuje
wytwarzanie antytrombiny w komoérkach wa-
troby) oraz serpina (inhibitor proteazy seryno-
wej) aktywowanego biatka C. W prawidtowo
dziatajgcym uktadzie krzepniecia krwi dziata-
nie czynnikbw krzepniecia i fizjologicznych
inhibitoréw krzepniecia rbwnowazy sie (patrz
rysunek), co zapobiega nadmiernemu krzep-
nieciu krwi poza miejscem uszkodzenia na-
czynia krwionosnego, czyli tam, gdzie jest to
potrzebne. W przeciwnym razie nadmierne
krzepniecie mogtoby powodowacé zakrzepice.
Z drugiej strony, w stanie niedoboru czynnika
krzepniecia (hemofilia) mamy w pewnym
sensie do czynienia z przewaga inhibitoréw
krzepniecia nad czynnikami krzepnigcia.
Zaburzong w ten sposéb réwnowage mozna
przywroci¢ przez podanie brakujgcego czyn-
nika krzepniecia, czyli stosujgc standardowe
leczenie hemdfilii, albo poprzez zablokowanie
inhibitora krzepniecia (patrz rysunek). Ten
drugi mechanizm wykorzystujg wymienione
wyzej leki, ktére blokujg dziatanie trzech réz-
nych inhibitoréw krzepniecia: inhibitora szlaku
czynnika tkankowego (TFPI), antytrombiny
(AT) i aktywowanego biatka C (APC). Trzy
przeciwciata anty-TFP| testowane obecnie
w prébach klinicznych podawane sg pod-
skoérnie, codziennie lub raz w tygodniu. Dwa
przeciwciata znajdujg sie w trzeciej fazie prob
klinicznych, badania pierwszej fazy trzeciego
przeciwciata wtasnie sie zakonczyty i wkrétce
prawdopodobnie wejdg w drugg faze. Do
niedawna badano jeszcze jedno przeciwciato
anty-TFPI, ale badanie to przerwano w zwigz-
ku z powaznymi powikfaniami zakrzepowymi
u kilku pacjentéw. W jednej z trwajgcych préb
klinicznych réwniez pojawity sie powiktania
zakrzepowe, ale byly one mniej powazne
i probe wznowiono po wprowadzeniu zmian
w protokole badania. Trwa takze trzecia faza
badan fitusiranu, ktéry podawany jest pod-
skérnie raz w miesigcu. Program kliniczny

dwukrotnie wstrzymywano w zwigzku z po-
wiktaniami zakrzepowymi, ale wznowiono go
po zmianach w protokole, ktére obejmujg
miedzy innymi dokfadniejsze kontrolowanie
poziomu antytrombiny. Serpina hamujgca
aktywowane biatko C jest obecnie badana
w drugiej fazie préb klinicznych. Podobnie jak
fitusiran, lek ten podawany jest co miesigc
podskornie.

Cztery rézne terapie genowe na hemofilie
(po dwie na hemofilie Ai B) badane sg w trze-
ciej fazie prob klinicznych. Kilka innych terapii
(obu typdéw hemdfilii) znajduje sie w fazie
pierwszej lub drugiej. Kazda z tych terapii to
wektor wirusowy podawany dozylnie, ktory
wprowadza do komédrek watroby prawidtowg
kopie genu kodujgcego czynnik VIII lub IX
i uruchamia w nich produkcje tych biatek.
Artykuty o mechanizmie terapii pojawiaty sie
regularnie w poprzednich numerach Biulety-
nu, wiec przypomne tu tylko, ze na obecnym
etapie rozwoju terapia genowa u czesci
pacjentéw podnosi poziom czynnika VIII lub
IX do wartosci prawidtowej, ktéra moze sie
utrzymywac przez co najmniej kilka lat.
Niestety cze$¢ pacjentow w ogodle nie
odpowiada na podanie wektora, cze$¢ osigga
poziom czynnika jak w umiarkowanej lub
tagodnej postaci hemofilii, a u jeszcze innych
uczestnikbw poziom czynnika krzepniecia
rosnie wysoko powyzej goérnej granicy zakre-
su prawidtowego. Wynik terapii jest catkowi-
cie nieprzewidywalny i nie mozna go skorygo-
wac. W terapii genowej hemofilii A obserwuje
sie poza tym powolny spadek poziomu
czynnika VIII, ktérego przyczyny pozostajg
niewyjasnione (w najdtuzej trwajgcej probie
poziom czynnika VIII spadt pieciokrotnie
w ciggu pieciu lat). U wielu pacjentéw (czesto
u wiekszosci uczestnikéw prob terapii geno-
wej hemofilii A) rosng markery uszkodzenia
watroby. Sg to zmiany bezobjawowe i na ogoét
po kilku miesigcach poziom enzymow watro-
bowych wraca do normy, ale przyczyny tych
zmian réwniez nie sg w petni jasne. U czesci
pacjentdbw sg one spowodowane odpowie-
dzig odpornosciowg na wnikniecie wektora
wirusowego do komorek watroby, dlatego
rutynowo podaje sie wtedy leki immuno-
supresyjne (najczeéciej glukokortykoidy).
Jednak wydaje sie, ze u czesci pacjentdéw to
leczenie nie wplywa na poziom enzymow
watrobowych, co wskazuje, ze mogg by¢ inne
przyczyny toksycznosci terapii dla watroby,
niezwigzane z odpowiedzig odpornosciowa.
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Poza spekulacjami nie wiemy, jakie to moga
by¢ przyczyny. Z terapig genowg hemofilii
zwigzanych jest zatem wiele pytan, ktére
wymagajg odpowiedzi. Metoda ta bardziej niz
kiedykolwiek zblizyta nas do wymarzonego

jednorazowego leku na hemofilie, ale na
bezpieczne osiggniecie tego celu dla wszyst-
kich pacjentéw podejmujgcych terapie po-
trzebujemy wiecej czasu i innowaciji.

dr Radostaw Kaczmarek

Swiatowy Dzien Chorych na Hemofilie

Jak co roku od 1989 r. 17 kwietnia na
catym Swiecie obchodzony jest Dzien Cho-
rych na Hemofilie. Date te wybrano, by
upamietni¢ osobe, ktéra doprowadzita do
zatozenia Swiatowej Federacji ds. Hemofilii
(World Federation of Hemophilia — WFH)
w 1963. Ten zatozyciel, Frank Schnabel,
przyszedtna Swiat wiasnie 17 kwietnia.

W tym dniu organizacje chorych na he-
mofilie i pokrewne skazy krwotoczne w réz-
nych krajach przypominajg swoim rodakom
0 problemach zwigzanych ze schorzeniami
wynikajgcymi z braku we krwi pewnych
czynnikbw krzepniecia. Poniewaz kolorem
kojarzacym sie z takimi chorobami jest
czerwien, to wiasnie te barwe wybrano jako
upamietniajgcg ten dzien. W niektérych
krajach tradycjq stato sie pod$wietlanie w tym
dniu pewnych obiektéw na czerwono. W tym
roku tak stato sie m.in. w Argentynie, Australii,
Indiach, Kanadzie, Stanach Zjednoczonych
i Wielkiej Brytanii.

W Polsce od pewnego czasu organizuje-
my w okolicach tego kwietniowego Swieta

p—
L

warsztaty poswiecone réznym problemom
zwigzanym z hemofilia. Na przeszkodzie
stanat tu wirus SARS-CoV-2. Pandemia sku-
tecznie sparalizowata spotkania w realu,
wiekszos¢ spotkan odbywata sie wiec wirtu-
alnie.

W tym roku centralnym punktem byta
konferencja prasowa w Warszawie. Odbyta
sie 13 kwietnia i znalazta odbicie w serii
publikacji prasowych i internetowych. Z myslg
o dziennikarzach przybytych na konferencje
przygotowaliSmy materiaty informacyjne,
ktore przytaczamy ponizej.

2022 - dobro pacjentéow z hemofilig ponad
wszystko

Obchodzony 17 IV Swiatowy Dzieh Cho-
rych na Hemofilie sktania do refleksji nad
niewatpliwym postepem, jaki stale dokonuje
sie w diagnostyce i opiece nad pacjentami
zhemofiligw Polsce i na catym $wiecie.

W tym waznym dla chorych dniu Polskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie zwra-
ca jednoczes$nie uwage na konieczno$é
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dalszego wspétdziatania na rzecz zapewnie-
nia wszystkim pacjentom z hemofilig w Polsce
bezpieczenhstwa, a tym samym — niezaleznie
od miejsca zamieszkania i wieku tych oséb —
lepszego dostepu do specjalistdw hemato-
logéw w o$rodkach kompleksowej opieki nad
chorymi ze skazami krwotocznymi.

Hemofilia jest chorobg rzadkg, w ktérej
dostep do specjalistow zajmujgcych sie
opiekg nad pacjentami, do czynnikow krzep-
niecia i do osrodkéw specjalistycznej opieki
majg kluczowe znaczenie dla zycia i zdrowia
chorych. Osrodki zapewniajgce kompleksowa
opieke medyczng bez watpienia pozwalajg na
poprawe leczenia i jakosci zycia pacjentow,
ograniczenie powiktan i hospitalizacji, a tym
samym objecie systemowg, wtasciwg opiekag
jak najwiekszej grupy potrzebujgcych cho-
rych.

— W ostatnich latach dokonat sie ogromny
postep w zakresie leczenia chorych na hemo-
filie, ale takze — co szczegdblnie wazne dla
naszej spotecznosci — duzy postep w zakresie
systemowej organizacji leczenia chorych na
hemofilie w Polsce. To ogromna zastuga Na-
rodowego Programu Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne —
W naszej ocenie to program, ktéry pod wzgle-
dem organizacji leczenia wdrozyt jeden z naj-
lepszych systeméw leczenia hemofilii w Euro-
pie. Wierze, ze podazajgc tg drogg i korzy-
stajgc ze sprawdzonych i dobrze dziatajgcych
rozwigzan, juz niebawem eksperci rozpoczng
prace nad kolejng edycjg programu, gwaran-
tujgcg nam pacjentom fundamentalne bezpie-
czehstwo naszego leczenia — powiedziat
Bogdan Gajewski, prezes PSCH.

W strone kompleksowej opieki

Aktualny pozostaje zgtaszany od wielu lat
postulat zapewnienia opieki przez przynaj-
mniej dwéch lekarzy specjalistdw w kazdym
z osrodkow leczenia hemofilii oraz wyzna-
czenie pielegniarki koordynujgcej dziatania
danego osrodka i odcigzajgcej lekarzy od
nadmiernej pracy administracyjnej. Te roz-
wigzania powinny przyczyni¢ sie do zapew-
nienia ciggtosci opieki nad chorymi na hem-
ofilie, ktoérej wcigz brakuje. Zrealizowana
przez Polskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie w 2021 r. ankieta pokazata bowiem,
ze jedna trzecia chorych ma problem z cato-
dobowym kontaktem ze swoim osrodkiem,
a 40% respondentéw wskazato, ze doswiad-
czyto probleméw ze skontaktowaniem sie

z osrodkami wyspecjalizowanej opieki.
W przypadku hemofilii bardzo wazny jest staty
i regularny kontakt z lekarzem specijalistg.
Tymczasem Sredni deklarowany czas ocze-
kiwania na wizyte u hematologa wyni6staz 1,7
miesigca — co w przypadku powaznych
krwawien jest niedopuszczalne. Leczenie
u chorych na hemofilie nalezy w takich
przypadkach podjg¢ niezwtocznie — wszelka
zwtoka moze doprowadzi¢ do powaznych
nastepstw, w tym zagrozenia zdrowia i zycia
chorego.

Wprowadzenie osrodkdéw kompleksowej
opieki medycznej dla os6b z hemofilig, w kto-
rych byliby dostepni lekarze réznych specjal-
nosci, tacy jak stomatolodzy, ortopedzi,
specjalici choréb zakaznych oraz psycho-
logowie i fizjoterapeuci z doswiadczeniem
w postepowaniu z pacjentami z hemofilig,
pozwolitoby na istothg poprawe standardéw
leczenia i jako$ci zycia poprzez zmniejszenie
liczby powiktan i kosztownych hospitalizacji.
Europejskie standardy leczenia zaktadajg
rowniez zorganizowanie dostaw domowych
lekéw dla chorych na hemofilie. Jednorazowo
pacjent z hemofilig z osrodka leczenia pobiera
ilos¢ lekéw o objetosci matej szafy. Z uwagina
fakt, ze chorzy na hemofilie sg czesto osobami
z niepetnosprawnosciami, sama procedura
zaopatrywania sie w lek jest dla nich bardzo
ucigzliwa.

Poprawa funkcjonowania oSrodkow jest
w zasiegu reki

Wycena procedur ambulatoryjnej opieki
specjalistycznej nadal wymaga urealnienia.
Dokonanie takich zmian moze bezposrednio
przetozy¢ sie na sprawniejsze funkcjonowanie
osrodkow leczenia hemofilii w naszym kraju.

Przedstawiciele mtodego pokolenia w Stowa-
rzyszeniu: Pawet Budek i Artur Puzio.



W marcu br. Agencja Oceny Technologii Me-
dycznych i Taryfikacji przyjeta nowy taryfikator
zwigzany z wyceng $wiadczen. Wdrozenie
procedur wykonawczych (zarzadzenie Pre-
zesa NFZ) stanowi ostatni krok na drodze do
stworzenia podstaw dla prawidtowego funk-
cjonowania o$rodkéw leczenia chorych na
hemofilie i pokrewne skazy krwotoczne

Kolejng wazng inicjatywa wspierajgca
prawidtowe zarzgdzanie opiekg nad chorymi
ze skazami krwotocznymi jest stworzenie
ogolnopolskiego rejestru, ktéry umozliwi pra-
widlowe wykorzystywanie Srodkéw, zarza-
dzanie programem, monitorowanie stanu
zdrowia pacjentow, czuwanie nad prawidto-
wym leczeniem i, co szczegOlnie wazne,
prawidtowe interwencje w stanach nagtych.
Istotnym usprawnieniem leczenia chorych na
hemofilie moze byé¢ telemedycyna — jej
wdrozenie moze nie tylko poméc w kontakcie
z o$rodkiem, ale takze umozliwi¢ biezgca
pomoc w przestrzeganiu zalecen lekarskich.
Takie rozwigzanie moze zatem poprawic
wyniki i poméc w optymalizacji catego pro-
cesu leczenia. Jest to szczeg6lnie wazne dla
pacjentéw, ktérzy mieszkajg w miejscowo-
Sciach oddalonych od o$rodkéw leczenia
hemofilii.

Znaczacy postep w leczeniu hemofilii
doprowadzit do wzrostu dlugosci zycia oséb

ze skazami krwotocznymi. To niewatpliwy
sukces. Niestety, pokolenie oséb w wieku
zaawansowanym, ktére w miodosci byito
pozbawione mozliwosci leczenia profilaktycz-
nego, wymaga dzisiaj operacji ortopedycz-
nych, gtébwnie endoprotezoplastyki. Nalezy
podkresli¢, ze — podobnie jak ich rownolatko-
wie bez skaz krwotocznych — tacy pacjenci
bedg wymagac¢ zabiegdw chirurgicznych
zwigzanych z wiekiem, np. zabiegu usuniecia
prostaty. Niezbedne jest wiec prawidtowe
funkcjonowanie osrodkéw zapewniajgcych
dostep do zabiegdw chirurgii twardej i miek-
kiej, realizowanych przez specjalistéw
majgcych doswiadczenie w operowaniu
pacjentéw ze skazami krwotocznymi.

— Za nami, Polskim Stowarzyszeniem
Chorych na Hemofilie, wiele lat pracy narzecz
pacjentdw ze skazami krwotocznymi, lat
wspotpracy i wspétdziatania z administracjg
publiczng oraz ekspertami medycznymi. Te
dziatania majg jeden cel — zapewni¢ chorym
na hemofilie w Polsce mozliwie najlepsza
opieke. Dzieki wspodtdziataniu udato sie
wdrozy¢ w Polsce dobre rozwigzania, dajgce
chorym godne i prawie normalne zycie z he-
mofilig. Dzisiaj stoimy przed nowymi szansa-
mi — przygotowania kolejnej edycji Narodo-
wego Programu Leczenia Chorych na Hemo-
filie, ktéry stanowi gwarancje bezpieczenstwa

POLSKA AGENCJA PRASOWA

Pani prof. Podolak-Dawidziak uczestniczyt a w konferencji prasowej PSCH w sposéb

wirtualny.



dla chorych na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne — zwraca uwage Bogdan Gajew-
ski, prezes Stowarzyszenia Chorych na Hem-
filie.

Tak wygladajg najistotniejsze sprawy, ktére
pragneliSmy zasygnalizowac¢ dziennikarzom.
W konferencji prasowej udziat wzieli: ze
strony decydentéw: dyrektor Matgorzata
Lorek z Narodowego Centrum Krwi i dyrektor
Bartosz Janiszewski z Centrum e-Zdrowia;

goscie zagraniczni: prezydent EHC Declan
Noone i dr Dan Hart; specjalisci ze Swiata
medycyny: prof. Maria Podolak-Dawidziak,
przewodniczgca Grupy ds. Hemostazy (zdal-
nie), prof. Pawet Laguna i majgcy spore do-
Swiadczenie w rehabilitacji chorych na hemo-
filie dr Janusz Zawilski; prezes PSCH Bogdan
Gajewski oraz reprezentujgcy mtodsze poko-
lenie chorych na hemofilie Pawet Budek
iArtur Puzio.

(oprac. as)

POLSKA AGENCJA PRASOWA

Prezydent EHC w Narodowym Centrum Krwi

12 kwietnia br., w przeddzien opisane;j
powyzej konferencji prasowej,w Narodowym
Centrum Krwi zlozyt wizyte Declan Noone,
prezydent europejskiej federacji narodowych
organizacji chorych na hemofilie (EHC).
Towarzyszyt mu dr Dan Hart z Wielkiej Bry-
tanii, bedgcy jednym z doradcow ds. medycz-
nych w tej organizacji. Razem z go$¢émi
przybyt takze prezes PSCH Bogdan Gajew-
ski. Role gospodarzy petnili pani dyrektor
NCK Matgorzata Lorek oraz zastepca dy-
rektora NCK Sebastian Twardg.

Celem spotkania bylo oméwienie aktu-
alnej sytuacji chorych na hemofilie w Polsce
i uzyskanie informacji o kontynuacji leczenia
tych chorych w ramach Narodowego Progra-
mu Leczenia Chorych na Hemofilie. Declan
Noone wyczerpujgco omowit najlepsze roz-
wigzania z zakresu opieki nad chorymi na
hemofilie w Europie, a takze poinformowat
o nadchodzacej certyfikacji i ocenie osrodkow
leczenia chorych na hemofilie. Zgodnie z pla-
nami EHC i wspdtpracujgcej z nig organizacji
medycznej EAHAD (Europejskiego Stowa-

rzyszenia ds. Hemofilii i Pokrewnych Skaz)
o$rodki leczenia chorych na hemofilie przejda
proces certyfikacji, ktéra bedzie wnikliwie
prowadzona przez zespét certyfikujgcy przy
wykorzystaniu informacji od pacjentow i le-

NE¢K

(as)

MARODOWE CENTRUM KRWI

Od lewej: Declan Noone, Bogdan Gajewski,
Matgorzata Lorek, Sebastian Twardg.



Dzien Chorych na Hemofilie w Internecie

24 kwietnia br. odbyty sie internetowe
warsztaty poswiecone problemom leczenia
hemofilii w Polsce. Ponad trzygodzinny blok
rozpoczeto wystgpienie prezesa PSCH Bog-
dana Gajewskiego. PoznaliSmy najwaz-
niejsze kierunki dziatalnosci Stowarzyszenia
w tym roku. Przede wszystkim chodzi o do-
prowadzenie do kontynuacji Narodowego
Programu Leczenia Chorych na Hemofilie
i Pokrewne Skazy Krwotoczne, a takze o po-
prawe pracy osrodkéw leczenia hemofilii.
Prezes podkreslit, ze mozemy wiele osiggnac¢,
ale do tego konieczne jest zaangazowanie
nas wszystkich.

Prezentacje lekarskie rozpoczat prof.
Pawet Ltaguna, omawiajgc dwa tematy.
Najpierw zajagt sie kwestig personalizacji
profilaktyki u dzieci z hemofilig. Wskazat, jak
wielkg korzys¢ dato juz samo wprowadzenie
leczenia profilaktycznego odpowiednim czyn-
nikiem krzepniecia w stosunku do powszech-
nie wczesniej stosowanego systemu leczenia
na zgdanie, polegajgcego na podaniu czyn-
nika dopiero po wystgpieniu wylewu. Dalszym
krokiem na tej drodze jest dostosowanie
leczenia do indywidualnych potrzeb pacjenta
(np. do jego stylu zycia — bardziej siedzgcego
czy bardziej aktywnego), a takze do indywi-
dualnej reakcji danego organizmu (u réznych
0sOb rézny jest tzw. czas poéttrwania, czyli
dtugos¢ okresu, w ktérym aktywnosé czynnika
krazgcego w organizmie po podaniu spada do
potowy pierwotnego poziomu i zamiast np.
60% mamy juz tylko 30% normy). Krotszy
czas pottrwania powoduje zwykle koniecz-
no$¢ czestszego podawania czynnika przy
leczeniu profilaktycznym. Pomocna moze by¢
specjalna aplikacja w telefonie pokazujaca,
jaki jest aktualny poziom czynnika w orga-
nizmie danego pacjenta, zaleznie od czasu,
jaki uptyngt od ostatniego podania. Oczy-
wiscie wczesniej muszg by¢ wykonane ba-
dania krwi umozliwiajgce okre$lenie profilu
farmakokinetyki danego chorego. Prelegent
przestrzegat takze przed przerywaniem
leczenia profilaktycznego. Niekiedy nasto-
latkowie, ktorzy po wielu latach leczenia nie
majg zadnych wylewow, nie zdajg sobie
sprawy z koniecznoéci utrzymania regular-
nego podawania czynnika i przerywajq tera-
pie. Wyniki badan naukowych pokazujg, ze
wtedy bardzo szybko moze dojs¢ do zmian
zwyrodnieniowych w stawach, nawet juz po

kilku wylewach dostawowych.

Druga prezentacja byla skierowana do
nosicielek hemofilii i matek majgcych dziecko
z nowo rozpoznang hemofilig. Profesor
taguna przekazat wiele przydatnych wskazo-
wek dotyczgcych postepowania w tych sy-
tuacjach. Omoéwit koniecznosc¢ przygotowania
sie do porodu dziecka z hemofilig, ustosun-
kowat sie do wskazan do porodu przez
cesarskie ciecie, wskazujgc plusy i minusy
takiego zabiegu w przypadku porodu dziecka
ze skazg krwotoczng.

Problem indywidualizacji leczenia kon-
tynuowata dr Magdalena Gorska-Kosicka.
Zajeta sie jednak dorostymi pacjentami.
Wskazywata na zalety takiego podejscia
w leczeniu chorych z hemofilig, pozwalajgce
na spersonalizowanie ilosci podawanego
czynnika i czestosci jego podan. Podkreslita,
ze personalizacja przektada sie na zmniej-
szenie liczby krwawien, to umozliwia bardziej
aktywne zycie, a w rezultacie uzyskujemy
poprawe jakosci zycia.

Ostatnig cze$¢ spotkania wypetnito wy-
stgpienie prof. Piotra Paluszkiewicza, kie-
rownika Kliniki Chirurgii Ogoélnej, Onkolo-
gicznej i Metabolicznej w Instytucie Hema-
tologii i Transfuzjologii w Warszawie. Pan
profesor podkreslit, ze do tej pory wystepowat
tylko przed lekarzami, a zatem ta prezentacja
skierowana do chorych jest dla niego no-
woscig. Trzeba jednak przyznac, ze Swietnie
poradzit sobie z tym zadaniem, moéwigc
w sposoOb przystepny i komunikatywny,
a jednocze$nie bez uproszczen. Tematem
prezentacji byty mozliwosci i ograniczenia
terapii chirurgicznej u chorych z wrodzonymi
skazami krwotocznymi. Pan profesor pod-
kreslit znaczenie zabiegobw chirurgicznych
w leczeniu chorych. Zauwazyt takze, ze dzieki
postepom medycyny wydiuza sie czas zycia
chorych na hemofilie, a zatem w koncu
pojawig sie u nich schorzenia typowe dla
wieku podesziego, wymagajgce interwencji
chirurgicznych, podobnie jak u oséb bez skaz
krwotocznych. Klinika chirurgiczna w IHIT od
wielu lat operuje chorych ze skazami krwo-
tocznymi, jednakze jej mozliwosci ulegty
ograniczeniu przez ostatnie dwa i p6t roku ze
wzgledu na pandemie. W rezultacie liczba
t6zek w klinice spadta do dwunastu. Pan
profesor podkreslit, jak wielkie znaczenie
dla efektywnoéci leczenia ma wyszkolenie
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zespotu chirurgicznego, odpowiednie wy-
posazenie sprzetowe (np. do operacji
laparoskopowych czy robotycznych) i mate-
riatowe (np. hemostatyki miejscowe w przy-
padku chorych ze skazami krwotocznymi —
rézne gabki, kleje itp. zatrzymujgce krwa-
wienie), catodobowe laboratorium diagno-
styczne. W tego typu osrodku kadra medycz-
na powinna opiera¢ sie na specjalistach

posiadajgcych juz odpowiednie doswiad-
czenie zdobyte w innych placéwkach.
Uczestniczacy zdalnie mieli mozliwo$¢
zadawania pytanh przez czat, choc niestety nie
dotyczyto to wszystkich. Najwyrazniej ko-
nieczne byto zainstalowanie programu w kom-
puterze lub smartfonie, a nie tylko oglgdanie
transmisji dostepnej na stronie internetowe;.
(as)

Konieczna kontynuacja Narodowego Programu

Organizacje leczenia chorych na hemofilie
i inne skazy krwotoczne w Polsce wyznaczajg
obecnie dwa programy. Program okreslany
jako ,Zapobieganie krwawieniom u dzieci z he-
mofilig Ai B”, finansowany przez NFZ i majgcy
charakter programu lekowego, wyznacza
zasady zaopatrzenia najmtodszych chorych
(do ukonczenia 18 roku zycia) w koncentraty
czynnikobw krzepniecia do podawania profi-
laktycznego (zwykle dwa lub trzy razy w ty-
godniu). Natomiast Narodowy Program Le-
czenia Chorych na Hemofilie i Pokrewne
Skazy Krwotoczne reguluje zaopatrzenie
dorostych chorych, a takze dzieci w przy-
padku, kiedy doszto do wylewu i istnieje
konieczno$¢ leczenia. Podlega Ministrowi
Zdrowia i jest finansowany z budzetu Mini-
sterstwa Zdrowia. | to ten drugi program, a wia-
Sciwie ewentualny brak jego kontynuacji budzi

obecnie pewien niepokdj wsréd chorych na
hemofilie w naszym kraju.

Przypomnijmy, ze pierwszy program mini-
sterialny dotyczagcy hemofilii powstat w 2005
roku. Wtedy obowigzywata nieco krotsza
nazwa — byt to Narodowy Program Leczenia
Hemofilii na lata 2005-2011. Kolejna edycja
objefa lata 2012-2018, a obecna obowigzuje
do konca 2023 roku. Poniewaz opracowanie
tego programu zajeto ostatnio okoto péttora
roku, jest juz najwyzszy czas, by rozpoczgé
prace nad nastepng jego edycjg. Na razie
Ministerstwo Zdrowia milczy na ten temat.
Oczywiscie Stowarzyszenie podjeto juz sta-
rania o doprowadzenie do prac nad Progra-
mem, bowiem brak jego kontynuacji mogtby
mie¢ fatalne nastepstwa dla wszystkich oséb
ze skazami krwotocznymiw naszym kraju.

(as)

O hemofilii w Sejmie

24 lutego br. sejmowa Podkomisja stata do
spraw organizacji ochrony zdrowia i inno-
wacyjnosci w medycynie zajeta sie proble-
mami zwigzanymi z leczeniem hemofilii
w naszym kraju. Przedmiotem posiedzenia
byto rozpatrzenie informaciji na temat systemu
opieki nad pacjentem z hemofilig przed-
stawionej przez Ministra Zdrowia. Naturalnie
na posiedzeniu byt obecny przedstawiciel

Stowarzyszenia.

Przy tej okazji warto podkreslic, ze juz kilka
razy w tym roku kwestie zwigzane z leczeniem
hemofili w Polsce byty przedmiotem inter-
pelacji poselskich do Ministra Zdrowia. Tg dro-
ga dziekujemy postom, ktorzy przyjeli nasze
whnioski i pomogli nam w kampanii o poprawe
leczenia skaz krwotocznych w naszym kraju.

(as)

Zebrania w kotach terenowych

Pandemia pokrzyzowata szyki wszystkim
kotom terenowym w Polsce. Kontakty twarzg
w twarz staly sie wiasciwie niemozliwe,
ratunkiem staty sie szkolenia organizowane
za posrednictwem Internetu. Niestety, nie do
wszystkich mozna dotrze¢ w ten sposéb.

Teraz sytuacja zaczyna sie powoli popra-
wiaé. Niektére kota, jak na przyktad tédzkie,
uznaty, ze jeszcze za wczesnie na spotkanie

w realu, i zdecydowaty o przetozeniu do-
rocznego zebrania na jesien. Inne, np. Kalisz
i Gdansk, powaznie my$lg o zorganizowaniu
takiego spotkania jeszcze przed wakacjami.
Lublin wyznaczyt juz nawet date — bedzie to
25 maja. Mamy nadzieje, ze w kolejnym
Biuletynie zamieScimy relacje z tych wszyst-
kich zebran.

(as)
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O chirurgii — opinia osobista

Przy redagowaniu Biuletynu staram sie
maksymalnie zachowywac obiektywizm, cho¢
prowadzenie tego pisma jest niewatpliwie
mojg pasjg. Czasem jednak zdarza sie, ze
wychodze poza te obiektywne ramy i pre-
zentuje wiasne zdanie, odpowiednio to oczy-
wiscie zaznaczajgc.

Tak jest wiasnie tym razem. W tym nu-
merze jednym z przewijajgcych sie tematow
byto leczenie operacyjne chorych na hemofilie
w Klinice chirurgicznej IHIT. Mam wobec tego
oddziatu specjalny dtug. Dwukrotnie urato-
wano mi tam zycie — i nie jest to zadna figura
retoryczna. Gdyby nie chirurdzy z IHiT, nie
miatby kto pisa¢ tych stow. W potowie lat 90.
chodzito o ewakuacje krwiaka pozaotrzew-
nowego, w 2016 roku o niedroznosc¢ jelit.
W obu przypadkach o utrzymaniu mnie przy
zyciu decydowaty dostownie godziny. Przede
wszystkim wielkie DZIEKUJE dla tych, ktérym
tak wiele zawdzieczam.

Napisatem to jednak przede wszystkim
dlatego, zeby pokazag, jak wielka role w zyciu
(dostownie!) chorych na hemofilie odgrywa ta
klinika. Jestem przekonany, ze gdybym zapy-
tat kolegow, takich Swiadectw wdziecznosci
mogtbym szybko zebra¢ duzo wiecej. Trudno
mi wiec spokojnie reagowac na sygnaty, ze tej
placowki mogtoby po prostu zabraknaé.

Apeluje: chirurgia w Instytucie Hematologii
i Transfuzjologii musi pozosta¢! Powiem
wiecej: ona musi sie rozwija¢. Dzieki poste-
pom medycyny, a takze po prostu dzieki
lepszemu zaopatrzeniu w czynniki krzepnie-
cia Srednia wieku os6b z hemofilig w Polsce
stopniowo rosnie. W naszym gronie jest coraz
wiecej chorych, ktérzy przekroczyli szesc-
dziesigty czy nawet siedemdziesigty rok
zycia. To oznacza, ze coraz czesciej te grupe
pacjentéw bedg dotyka¢ schorzenia typowe
dla wieku podesztego, nierzadko wymagajgce
interwencji chirurgicznej. Zatem liczba nie-
zbednych zabiegdéw chirurgicznym bedzie
rosngé. To za$ bedzie wymagac poszerzenia
dostepnej bazy szpitalnej. Konieczne bedzie
takze nadgzanie za rozwojem medycyny i co-
raz szersze wprowadzanie technik mato-
inwazyjnych, w tym operacji robotycznych.
Dlatego korzystam z tego miejsca, by go-
rgco zaapelowac do dyrekcji Instytutu Hema-
tologii i Transfuzjologii w Warszawie o dalszg
skuteczng opieke chirurgiczng nad chorymi
na hemofilie, chorobe von Willebranda i po-
krewne skazy krwotoczne. Od lat IHIiT byt
i jest naszg nadziejg na odzyskanie zdrowia
i utrzymanie zycia. Bardzo prosimy: sprawcie
Panstwo, by tak byto i w przysztosci!
Adam Sumera

Elektroniczne wkiadki do badania stép

Wylewy dostawowe w narzgdach ruchu
mogg prowadzi¢ do powstania przewlektej
bolesnosci i do ograniczen w mozliwosci
poruszania sie. Niekiedy konczy sie to
koniecznoscig wszczepienia endoprotezy.
Takie zmiany zwykle zaczynajg sie od
niewielkich zmian w sposobie chodzenia.
Wczesne rozpoznanie moze pozwoli¢ na ich
skorygowanie. Ciekawe mozliwosci oferujg
elektroniczne wktadki do butéw firmy stapp-
one. Mierzg one w czasie rzeczywistym
obcigzenia podtoza wynikajgce z ruchu stopy
podczas chodzenia i pozwalajg na dostrze-
zenie bfednego rozktadu nacisku, poczat-
kowo zwykle niezauwazanego przez samego
pacjenta. Czesto bowiem pod$wiadomie
stosujemy niewtasciwy uktad stopy, pozwa-
lajacy na unikniecie bélu, ale na dtuzszg mete
powodujgcy przecigzenie innych czesci
stopy.

Do badania potrzebne sg wktadki we

wiasciwym rozmiarze, komputer z odpowied-
nim programem i doswiadczony fizjotera-
peuta. Gdy chodzimy, wktadkitgcza sie z kom-
puterem przez Bluetooth. Zapis w komputerze
pozwala na utworzenie indywidualnego
treningu dla pacjenta.
(oprac. as na podst. artykutu ,Die Sohle, die
live den Gang analysiert* w numerze 1/2022
biuletynu ,Faktor® Austriackiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilig)
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Nic samo nie przyjdzie

Osoby petnigce funkcje w Zarzgdzie Gtow-
nym naszego Stowarzyszenia sg zobowigza-
ne do realizowania celow okre$lonych w sta-
tucie — i to robig. Liczne przyktady takiej
dziatalnosci mozna znalez¢ na tamach tego
numeru Biuletynu. Nie wolno jednak zapomi-
naé, ze kazde stowarzyszenie jest silne sitg
swoich czionkow. Jesli w dyskusje z decy-
dentami angazujg sie tylko prezes, wicepre-
zesi czy inni cztonkowie prezydium, to po
drugiej stronie moze pojawi¢ sie mylne od-
czucie, ze chodzi jedynie o sprawy dotyczgce
tej waskiej grupy. Dlatego tak cenne jest
wigczanie sie w dziatanie przedstawicieli kot
terenowych, czego przyktady mieliSmy nie-
jednokrotnie w ubiegtych latach. Stowarzy-
szenie stara sie takze pomaga¢ w sprawach
interwencyjnych. Podczas opisywanych
w tym numerze warsztatéw internetowych
zorganizowanych 24 kwietnia jedna z mam
zgtosita problemy z osprzetem. Chodzito o to,
ze do czynnika podawanego w ramach
leczenia profilaktycznego syna z chorobg von
Willebranda nie otrzymuije igiet do portu. Byto
to w sobote. Po weekendzie zainterweniowat
prezes Bogdan Gajewski, sprawa sie wyjas-
nita i zostata pozytywnie zatatwiona. Rzecz
jednak w tym, ze do takich interwencji ko-
nieczna jest petna informacja od zawiada-
miajgcego. Czesto do przedstawicieli Stowa-
rzyszenia docierajg skargi np. na dziatanie
jakiego$ osrodka leczenia hemofilii, ale prze-
kazujgcy taka informacje chciatby pozostaé
anonimowy. To niestety nie jest mozliwe. Aby
nie powstato wrazenie, ze podejmujgcy dzia-
tanie przedstawiciel Stowarzyszenia opiera

sie jedynie na plotkach albo na wtasnym
widzimisie, taka informacja musi zawierac
doktadny opis zdarzenia, musi zostac oficjal-
nie przekazana na piSmie (cho¢ oczywiscie
wystarczy email), no i musi by¢ podpisana
i opatrzona danymi kontaktowymi zgtaszajg-
cego.

Tytut tej notatki ma jeszcze drugie zna-
czenie. Ot6z bardzo wiele os6b w naszym
Srodowisku reprezentuje niestety poglad,
ktéry mozna krotko stresci¢ tak: ,mam
czynnik, to co sie bede martwic o inne rzeczy”.
To bardzo krétkowzroczna postawa. Opdz-
nienia w opracowaniu Narodowego Programu
powinny zadziataC na te osoby jak kubet
zimnej wody. Bo pomys$imy: jesli okaze sie, ze
nie mamy programu, ktory okresla, jak majg
wyglada¢ zakupy czynnika i jakie kwoty
panstwo ma na to przeznaczyé, jakich
Swiadczeh mozemy oczekiwac jako pacjenci,
to nagle cate nasze leczenie moze sie
zawalic.

Na zakonczenie akcent pozytywny. Ot6z
gdy po 10 maja okazalo sie, ze wcigz brak
jakichkolwiek oznak rozpoczecia prac nad
Narodowym Programem, udato sie zmobili-
zowac cztonkdéw naszej spotecznoéci w catym
kraju. W ciggu kilku dni wszystkie kota
terenowe wystosowaty osobne pisma do
Ministerstwa Zdrowia, proszac o pilne po-
danie informacji dotyczgcych powotania ze-
spotu majgcego opracowaC nowg edycje
Programu oraz o przedstawienie harmono-
gramu prac tego zespotu.

Pamietajmy: razem zdziatamy wiecej!

Adam Sumera

Sprawa telefonu bezprzewodowego dla IHiT

Na poczatku ubiegtego roku nasze Sto-
warzyszenie, wykorzystujgc fundusze z wptat
z tytulu 1 procenta od podatku, zakupito dla
Kliniki Zaburzen Hemostazy w Instytucie
Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie
telefon bezprzewodowy o duzym zasiegu.

Biorgc pod uwage fakt, ze dyzury w KZH
petnig takze lekarze spoza tej kliniki, Sto-
warzyszenie wystgpito do dyrekgji IHiT z pro-
pozycjg zakupu drugiego takiego zestawu
(stacja bazowa plus telefon bezprzewodowy),
tym razem dla Kliniki Hematologiczne;j.
Chodzito nam o to, by lekarz dyzurny z tej kli-
niki petnigcy akurat dyzur w KZH i prze-

mieszczajgcy sie w trakcie pracy mogt zawsze
szybko i sprawnie nawigza¢ kontakt telefo-
niczny z lekarzem telefonujgcym z SOR i dzie-
ki temu bez zbednej zwitoki wtgczac sie w ra-
towanie chorych na hemcofilie i pokrewne
skazy krwotoczne.

Dyrekcja IHIiT uznata jednak, ze taki dodat-
kowy sprzet nie jest potrzebny. Jak wynika
z przekazanego nam listu, ,lekarze petnigcy
jednoczesnie dyzur w Instytucie kontaktujg
sie ze sobg bezposrednio, a jesli sytuacjatego
wymaga, majg do dyspozycji wewnetrzng
tacznosc¢ telefoniczng za pomocy telefondw
przenosnych”. (as)
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Z ostatniej chwili — Swiatowy kongres WFH

Kiedy zamykamy ten numer Biuletynu,
w Montrealu rozpoczyna sie wtasnie kolejny
kongres Swiatowej Federacji ds. Hemofilii
(WFH). Poprzedni odbyt sie przed czterema
laty w Szkocji. Wskutek pandemii COVID-19
tegoroczny kongres przejdzie do historii jako
pierwszy organizowany w tgczonej formule
spotkan w realu i wirtualnych.

Kongres odbywa sie od 7 do 11 maja br.
Warto zauwazy¢, ze — jak mozna byto do-
strzec podczas relacji dostepnych w sieci —
wszyscy uczestnicy bezwzglednie nosili
maseczki. Wyjgtkiem byt tylko przewodni-
czgcy obradom Eric Stolte. Najwyrazniegj
chodzito o to, by mégt by¢ dobrze zrozumiany.

Przypomnijmy, ze podstawowym jezykiem
komunikacji podczas tejimprezy jest angielski
(choc¢ dostepne sa takze ttumaczenia na kilka
innych jezykéw). Dla cudzoziemca zas pa-
trzenie na usta méwigcego w innym jezyku
stanowi istothg pomoc w zrozumieniu prze-
kazywanych tresci. Réwniez méwcy zdejmo-
wali maseczki, ale tylko na czas swojego
wystgpienia (natomiast zadajgcy pytania z sa-
li robili to w maseczkach!). To swietny przy-
ktad rozsadku i dbania o dobro innych.

W nastepnym Biuletynie postaramy sie
przekaza¢ relacje z najwazniejszych wysta-
pien podczas tego kongresu.

(as)

Ustawa o strefach czystego transportu

W koncu 2021 r. w Dzienniku Ustaw
ukazata sie ustawa o strefach czystego
transportu. Obowigzuje ona od 24 grudnia
2021 r. do konca czerwca 2024 r. Jej za-
sadnicza czeS¢ brzmi tak: ,W celu ograni-
czenia negatywnego oddziatywania emisji
zanieczyszczen z transportu na zdrowie ludzi
i srodowisko na terenie gminy mozna usta-
nowi¢ strefe czystego transportu obejmujgca
drogi, ktorych zarzadcg jest gmina, do ktorej
zakazuje sie wjazdu pojazdow samochodo-
wych”. Ten zakaz wjazdu (lub ew. konieczno$¢é
uiszczenia odpowiedniej optaty) nie obejmuje
pojazdéw napedzanych elektrycznie, wodo-
rem czy gazem ziemnym, a takze pojazdow
réznych stuzb (m.in. policji, pogotowia i innych
stuzb ratowniczych, wywiadu, strazy granicz-
nej, samochoddéw obstugujgcych kancelarie
premiera). Kazda rada gminy moze rowniez
ustanowi¢ dodatkowe wytgczenia. To, co dla
nas najwazniejsze: z zakazu wytgczone sg
takze pojazdy ,posiadajace odpowiednie
oznaczenie, ktérymi poruszajg sie osoby
niepetnosprawne”.

To ostatnie sformutowanie jest niezbyt
jasne — nie wiadomo, czy wystarczy karta
parkingowa wytozona za przednig szybg, czy
konieczne bedzie uzyskanie jakiejs nalepki
umieszczanej na przedniej szybie auta. O ta-
kiej nalepce moéwi sie w kilku innych miej-
scach tej ustawy, wspomina sie tez, ze jej
koszt moze wynieS¢ maksymalnie 5 ztotych.
Wzér nalepki ma okresli¢ ,minister wiasciwy
do spraw energii”. O ile jednak wiem, takiego
WZzoru jeszcze nie ma, zatem mamy kolejng
ustawe, ktéra faktycznie zacznie obowia-
zywac za jakis czas. Méwi sie, ze pierwszym
miastem stosujgcym wspomniane zasady
bedzie Krakdw.

Wazne jest, ze uwzgledniono potrzeby
0sob, ktére mogtyby mieé ktopoty z korzy-
staniem z komunikacji zbiorowej. Nie ukry-
wajmy bowiem, ze tylko niewielka czes¢
kierowcdéw z kartg parkingowg moze sobie
pozwoli¢ na samochody spetniajgce ostre
normy emisji zanieczyszczen.

Adam Sumera

A jolka czeka na nastepnej stronie...
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— zwalony pien bez gatezi — jezdzi w nim winda

— palone lub gaszone na budowie — zagrat tytutowg role w Wiedzminie
— wielki orzech z palmy — przeciwienistwo wojny

— wiegkszy i ciezszy od filizanki — sprowadzanie bananéw do Polski
— owoc grochu — suma, roraty lub pasterka

— przedsiebiorstwo — cze$¢ ogrodu obsadzona kwiatami
— matpiatka z Madagaskaru — pracuje pod wodg

— wyrzuca lawe przez krater — potocznie o ochronie prezydenta
— wygiety tgcznik rurowy — stary krél zwierzat

— widok okolicy; pejzaz — zmyslenie majgce zrobi¢ wrazenie
— Slepy ..., czyli przypadek — ojciec zrebaka

— stan upadku — pokrywa na piascie kota auta; dekiel
— krélowa kwiatéw — mity zapach

— miejsce z diabtami — potrawa — symbol niepowodzenia
— owoc wyglgdajacy jak gruszka — rezultat, skutek

— inaczej o oktadzie — ... kredytowa, zamiast gotowki

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

OpracowatAdam Sumera. Wspétpraca: Zdzistaw Grzelak.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: tddzkie Koto Terenowe Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Wojewodzkie Wielospecjalistyczne
Centrum Onkologii i Traumatologiiim. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 £6dz.

Nasz kontakt internetowy: adam_sumera@wp.pl

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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