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Jak zwykle Biuletyn rozpoczynamy od
aktualnych informacji dotyczgcych nowoSci
w zakresie leczenia hemofilii i innych skaz
krwotocznych. Dr Radostaw Kaczmarek pisze
dla nas o ewentualnym wykorzystaniu emici-
zumabu w leczeniu hemofilii B. Bytaby to cie-
kawa opcja, cho¢ dotyczgca jedynie okoto po-
fowy tej grupy chorych (s. 2). Referujemy
takze doniesienia naukowe dotyczgce re-
zultatow terapii genowej u pacjentow z he-
mofilig B (s. 2).

Waznym wydarzeniem byta wizyta w na-
szym kraju delegacji WFH z udziatem samego
prezydenta WFH Cesara Garrido. Polskie
Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie jest
aktywnym cztonkiem dwdch waznych organi-
zacji miedzynarodowych: Swiatowej Federa-
cji Hemofilii (WFH) i europejskiego zrzeszenia
narodowych organizacji chorych na hemofilie
(EHC). Obie te organizacje z zaintereso-
waniem Sledzg postepy leczenia chorych na
hemofilie i inne skazy krwotoczne w Polsce,
a w razie potrzeby udzielajg nam wsparcia.
W 2007 r., gdy pod znakiem zapytania staneta
realizacja Narodowego Programu Leczenia
Chorych na Hemofilie, a takze pojawita sie
niepokojgca pacjentéow informacja o mozli-
wosci budowy w Polsce prywatnej przetworni
zajmujgcej sie frakcjonowaniem osocza,
nie tylko dla pozyskania albumin i immuno-
globulin, lecz rowniez na koncentraty czynni-
kow krzepniecia, wizyte u owczesnego mini-
stra zdrowia, prof. Zbigniewa Religi, ztozyli
szefowie obu organizacji, Mark Skinner
(WFH) i dr Hubert Hartl (EHC). W 2022 r.
Narodowe Centrum Krwi odwiedzit prezes
EHC Declan Noone, omawiajgc m.in. pla-
nowang certyfikacje oSrodkow leczenia he-
mofilii. Réwniez osrodkow leczenia hemofilii

dotyczyta wizyta przedstawicielki WFH,
zajmujgcej w Federacji stanowisko Regional
Manager ds. europejskich pani Karine
Kocharyan w 2023 r. Przedstawiamy informa-
cje otegorocznejwizycie (s. 3.).

Bernadetta Pieczynska relacjonuje do-
Swiadczenia z brukselskiej konferencji dla
aktywnych dziataczy (s. 5), a takZze zapowiada
wydanie polskiego ttumaczenia ksigzeczki
»,Czy hemofilia ma pte¢?” (s. 6).

Adam Trojanczyk przekopat dla nas Inter-
net i przygotowat obszerne wskazowki doty-
czgce iniekcji i autoiniekcji (s. 7). Kazdy z nas
wiele wie na ten temat z praktyki, ale jestem
pewien, Ze mimo to mozZemy tu znalezc
Jjeszcze cos nowego.

W rubryce ,Informacje z K6t” pojawia sie
azis tylko jedna relacja, nadestana przez koto
lubelskie (s. 12). Mamy nadzieje, ze w ko-
lejnym Biuletynie przekazemy duzo obszer-
niejsze wiadomosci, bo przeciez wiele kot
terenowych prowadzi aktywng dziatalnosc.

Z rozmowy z Sebastianem Misztalem
moZzna sie dowiedziec, jak wyglgda dzisiejsza
sytuacja osoby, ktora w 2011 r. poddata sie
terapii genowej dla chorych z ciezka postacig
hemofiliiB (s. 12).

W tym numerze inaugurujemy nowag ru-
bryke, noszgcg tytut ,Miedzy nami”. Mamy
nadzieje, Ze dzigki niej bedziemy mogli lepiej
sie wzajemnie poznawac. Droge innym toruje
Mariusz Sobczak (s. 14).

W rubryce ,Pozegnania” wspominamy
dwoch kolegow, ktorzy przez wiele lat dziatali
w kotach terenowych Stowarzyszenia —
todzkim i lubelskim (s. 16).

Na samym koncu jak zawsze czeka jolka
(s. 18).

Adam Sumera



Czy emicizumab bedzie mozna stosowac u oséb
z hemofiliag B?

Emicizumab to dwuswoiste przeciwciato
nasladujgce funkcje czynnika VIl w krzepnie-
ciu krwi, czyli wigzanie czynnika IX i zwigk-
szanie jego aktywnosci, aby mdgt wydajnie
aktywowaé czynnik X. Czynnik IX nie moze
wydajnie dziata¢ bez czynnika VIII. Brak
czynnika VIII powoduje hemofilie A. Z kolei
brak lub upos$ledzenie dziatania czynnika I1X
przy prawidlowym poziomie czynnika VIII
powoduje hemofilie B. Emicizumab zostat
zatwierdzony w 2017 r. do leczenia os6b
z hemofilig A i inhibitorem czynnika VIII,
a w 2018 r. do leczenia takich chorych bez
inhibitora. Byt to pierwszy dopuszczony na
rynek podskérny lek do profilaktycznego le-
czenia hemofilii A. Najnowsze badania przed-
kliniczne wskazujg, ze emicizumab moze by¢
skuteczny u niektérych os6b z hemofilig B.

Molekularne podtoze hemofilii B moze byc¢
rézne w zaleznosci od mutacji w genie kodu-
jacym czynnik IX. Cze$¢ mutacji powoduje
catkowity jego brak, natomiast inne mutacje
wywotujg uposledzenie jego funkcji, na przy-
ktad powodujgc, ze czynnik IX ma niepra-
widtowg strukture i przez to nie dziata albo
nie moze zostac¢ zwigzany przez czynnik VIII
i przez to nie moze dziata¢ z potrzebng wydaj-
noécig. Okazuje sie, ze w tym ostatnim przy-
padku emicizumab moze by¢é pomocny, po-
niewaz moze wigzacC takie nieprawidtowe
warianty czynnika IX, nawet je$li nie jest

w stanie tego zrobic czynnik VIII, i wigzanie to
moze zwiekszac aktywnos¢ takich wariantéw,
tak jak ma to miejsce w przypadku prawi-
dtowego czynnika IX, dzieki czemu mogg one
aktywowacé czynnik X. Wykazano, ze w przy-
padku 41 réznych mutacji w genie kodujgcym
czynnik IX u 0oséb z hemofilig B emicizumab
moze mie¢ dziatanie lecznicze. Byta to
prawie potowa wszystkich przebadanych
mutacji. Trwajg obecnie przygotowania do
badania klinicznego z udziatem oséb z he-
mofilig B z takimi mutacjami. Jesli proby te sie
powiodg, kwalifikacja do leczenia emicizu-
mabem os6b z hemofilig B bedzie bardziej
ztozona niz w przypadku hemofilii A. Przede
wszystkim leczenie mogtoby objgc¢ tylko oso-
by bez inhibitora czynnika IX z okreslonymi
mutacjami w genie kodujgcym czynnik IX,
czyli kazdy kandydat do terapii musiatby mie¢
wykonane badanie genetyczne. Leczenie
wymagatoby prawdopodobnie indywidual-
nego dawkowania, poniewaz rézne warianty
czynnika IX w réznym stopniu odpowiadajg
na dziatanie emicizumabu, w zaleznosci od
mutacji w genie kodujgcym czynnik IX.
Niemniej jednak bytaby to atrakcyjna opcja
lecznicza z uwagi na podawanie podskorne
i duzg ilos¢ danych dotyczgcych bezpie-
czenstwa stosowania od czasu zatwierdzenia
leku, w tym u najmlodszych pacjentow.

dr Radostaw Kaczmarek

Terapia genowa w hemofilii B: 13-letnia obserwacja
potwierdza trwalos¢ efektow klinicznych

W renomowanym czasopismie naukowym
New England Journal of Medicine (numer z 11
czerwca 2025 r.) opublikowano wyniki dtugo-
letniej obserwacji pacjentow z ciezkg postacia
hemofilii B, ktérzy otrzymali jednorazowg
terapie genowg z uzyciem wektora AAV za-
wierajgcego zmodyfikowany gen czynnika IX.
Badanie przeprowadzono w ramach wspot-
pracy miedzynarodowej i objeto nimi dziesie-
ciu mezczyzn z ciezkg hemofilig B.

Pacjentom podano pojedynczy wlew do-
zylny wektora wirusowego AAV. Pacjenci byli
nastepnie monitorowani przez ponad dekade

— Srednio az 13 lat — co czyni to badanie
jednym z najdtuzszych i najbardziej komplek-
sowych w historii terapii genowej.

Gtéwne wyniki kliniczne:

e Poziom czynnika IX pozostawat stabilny,
zalezny od dawki, w zakresie 1,7—-4,8%.

e 70% uczestnikbw nie wymagato profilak-
tycznego podawania koncentratu czynni-
kaIX.

e Srednia liczba krwawien rocznych zmniej-
szylasiez14do1,5.

e Zuzycie koncentratu czynnika IX obnizyto
sie ponad 12-krotnie.



Profil bezpieczenstwa:

Podczas ponad dziesiecioletniej obser-
wacji nie odnotowano powaznych dziatan
niepozgdanych, takich jak rozwo6j nowo-
twordw, zakrzepica, przewlekte uszkodzenie
watroby czy wytwarzanie przeciwciat prze-
ciwko czynnikowi IX. U niektérych pacjentow
wystgpito przejsciowe podwyzszenie enzy-
mow watrobowych, ale nie miato ono
diugofalowych konsekwencji. Biopsje
wykonane po 10 latach od terapii wykazaty
aktywng ekspresje genu i brak uszkodzen
watroby.

Ograniczeniaiperspektywy:

Potencjalnym ograniczeniem moze by¢

obecnos¢ przeciwciat neutralizujgcych wirusa

AAVS8, ktére mogag utrudniaé ponowne
zastosowanie terapii.

Badanie dostarcza istotnych danych
potwierdzajgcych skuteczno$¢ i bezpie-
czenstwo terapii genowej w diugoterminowej
perspektywie, co moze wptyng¢ na redefi-
nicje standardu leczenia pacjentéw z ciezkg
postacig hemofilii B.

(oprac. bg na podst.:
https://www.nejm.org/doi/full/10.1056/NEJ
Moa2414783)

Osobom zainteresowanym tym tematem
polecamy takze lekture wywiadu z Sebastia-
nem Misztalem, ktory zamieszczamy w dal-
szejczescinumeru,nas.12.

Prezydent WFH z wizytg w Polsce

8 wrzesnia br. na zaproszenie Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przy-
byli do Polski przedstawiciele Swiatowe;j
Federacji Hemofilii (WFH): prezydent tej
organizacji, Cesar Garrido, oraz pani Karine
Kocharyan, menedzer ds. Europy. Pierwszym
punktem wizyty byto spotkanie delegaciji
z przedstawicielami PSCH. Ze strony Sto-
warzyszenia udziat wzieli: prezes Bogdan
Gajewski, wiceprezes Adam Sumera oraz
Bernadetta Pieczynska, tgczgca obowigzki

cztonka Zarzadu Gtéwnego PSCH z aktyw-
noscig miedzynarodowg w Komitecie ds.
Kobiet z Zaburzeniami Krzepniecia Krwi
(WBD) dziatajgcym w ramach EHC. Podczas
kilkugodzinnych rozméw goscie szczego-
towo zapoznali sie z aktualnymi problemami
leczenia hemofilii i innych skaz krwotocznych
w Polsce, z wyzwaniami, z jakimi mierzy sie
Stowarzyszenie, a takze dziataniami po-
dejmowanymi przez naszg organizacje dla
poprawy obecnej sytuaciji..

Podczas wizyty w Klinice Zaburzen Hemostazy i Choréob Wewnetrznych. Od lewej: prezes
Bogdan Gajewski, prof. Jerzy Windyga, Karine Kocharyan, Cesar Garrido oraz cztonkowie
PSCH: Jarostaw Gatuszka i Radostaw Kamycki.



\

Podczas wizyty w drugim z o$rodkéw referencyjnych — Kilinice Onkologii, Hematologii
Dzieciecej, Transplantologii Klinicznej i Pediatri UCK WUM kierowanej przez prof. Pawfa

tagune (pierwszy z lewej).

Nastepnego dnia delegacja odwiedzita
referencyjne osrodki leczenia hemofilii
w Warszawie. Najpierw goscie udali sie do
Instytutu Hematologii i Transfuzjologii przy
ul. Gandhi 14, gdzie odwiedzili klinike kiero-
wang przez prof. Jerzego Windyge. Drugim
celem byto Uniwersyteckie Centrum Klinicz-
ne Warszawskiego Uniwersytetu Medycz-
nego, a w nim klinika pediatryczna kierowana
przez prof. Pawta Lagune. W obu osrodkach
delegacja wiele uwagi poswiecita zaréwno
jakoéci opieki nad pacjentami, jak i funkcjo-
nowaniu systemu leczenia chorych na he-
mofilie oraz pokrewne skazy krwotoczne
w Polsce.

W trzecim dniu wizyty, to jest 10 wrzeénia
delegacja WFH wzieta udziat w spotkaniu
zorganizowanym w Ministerstwie Zdrowia.
Ze strony Ministerstwa uczestniczyli: wice-
minister Katarzyna Kacperczyk, dyrekcja
Departamentu Polityki Lekowej i Farmacji,
dyrekcja Departamentu Lecznictwa oraz
dyrektor Narodowego Centrum Krwi.

Stowarzyszenie reprezentowali prezes
Bogdan Gajewski oraz Radostaw Kamycki
z kota krakowskiego PSCH. Podczas roz-
mow Cesar Garrido podkreslit znaczenie
jednosci gtosu pacjentow w danym kraju, co
w WFH promowane jest zasadg: jeden kraj —

jedna organizacja pacjentow.

Omawiajgc kwestie leczenia hemofilii i po-
krewnych skaz krwotocznych w Polsce, pre-
zydent Garrido zwrécit uwage, ze funkcjo-
nujgcy w Polsce Narodowy Program Lecze-
nia Chorych na Hemofilie jest rozwigzaniem
modelowym nie tylko dla Europy, ale takze
dla $wiata. Program ten zapewnia pacjentom
jedne z najwyzszych na $wiecie wskaznikéw
dostepu do lekow, gwarantuje ciggtosc i bez-
pieczenstwo terapii, a takze oferuje szereg
dodatkowych rozwigzan wspierajgcych cho-
rychiich rodziny, w tym nawet dostawy lekéw
dodomu.

Nawigzujgc do tej wypowiedzi, dyrektor
Mateusz Oczkowski poinformowat, ze do
Programu zostanie witgczony réwniez kom-
ponent pediatryczny, obejmujgcy obecny
program profilaktyczny dla dzieci. Pozwoli
to na stworzenie jednolitego i kompleksowe-
go systemu opieki nad chorymi na skazy
krwotoczne w naszym kraju.

Prezydent WFH zadeklarowat che¢ za-
prezentowania polskiego programu leczenia
podczas Globalnego Forum, ktére odbedzie
sie pod koniec roku w Montrealu, i zwrécit sie
do Ministerstwa Zdrowia o zgode na wyko-
rzystanie zapisow programu. JednoczesSnie
zaproponowat udziat przedstawicieli resortu
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w miedzynarodowym spotkaniu, podczas
ktérego mogliby zaprezentowac¢ doswiad-
czenia zwigzane zrealizacjg NPLH.

Na zakonczenie prezydent WFH Cesar
Garrido zauwazyt, ze dostep do leczenia
w Europie i na $wiecie jest bardzo zrozni-

cowany i w duzej mierze zalezy od mozliwosci
finansowych budzetu poszczegéinych kra-
jow. W tym Swietle jeszcze wyrazniej widac
znaczenie oraz wyjatkowos¢ polskiego
rozwigzania.

(as)

Delegacja WFH z dwoma reprezentami PSCH podczas spotkania z przedstawicielami
Ministerstwa Zdrowia.

Brukselskie spotkanie aktywnych dziataczy

Stowo ,leader” uzyte w nazwie zorgani-
zowanej w Brukseli w dniach 26—29 czerwca
br. konferencji, EHC Leadership Conference,
moze budzi¢ skojarzenia sportowe, w rzeczy-
wistoci jednak oznacza w tym kontekscie
aktywnych dziataczy poszczegdlnych organi-
zacji. Spotkanie, w ktérym reprezentowane
byto i nasze Stowarzyszenie, byto przede
wszystkim inspirujgcg, modelowg wymiang
mysli i doSwiadczen os6b aktywnych spote-
cznie i zaangazowanych w problemy spo-
tecznoéci chorych ze skazami krwotocznymi.
Zorganizowana przez EHC, europejskie zrze-
szenie narodowych stowarzyszen chorych na

hemofilie, konferencja dziataczy z wybranych
krajow czionkowskich pokazata, w jaki spo-
sbéb skutecznie zarzgdza¢ budzetem pacjen-
ckich organizacji pozarzgdowych czy tez jak
efektywnie organizowac¢ spotkania i konfe-
rencje, przygotowujac je zarobwno na szczeblu
lokalnym, jak i narodowym.

Bardzo ciekawg czescig tej trzydniowej
konferencji byly warsztaty, ksztattujgce i we-
ryfikujgce nasze umiejetnosci spoteczne.
W jednym z takich éwiczen, testujgcych umie-
jetnosci podziatu i przydzielania zadan,
najlepiej wypadt nasz reprezentant, Jarostaw
Parol, dziatacz warszawskiego kota PSCH,
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konsekwentnie pilnujgcy, by w powierzonym
mu zespole aktywny byt kazdy czionek ze-
spotu.

Niezwykle wartosciowg czescig bruksel-
skiej konferencji byto doktadne zaprezento-
wanie, kto jest kim i czym sie zajmuje w dy-
namicznie rozwijajgcych sie strukturach EHC.
Byty zatem osobne wystgpienia przed-
stawicieli poszczegdlnych grup (committees)
zajmujgcych sie dang odmiang zaburzenia
krzepniecia krwi — np. chorobg von Wille-
branda, problemami kobiet i dziewczat czy tez
inhibitorami oraz bardzo rzadkimi skazami
krwotocznymi (European Rare & Inhibitor
Network — ERIN). Podkre$lono wazng role,
jakag odgrywa platforma edukacyjna EHC:

https://academy.ehc.eu/library
niezwykte narzedzie informacyjne i skarbnica
sprawdzonej wiedzy, sukcesywnie ttumaczo-
na na wiele jezykow, w tym takze na jezyk
polski.

W programie konferenciji znalazto sie wiele
wystgpien naukowych pokazujgcych aktualny
stan badan i mozliwosci leczenia. Zgrabnie
podsumowata je w swojej prezentacji dr Maria
Elisa Mancuso (por. zatgczone foto), porow-
nujgc zasady dziatania poszczegolnych pre-
paratéw poprawiajgcych poziom czynnika
krzepniecia krwi. Reakcja audytorium jedno-
znacznie potwierdzita, ze byto to jedno z naj-
bardziej efektywnych wystgpien tej konfe-
rencji, bowiem gdy pojawia sie niemal row-
noczesnie sporo znakomicie dziatajgcych
preparatow ratujgcych nasze zdrowie, warto
mie¢ Swiadomos¢, ktére z nich beda dla nas
najodpowiedniejsze.

Bernadetta Pieczynska

Jarostaw Parol w trakcie wypowiedzi.

Treatment options for clotting factors deficiencies

Dr Maria Elisa Mancuso podczas swojej
prezentacji.

Czy hemofilia ma pte¢?

Pod takim wtasnie tytutem juz wkrétce
ukaze sie w jezyku polskim niezwykle po-
trzebna broszura informacyjna dotyczgca
kobiet i dziewczat z hemofilig (tytut oryginatu:
Is haemophilia (fe)male?). Jest ona przezna-
czona takze dla tych pan, ktoére sg nosiciel-
kami genu zwigzanego z hemofilig. Porusza
pomijane dotgd aspekty zwigzane z kobiecg
wersjg tej choroby krwi, poczgwszy od wcze-
snej diagnozy, przyspieszajgcej wiasciwg
opieke medyczng, poprzez klarowne wyjas-
nienia procesu dziedziczenia, analize rzad-

kich przypadkdéw genetycznych czy prezen-
tacje wybranej pacjentki. Na konkretnym
przyktadzie mozna sie przekonaé, jak profi-
laktyka, takze w kobiecym przypadku, potrafi
zmieni¢ zycie i w istotny sposdb poprawic
jego jakosé.

W broszurze podkreslono, ze dopiero od
2021 r. obowigzuje nowa klasyfikacja kli-
niczna, wyrozniajgca az pie¢ kategorii kli-
nicznych w przypadku kobiet z mutacjg w ge-
nie czynnika VIl lub IX. Sg to, podobnie jak
w przypadku mezczyzn: tagodna hemofilia,
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umiarkowana hemofilia i ciezka hemdfilia,
a takze objawowe nosicielki hemofilii i bez-
objawowe nosicielki hemofilii. To, co wydaje
sie jednak najistotniejsze, to uwypuklenie
specyficznych dla kobiet objawéw oraz
uwzglednienie waznych wskazdéwek poste-
powania przydatnych w razie koniecznosci
wizyty na SOR. Kazda kobieta podejrzewa-
jaca u siebie zaburzenia czynnika krzepniecia
krwi powinna przeczyta¢ te publikacje, a wy-
brane fragmenty mie¢ przy sobie, chocby
w postaci pdf.

Polskie ttumaczenie broszury lada chwila
bedzie dostepne na platformie EHC Academy
pod adresem https://academy.chc.cu/library/ .
Mozna tam juz znalez¢ jej angielskg, fran-
cuska, chinskg czy rumunskag wersje.

Przy okazji promocji tego ostatniego prze-
ktadu mieliSmy przyjemnos¢ uczestniczyé
zdalnie w duzej (ok. 160 oséb) konferencji
zorganizowanej przez Asociatia Romana de
Hemofilie, czyli Rumunskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie. Przy tej sposobnosci
podzielilismy sie uwagami dotyczgcymi spo-
sobu i przebiegu ttumaczenia polskiej edycji
wspomnianej broszury.

Polskie ttumaczenie mozliwe byto dzieki
pracy nieocenionego ttumacza jezyka angiel-
skiego, jakim jest Adam Sumera, wiceprezes
PSCH, a takze wspétpracy piszacej te stowa

EHC

w

Is haemophilia
(fe)male?

z grupg Women's and Bleeding Disorders
Committee, miedzynarodowym zespotem
kobiet ze skazami krwotocznymi dziatajgcym
przy EHC.

Bernadetta Pieczynska

Przeglad dostepnych metod poprawiajgcych jakosé
autoiniekcji

Zasmucony powtarzajgcymi sie wiadomo-
Sciami o problemach z iniekcjami postano-
witem zebra¢ dostepne sposoby i metody po-
prawy jakosSci autoiniekcji. Ponizsze wska-
zOwki opracowatem na podstawie analizy
licznych zrodet medycznych i poradnikow dla
pacjentdw z hemofilig. Mam nadzieje, ze
w jakim$§ stopniu Wam to pomoze, szcze-
goélnie mtodszemu pokoleniu, ktére pewnie
bedzie mogto wykona¢ wiecej z propono-
wanych tu czynnosci.

1. Nawodnienie organizmu

e Odpowiednie nawodnienie przed pla-
nowanym wkiuciem istotnie ulatwia
procedure. Wypicie wody na okoto

30-60 minut przed iniekcjg zwieksza

objetos¢ krwi krazacej i poprawia wy-

petnienie naczyn, co sprawia, ze zyly

staja sie bardziejwidoczneijedrne.

e Odwodnienie przeciwnie — powoduje
obkurczenie naczyn i zapadanie sie zyt,
utrudniajgc wkiucie. Zaleca sie wiec wypic
szklanke wody (najlepiej o temperaturze
pokojowej lub lekko cieptej) przed za-
biegiem.

o Nalezy przy tym unika¢ kofeiny i ni-
kotyny, poniewaz uzywki te dzialaja
kurczaco na naczynia krwiono$ne i mo-
ga znacznie utrudni¢ znalezienie zyty.
W poradnikach dla pacjentow podkresla
sie, ze picie duzej ilosci wody przed
pobraniem krwi pomaga poszerzy¢ zyly,
podczas gdy napoje kofeinowe i papierosy
powodujg zwezenie zyti utrudniajg zabieg.

e Warto dba¢ o nawodnienie nie tylko
bezposrednio przed wkluciem, ale i na
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co dzien - chroniczne odwodnienie
sprzyja zageszczeniu krwi i gorszemu
krazeniu, co moze prowadzi¢ do powikfan
naczyniowych.

Cho¢ brak formalnych wytycznych co
do temperatury napojow, rozsadnie jest
unika¢ skrajnie zimnych ptynéw przed
wkluciem, a w razie uczucia wychtodzenia
— wypic cos cieptego dla poprawy komfortu
termicznego organizmu. Kluczowe pozo-
staje jednak ogdélne nawodnienie, nieza-
leznie od temperatury wody.

.Masacialai dostepnos¢ zyt

Trzeba szczerze powiedzie¢, ze nadmiar
tkanki ttluszczowej stanowi istotna
bariere w dostepie do zyt.

Juz o0 0s6b nieco otytych (nie wspominajgc
o0 nadwadze) zyly sg ukryte gtebiej pod
warstwg podskornej tkanki ttuszczowej, co
utrudnia ich zlokalizowanie i prawidtowe
wkiucie. Badania potwierdzaja, ze oty-
los¢ jest czynnikiem ryzyka utrudnia-
jacym obwodowy dostep zylny — u takich
pacjentéw zyly bywajg stabo wyczuwalne
i stabo widoczne.

Redukcja masy ciata, zwlaszcza zmniej-
szenie podskodrnej tkanki tluszczowej
naramionach, moze znaczaco poprawic
sytuacje. Utrzymanie prawidtowej wagi
zmniejsza nacisk wywierany na naczynia
zylne i utatwia krgzenie krwi. Jak zauwa-
zajg specjalisci, zrzucenie nadmiernych
kilograméw odcigza uktad zylny — zyly sg
mniej uciskane przez otaczajace je tkanki,
przez co lepiej wypetniajg sie krwig.

W praktyce pacjenci z hemofilig, u ktérych
wystepuje otytos¢, mogg odnie$¢é wymier-
ne korzysci z wdrozenia stopniowej re-
dukcji masy ciata; poprawi to nie tylko
ogoélny stan zdrowia, ale tez zwiekszy
widoczno$¢ i dostepnosc¢ zyt podczas sa-
modzielnych podan czynnika krzepniecia.

3.Aktywnosc¢ fizycznai stan zyt

Bezposrednio przed planowanym po-
daniem czynnika warto rozruszac ciato,
aby pobudzi¢ krazenie. Lekka aktywnos¢é
fizyczna tuz przed wkiuciem powoduje
zwiekszony naptyw krwi do miesni i zyt,
dzieki czemu stajg sie one bardziej
uwidocznione. Juz kilka minut ruchu moze

pomoc — np. spacer po domu, ruszanie
ramionami, wymachy (o ile oczywiscie
jestesmy w stanie).

Wskazane jest tez rozgrza¢ bezposre-
dnio te konnczyne, w ktéra bedziemy sie
wkluwaé. Mozna zrobi¢ kilkanascie dy-
namicznych ruchéw ramieniem lub, jezeli
nie mamy z tym trudnosci i jestesmy w sta-
nie, wykonac¢ kilka lekkich éwiczen sito-
wych (np. zgiecia ramienia — tzw. ,pompki
bicepsowe” bez obcigzenia) w celu na-
pompowania krwi do zyt. W zaleceniach dla
flebotomistéw (pracownikéw medycznych,
ktorzy zajmujg sie pobieraniem krwi od
pacjentow) mozemy znalez¢ informacje, ze
gdy standardowe metody zawiodg, kilka
nieskomplikowanych ¢wiczen — ,niemal jak
mini-trening” — typu unoszenie przed-
ramion czy podskoki (np. u dzieci, gdy
moga3 i sg zdrowe), moze spowodowac, ze
zyty stang sie bardziej widoczne i tatwiej-
sze do naktucia.

Wazne, by nie przesadzac¢ z intensyw-
noécig — wystarczy krétka seria umiarko-
wanych ruchow, by uzyskac efekt posze-
rzenia naczyn. W przypadku dzieci pomoc-
ny bywa nawet krétki spacer lub zabawa
ruchowa przed infuzja.

By¢ moze to oczywiste, ale dodatkowym
sposobem zwiekszenia ukrwienia kon-
czyny jest wykorzystanie grawitacji.
Nalezy opusci¢ ramie w dot na kilkadziesiagt
sekund, pozwalajgc krwi naptyngé¢ do
przedramienia i dtoni. Potgczenie tych
metod — rozruszanie miesni i grawitacyjne
opuszczenie konczyny — zapewnia maksy-
malne wypetnienie zyt krwig tuz przed
zatozeniem stazy (opaski uciskowej)
i wktuciem.

4. Dlugoterminowe korzysci z regularnej
aktywnosci

Na stan zyt ogromny wplyw ma styl
zyciaiogolna sprawnosc¢ fizyczna.
Regularna aktywnos$¢ fizyczna popra-
wia wydolnos¢ uktadu krazeniai sprzyja
zdrowiu naczyn. SzczegOlnie u dzieci
wazne jest, by zachowac ich zyty w dobrym
stanie w dtugiej perspektywie czasu.

Na ostatnim spotkaniu t6dzkiego kofa te-
renowego sam dzielitem sie tymi spo-
strzezeniami z rodzicami chorych dzieci.
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Cwiczenia aerobowe (tlenowe), takie jak
szybki marsz, bieganie, ptywanie czy jazda
na rowerze, wzmachniajg serce i uspraw-
niajg przeptyw krwi w catym organizmie, co
przektada sie na wiekszg elastycznosc¢
i wytrzymatos¢ $cian naczyh krwionos-
nych.

Ruch pomaga réwniez utrzymaé pra-
widtowe cisnienie krwi i redukuje stres,
ktory negatywnie wplywa na naczynia.
Badania potwierdzaja, ze osoby dbajace
o regularne ¢éwiczenia maja bardziej
sprezyste i zdrowe naczynia — stwier-
dzono m.in. lepszg elastyczno$¢ Scian
tetnic i zyt u oséb aktywnych, co wigze sie
z mniejszym ryzykiem schorzen ukfadu
krgzenia.

Co wiecej, systematyczne ¢wiczenia
pomagajg kontrolowa¢ mase ciala,
a utrzymanie prawidiowej wagi — jak
wspomniatem wyzej — odciagza zyly i za-
pobiegaich nadmiernemu obcigzeniu.
Aktywno$¢ fizyczna sprzyja tez rozwijaniu
krgzenia obocznego: powstajg drobne
naczynia krwionosne wspomagajgce prze-
ptyw krwi, co moze by¢ korzystne w przy-
padku uszkodzenia lub zwtdknienia nie-
ktorych zyt.

Pamietajmy jednak, ze dla nas chorych
szczegOblnie zalecane sg ¢wiczenia bez-
pieczne dla stawéw (ptywanie, jazda na
rowerze stacjonarnym, spacery, ¢wiczenia
ogolnousprawniajgce), ktére jednoczesnie
poprawiajg ukrwienie miesni i kondycje
naczyn, minimalizujgc ryzyko urazéw. Ja
np. osobiscie ¢wicze na pasach TRX, gtow-
nie z masg wiasnego ciata (kalistenika),
czasem dodajgc do tego ciezary.
Oczywiscie wiem, ze nie wszyscy sg juz
w stanie ¢wiczy¢, ale pamietajmy prosze
o tym w mtodym wieku.

Rozgrzewanie miejsca wkiucia (ciepte
fady)

Ciepto dziata rozszerzajgco na naczynia
krwionosne, dlatego zastosowanie
miejscowego ogrzewania przed wkiu-
ciem jest jedng z najskuteczniejszych
metod uwidocznienia zyly. Zaréwno
badania naukowe, jak i praktyka kliniczna
potwierdzajg, ze ogrzanie skory przed
iniekcjg powoduje istotne poszerzenie

Srednicy zyly i poprawia jej uwidocznienie.

o W warunkach domowych najprostszym
sposobem jest przylozenie do miejsca
planowanego wkiucia cieptego kom-
presu (np. recznika zanurzonego w ciepte;j
wodzie i wyzetego) na kilka minut. Juz po
5-10 minutach cieptego oktadu naczynia
w obrebie kohczyny wyraznie sie po-
szerzajg, co utatwia ich naktucie.

o Wedlug zalecen, ktére mozecie znalez¢
w poradnikach dla pielegniarek, ogrzanie
konczyny cieptym, wilgotnym recz-
nikiem przez ok. 5 minut to standar-
dowa procedura przy trudnych wktu-
ciach — poprawia krgzenie lokalne i po-
szerza Swiatto zyty.

e Moznaréwniez zanurzy¢ rami¢ w misce
z ciepta (ale nie goracg!) woda lub wzigé
ciepla kapiel/prysznic tuz przed iniek-
cja. To porada, ktérg znalaztem w za-
granicznych pismach poswieconych cho-
rym na hemofilie, gdzie chorzy potwier-
dzajg skutecznosc¢ takiej metody: ,Cieply
prysznic przed infuzjg zwieksza przeptyw
krwi, rozluznia miesnie i sprawia, ze zyty
sg tatwiejsze do znalezienia”. Dodatkowo
ciepta woda zmiekcza skoére, co utatwia
naktucie igta.

o Nalezy zachowa¢ ostroznos¢, by kom-
pres nie byt zbyt goracy — powinien by¢
przyjemnie cieply, aby nie doszio do
oparzenia skory.

e Pozdjeciuokladu skore nalezy osuszy¢
i zdezynfekowac przed wktuciem.

e Warto tez wspomnie¢, ze rozgrzewamy
wytgcznie w celu utatwienia wktucia. Jesli
macie wylew, to postepujcie odwrotnie,
a po podaniu dobrze jest tez schiodzic¢
miejsce podania, by zmniejszy¢ ewentu-
alne krwawienie podskorne.

6. Techniki zwiekszajace naptyw krwi do

zyt
Istnieje kilka prostych technik, ktore

mozna zastosowac tuz przed wkituciemiw je-
go trakcie, aby zwiekszy¢ wypetnienie zylne

w danym miejscu:

e Zaciskanie i otwieranie piesci — ryt-
miczne $ciskanie dtoni (lub gumowej pi-
teczki) i rozkurczanie jej powoduje prace
miesni przedramienia, ktore dziatajg jak
pompa ttoczgca krew do zyt. Juz kilka
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zacisnie¢ piesci przed zatozeniem stazy
potrafi wyraznie powiekszy¢ zyty na przed-
ramieniu.

Opuszczenie konczyny w dét —
Wykorzystanie sity grawitacji to spraw-
dzony sposéb na lepsze wypetnienie zyt.
Utrzymanie reki ponizej poziomu serca
przez kilkanascie-kilkadziesigt sekund
przed wktuciem pozwala krwi naptyng¢ do
kohczyny i uwydatni¢ zyty. Po potgczeniu
tego z zatozeniem opaski uciskowej zyty
stang sie jeszcze bardziej napiete i wi-
doczne.

7. Wizualizacja zyt

W warunkach domowych mozna posit-
kowac¢ sie prostymi narzedziami do
uwidaczniania zyt. Przykladowo mozna
trzyma¢ mocne zrédto Swiatta (latarke)
w zaci$nietej dtoni, co moze pomoéc
zobaczy¢ zarys zyt (szczegolnie u dzieci
o cienkiej skorze).

Dostepne sg takze urzadzenia typu vein
finder wykorzystujgce podczerwien, ktére
rzucajg na skore obraz przebiegu naczyh —
sg one jednak dos¢ kosztowne. Ale
widziatlem, ze na Aliexpress mozna
kupié

https://pl.aliexpress.com/w/wholesale-vein-

finder-.html?spm=a2g0o.home.search.0
cos za niewiele ponad 100 zi. Za-
strzegam jednak, ze nie wiem, jak to dziata,
i nie moge zagwarantowacé, ze pomoze.

8. Niezwykle wazne - dieta wspomagajaca
zdrowie naczyn

Dieta bogata w okreslone sktadniki
odzywcze moze w dtuzszej perspek-
tywie wzmocni¢ naczynia krwionosne
i poprawic¢ ich elastycznos$é¢, co sprzyja
poprawie stanu zyt wykorzystywanych do
wktu€.

Zaleca sie, aby codzienny jadlospis
obfitowal w warzywa i owoce — sg one
zrodtem witamin (jak witamina C) oraz
antyoksydantéw i flawonoidéw, ktore
korzystnie wptywajg na $ciany naczyn.
Przyktadowo, witamina C wzmacnia struk-
ture kolagenowg sScian zyt, uszczelnia
drobne naczynia i dziata przeciwzapalnie.
Spozywanie owocéw jagodowych bo-
gatych we flawonoidy (np. antocyjany

z jagod, porzeczek) pomaga poprawic
krazenie i chroni¢ naczynia przed osta-
bieniem.

Rowniez kwasy omega-3 (obecne w ttu-
stych rybach morskich, siemieniu Inianym,
orzechach wtoskich) sprzyjajg zdrowiu
naczyn — obnizajg poziom ,ztego" chole-
sterolu i dziatajg przeciwzapalnie, co
przektada sie na sprawniejszy przeptyw
krwiibardziej elastyczne tetnice oraz zyly.
Dieta bogata w blonnik pomaga utrzy-
mac¢ prawidlowe stezenie lipidow i cis-
nienie krwi, co posrednio rowniez
chroni zyly.

Zwraca sie uwage na role biatka, cynku
i niacyny (wit. B,) w diecie — sktadniki te
wspomagajg regeneracje i elastycznosc
naczyh. W badaniach wykazano, ze
dieta bogata w biatko oraz mikroele-
menty takie jak cynk i niacyna, a je-
dnoczesnie uboga w tluszcze nasy-
cone, sprzyja zachowaniu wiekszej
elastycznosci naczyn krwionosnych.
Dlatego osoby z hemofilig powinny dbaé
o odpowiednig podaz chudego biatka
(chude mieso, ryby, rosliny strgczkowe),
cynku (np. orzechy, pestki, petnoziarniste
zboza) oraz witamin z grupy B.

Osobiscie jestem fanem jedzenia pro-
duktéw bogatych w biatko, bo sg one
tez szczegodlnie istotne przy budowaniu
kondycji fizycznej i migsni.

W kontekscie suplementacji warto roz-
wazy¢ kilka sktadnikow, jesli dieta nie
dostarcza ich w wystarczajgcej iloci (po
konsultacji zWaszym lekarzem):
Witamina C i bioflawonoidy (np. rutyna,
hesperydyna): wzmacniaja $ciany na-
czyn i poprawiajg ich szczelnos¢. Po-
pularne preparaty na ,pekajgce naczynka”
czestotgczg wtasnie witamine C z rutyna.
Witamina E: silny antyoksydant, ktory
poprawia krazenie obwodowe. Pomaga
zachowac elastyczno$¢ naczyn i moze
zmniejsza¢ sktonno$¢ do tworzenia za-
krzepow (poprzez hamowanie zlepiania
ptytek).

Witaminy z grupy B: wspierajg meta-
bolizm i stan zyt; np. witamina B, (nia-
cyna) rozszerza naczynia krwionosne
i poprawia przeptyw krwi. Niedobory B,,
i B, mogg sprzyja¢ podwyzszeniu
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homocysteiny, co osfabia Sciany tetnic,
wiec ich odpowiedni poziom jest wazny.
Magnez: pomaga rozluzniaé miesnie
gtadkie naczyn, zapobiegajgc ich nad-
miernym skurczom. Suplementacja ma-
gnezu bywa zalecana dla poprawy ela-
stycznos$ci naczyn i regulacji cisnienia.
Diosmina i trokserutyna: to przyktady
flawonoidow dostepnych w preparatach na
przewlektg niewydolnosc¢ zylng (zylaki). Ich
dziatanie polega na zwigkszaniu na-
piecia scian zyt i ochronie naczyn wio-
sowatych. U os6b z problemami zylnymi
W nogach sg skuteczne w zmniejszaniu
objawow. W przypadku zyt wykorzysty-
wanych do wktu¢ brak specyficznych
badan, ale te substancje generalnie
wzmachniajg naczynia i mogg potencjalnie
pomoc utrzymac ich dobry stan.
Oczywiscie podstawa powinna byé
zbilansowana dieta, a suplementy sa
jedynie uzupetnieniem, jesli stwier-
dzono niedobory.

Réwnie wazne co dodawanie korzystnych
sktadnikdw jest unikanie czynnikow
szkodliwych w diecie: nadmiaru soli
(podnosi cisnienie, obcigza naczynia),
tluszczow trans i wysoko przetworzonej
zywnosci (sprzyjajg stanom zapalnym i
uszkodzeniu sSrédbtonka).

Dbajgc o diete bogatg w naturalne, nie-
przetworzone produkty, mozecie wspierac
caty uktad krwiono$ny — a zdrowe, mocne
naczynia lepiej zniosg wielokrotne wkiucia
i szybciej sie zregeneruja.

Inne praktyki domowe utlatwiajace

wklucie

Redukcja stresu — brzmi jak cos$ nie-
istotnego, ale stres i zdenerwowanie
powoduja wyrzut adrenaliny, ktéra ob-
kurcza naczynia obwodowe (tzw. cen-
tralizacja krazenia). Dlatego przed wktu-
ciem warto zadba¢ o komfort psychiczny —
usigs¢ wygodnie, wzig¢ kilka gtebokich
oddechoéw i starac sie rozluzni¢ miesnie.

Pomocne mogg by¢ techniki relaksacyjne,
np. ¢éwiczenia oddechowe, co wielu pa-
cjentom pomaga uspokoi¢ drzenie rgk
i zmniejszy¢ lek. JeSli jesteScie zdener-
wowani, warto zrobi¢ krotkg przerwe,
rozluznic¢ reke i sprobowac ponownie, gdy

odczujemy wiekszy spokdj — czasem juz
10-15 minut relaksu potrafi znaczgco
poprawi¢ wypetnienie zyt.

Wazna jest tez prawidilowa postawa:
nalezy siedzie¢ lub leze¢ w wygodnej
pozycji, z dobrze podpartym ramieniem.
Napinanie brzucha czy wstrzymywanie
oddechu podczas wkiucia jest bledem —
starajmy sie oddycha¢ swobodnie i nie
patrze¢ obsesyjnie na igte, jesli to wy-
wotuje napiecie.

Dobra organizacja i oswietlenie —
przygotujcie wczesniej wszystkie materia-
ly: igte typu ,motylek”, strzykawke z roz-
puszczonym czynnikiem, gaziki, staze,
plastry itp., aby nie szuka¢ ich w trakcie —
to pozwoli skupic sie na samej technice.
Upewnij sie, ze miejsce, w ktérym wy-
konujesz wktucie, jest dobrze oSwietlone —
Swiatto dzienne lub lampa punktowa na
reke utatwi dostrzezenie zyt i kontrole
wktucia. Mozecie tez sprébowac tego triku
z latarka, jezeli macie drobne dtonie
i cienkg skore.

10. Wybér miejsca wkluciairotacja zyt

Najczesciej do autoiniekcji wybierane sg
zyty przedramienia lub grzbietu dtoni.
Warto mie¢ kilka alternatywnych miejsc
i rotowac je, aby nie ktu¢ ciggle tej samej
zyty — daje to czas na wygojenie sie
ewentualnych mikrourazéw.

Niektére poradniki pacjentow sugerujg
rowniez, by nie bac sie zmienia¢ miejsca:
jezeli po kilku prébach zyta w danym
punkcie ,odmawia wspotpracy” (np. zapa-
dasie), lepiej odpuscic i sprobowaé w innegj
lokalizacji, zamiast traumatyzowac¢ jeden
obszar kolejnymi naktuciami.

Wiele osoéb, ktére znam, przyznawato, ze
w razie trudnoéci z zytami w zgieciu fok-
ciowym czy na przedramieniu decydowato
sie czasem na wkiucie w mniej typowe
miejsca, np. w zyty na stopach.

Cho¢ wktucie do zyly grzbietu stopy bywa
bardziej bolesne, jest to opcja w sytuaciji,
gdy rece sg ,wyeksploatowane” — oczywi-
Scie przy zachowaniu najwyzszej ostroz-
nosci i sterylnosci.

Czasami tez, aby odcigzy¢ uzywane prze-
ze mnie zyly, prosze zone o podanie mi
czynnika; wtedy ktuje mnie w przedramie,
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ale w jego tyl, gdzie sam zupetnie nie
bytbym w stanie sie wkiugé.

11. Odpowiednirozmiar igly

e Pamietajcie, by uzywaé odpowiednich dla
Was rozmiaréw igiet.

o Niektérzy sugerujg, ze im mniejszy rozmiar
igty, tym lepiej, jednak musicie tez wzig¢
pod uwage, ze mata igta wydtuza czas
infuzji i moze powodowaé wieksze

ciSnienie na zyte, wiec nalezy dobrac¢ ja
indywidualnie.

o Wazniejsze jest delikatne wprowadzenie
igly pod wtasciwym kgtem (okoto 30°
wzgledem skory) oraz nie ,wiercenie” igta
dookota.

To tyle ode mnie. Trzymam kciuki za

Wasze podania.

Adam Trojanczyk

Informacje z két

Lublin

14 czerwca br. odbyto sie spotkanie czion-
kéw lubelskiego kota terenowego PSCH po-
taczone z warsztatami. Warto$ciowg czescig
spotkania byly prezentacje wygtoszone przez
nasze lubelskie panie hematolozki — dr Irene
Woznice-Karczmarz i dr Justyne Kozinska,
oraz przez chirurga —dra Michata Soleckiego.

Dr Woznica-Karczmarz podkreslita w swo-
im wystgpieniu konieczno$¢ dostosowania
profilaktyki do konkretnego pacjenta, a zatem
personalizacji. Prelekcja dr Kozinskiej po-
Swiecona byta chorobie von Willebranda, na
ktérg — jak wiadomo — cierpig zarbwno mez-
czyzni, jak i kobiety. Wazne jest odpowiednie
zdiagnozowanie pacjenta i dobranie terapii
dostosowanej do jego organizmu i potrzeb,
przy uwzglednieniu réznych czynnikow, jak
cechy indywidualne, zawdéd, aktywnosc¢ fi-
zycznaitd.

Wystgpienie doktora Soleckiego poswie-
cone byto operacjom u chorych na hemofilie
i pokrewne skazy krwotoczne. Pan doktor
podkreslit wazne cechy, ktére powinny cha-
rakteryzowa¢ kazdego chirurga — pokora
i SwiadomoS¢ deficytow wtasnej wiedzy.
W kontekScie zabiegobw u chorych na hemo-
filie bardzo istotna jest wspoétpraca chirurga
z hematologiem, specjalistg w dziedzinie

leczenia hemofilii. Chirurg nie jest osobg
wszechwiedzgca, ktéra — niezaleznie od tego,
czy pacjent ma skaze krwotoczng, czy nie —
ze stuprocentowg pewnoscig moze powie-
dzie¢, jaki efekt bedzie miata operacja.
W miare nabierania do$wiadczenia chirurg
dysponuje coraz wiekszg wiedzg i staje sie
ostrozniejszy co do rokowan pooperacyjnych.
Obiecywanie gruszek na wierzbie jestdomeng
miodych, niedoSwiadczonych chirurgow, kto-
rzy jeszcze ,za mato widzieli”. Dobry chirurg
powinien przedstawi¢ pacjentowi wszystkie
aspekty operacji, wskazujgc na korzysci, jakie
moze ona nieSC ze sobg, ale rowniez na
potencjalne ryzyka i powikfania, ktére mogag
sie po zabiegu pojawic.

Na spotkaniu goscilismy takze Bogdana
Gajewskiego — prezesa Zarzgdu Gtéwnego
PSCH, ktory szczegoétowo poinformowat ze-
branych o obecnym stanie leczenia hemofilii
w Polsce, z uwzglednieniem wdrazania no-
wych terapii. Wystgpienie Pana Prezesa byto
przyczynkiem do ozywionej dyskusji na temat
obecnych i przysztych mozliwosci terapeu-
tycznych.

Spotkanie cieszyto sie do$¢ liczng frek-
wencjg, gromadzgc okoto szescdziesieciu
uczestnikow.

tukasz Brzana

Zycie po terapii genowej przy hemofilii B

Sebastian Misztal to nasz rodak od kilku-
nastu lat mieszkajgcy w Wielkiej Brytanii. Jako
chory na ciezkg posta¢ hemofilii B poddat sie
w 2011 r. zabiegowi terapii genowej, przepro-
wadzonemu w oS$rodku leczenia hemofilii
w Royal Free Hospital w Hampstead (jednej
z dzielnic Londynu). Obszerng rozmowe z nim

zamiescilismy w Biuletynie nr 42, z 2012 r.
Zainteresowani mogg do tego wywiadu do-
trze¢ w sieci, pod adresem:
http://idn.org.pl/hemofilia/biuletyn.html.
Dzi$ postanowilismy dowiedziec sie, jak wy-
glada sytuacja Sebastiana po uptywie blisko
czternastu lat od tamtej operacji. Jak
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poprzednio, naszg rozmowe przeprowadzi-
lismy na odlegtosc, za posrednictwem Inter-
netu.

Adam Sumera: Jakie byly bezposrednie
skutki terapii genowej i jak wyglada to
u Ciebie teraz?

Sebastian Misztal: Krotko po zabiegu, a wia-
Sciwie zastrzyku, poniewaz do tego ten zabieg
sie ogranicza, poziom czynnika IX wzrést do
15%. Taki stan rzeczy utrzymat sie przez okoto
dwa tygodnie. Z uwagi na to, ze dwa tygodnie
to niewiele czasu, ciezko bytoby powiedziec,
ze jakos szczegdlnie to odczutem. Nie wy-
stgpity u mnie zadne skutki uboczne, co
podobno zdarzato sie innym. Najwazniejsze,
co zmienito sie z mojej perspektywy, to brak
mikrokrwawien. Po 14 dniach poziom czynni-
ka zaczat spada¢, by zatrzymac sie w koncu
na poziomie 2%, gdzie pozostat przez na-
stepne trzynascie lat.

Czy ta terapia zmienita cos w Twoim zyciu?
Od kiedy dorostem, nie miatem jakichs strasz-
nych probleméw ze spontanicznymi krwa-
wieniami, wiec ciezko powiedzie¢, na ile ta
terapia zmienita w tej kwestii moje zycie. Od-
padfo stosowanie profilaktyki dwa razy w ty-
godniu, co na pewno bylo udogodnieniem.
Kiedy dorastatem w Polsce, profilaktyka nie
istniata i pierwszy raz zetkngtem sie z nig juz
w Wielkiej Brytanii jako osoba mocno dorosta,
wiec ten fakt tez odczutem troche inaczej, niz
zrobitoby to dziecko. Do terapii zgtositem sie,
zeby pomoc innym, zawsze wiedziatem, ze na
moje zycie nie bedzie ona wywierac¢ wielkiego
wptywu. Stawy miatem juz zniszczone i wie-
dziatem, ze terapia nic tu nie zmieni. Jak
wspomniatem powyzej, nie miatem wielkiego
problemu z wylewami, wiec tu tez niewiele sie
zmienito. W przypadku urazéw czynnik przyj-
mowatem jak dawniej.

Jak teraz wyglada Twoje leczenie?
Wrocitem do profilaktyki, ktdra przez ten czas
sporo sie poprawita. Przyjmuje rekombino-
wany preparat o nazwie Refixia, ktéry w or-
ganizmie utrzymuje sie znacznie dtuzej. Re-
fixie podaje sobie raz na dwa tygodnie, a nie
dwa razy w tygodniu, jak to byto z preparatem
Benefix.

Czy terapia genowa sprawita, ze musisz
przyjmowac jakie$ dodatkowe leki?

Nigdy nie musiatem przyjmowac lekéw im-
munosupresyjnych. W teorii terapia nie spo-
wodowata u mnie skutkbw ubocznych. Za-
wsze miatem mocny organizm, z wyjgtkiem
hemofilii.© Od 2018 roku mam niewielki gu-
zek w gérnym ptacie prawego ptuca, ktéry na
szczeScie na razie nic ztego nie robi. W teorii
przez te siedem lat urést o 2 milimetry, ale to
moze by¢ — i mam nadzieje, ze jest — btad
pomiarowy. Jestem drugim z 15 uczestnikow
terapii, ktéremu co$ takiego wyrosto, wiec
moze mie¢ to zwigzek. W tym roku z uwagi
na te 2 milimetry uparto sie strasznie na
zrobienie mi bronchoskopii, ale na razie udaje
mi sie to odwlekac. Zrobitem wszystkie
mozliwe badania zdjeciowe: tomograf, PET,
rezonans. Poniewaz guzek jest maty (8 mm)
i wydaje sie nieaktywny, to mozliwe powikfa-
nia z zabiegu wydajg sie zbyt ryzykowne. Za
rada kilku lekarzy bede na razie robit tomograf
(jesli trzeba, to prywatnie) zamiast pobierania
wycinkéw. Poza tym miatem bardzo delikatnie
podniesione enzymy watrobowe krotko po
podaniu preparatu —ito wszystko.

Czy istniataby mozliwo$¢ powtdrzenia
zabiegu terapii genowej?

Lekarze odpowiedzialni za tamtg terapie
opracowali teraz metode wielokrotnego jej
powtarzania. Gdy bratem udziat w pierwszych
badaniach, nie byto to mozliwe — po podaniu
preparatu pacjent sie na niego uodparniat
i leku nie mozna byto podac¢ po raz drugi.
Zostatem ostatnio zaproszony do udziatu tak-
ze w tych nowych badaniach. Niestety ze
swojej strony musze powiedziec, ze jest mato
prawdopodobne, zebym sie na to zdecydo-
wat. Po pierwsze, po prostu nie mam na to
czasu. Monitorowanie, kiedy uczestniczy sie
w takim badaniu, wymaga czestych wizyt
w szpitalu, badan krwi i tak dalej. Prowadze
firme i po prostu nie wyobrazam sobie, zebym
mogt tyle czasu poswiecic, tak jak kiedys. Po
drugie, troche jednak przejmuje sie tym
guzkiem i faktem, ze moze on mie¢ zwigzek
zterapig genowa.

Jaka jest Twoja opinia o terapii genowej?
Moim zdaniem terapia genowa ma sens
przede wszystkim dla dzieci i ludzi bardzo
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miodych. Moze ich uchronié przed zmianami
w stawach bez konieczno$ci ciggtego przyj-
mowania czynnika, co przyjemne nie jest. Ma
tez ogromny sens dla ludzi, ktérzy cierpig na
samoistne krwawienia i wylewy, a znam takich
wielu; takie leczenie zapewnia im ciggta
ochrone. Dla mnie osobiscie ma juz ona
niewielki sens. Stawy, ktére w moim przypad-
ku niszczejg, w gorszym stanie juz nie beda.
Nie cierpie na spontaniczne wylewy i krwa-
wienia, bez profilaktyki tez Swietnie sobie
radze. Wiec jesli chodzi o dzieci i osoby
szczegolnie cierpigce z powodu hemofilii, to
jak najbardziej zachecam, mogg zmienic
swoje zycie na duzo lepsze.

Czy myslisz jeszcze o jakichs innych
zabiegach?

Zyje i zawsze zytem aktywnie. Mam wy-
mienione lewe biodro i bardzo staram sie
teraz zorganizowac¢ fuzje obydwu stawéw
skokowych. PO&ki co, niestety juz od duz-
szego czasu jestem na mocnych lekach
przeciwbolowych, dzieki ktérym normalnie
funkcjonuje. Ciesze sie, ze mogtem sie
przyczyni¢ do powstania leku, ktéry — mam
nadzieje — pomoze wielu osobom unikngé
zniszczenia stawdw wskutek wylewow lub po
prostu pozwoli im normalnie zy¢. To dlatego
wzigtem udziat w tych badaniach i uwazam,
ze to sie udato. Jednocze$nie mysle, ze moja
przygoda z terapig genowg dobiegta konca
i raczej nie zdecyduje sie na powtoérke.

Dzigkuje bardzo za rozmowe.
(as)

Miedzy nami

W tym numerze Biuletynu inaugurujemy
nowg rubryke, w ktorej bedziemy przedsta-
wiac osoby z naszego grona — by¢ moze do tej
pory jeszcze szerzej nieznane, ale moggce
podzielic sie z innymi swoimi ciekawymi
zainteresowaniami i osiggnieciami. Dziat
bedzie mie¢ wtasnych redaktorow, ktorzy
bedg szukac interesujgcych rozmowcow.
Liczymy tez na to, Zze zechcg sie do nas
zgtfaszac osoby pragngce podzieli¢ sie swojg
historig i zainspirowac innych — pokazac, Ze
mozna i warto spetniac¢ sie, mie¢ pasje czy
ciekawe dokonania. Jako pierwszy funkcje
redaktora zgodzit sie przyjg¢ Mariusz Sob-
czak, nasz brat krwi z Dolnego Slgska. W kre-
gach wydawniczych znane jest pojecie nu-
meru zerowego, majgcego zaprezentowac
zamierzenia redakcji. Takim witasnie wywia-
dem, w ktoérym Mariusz przedstawia siebie,
zaczynamy te rubryke.

Czes¢, jestem Mariusz Sobczak, mam ciezkg
postaé hemofilii A i w tym nowym kagciku
Biuletynu zostatem poproszony o napisanie
kilku stéw o sobie. Mysle, ze ciekawie bedzie
poczytaC historie innych z naszego grona,
wiec chetnie zgodzitem sie, aby zaczg¢ ode
mnie i uruchomié tego typu inicjatywe.

Czym si¢ zajmujesz?
Komputerami, a doktadniej oprogramowa-

niem. Ale od poczatku. Bylem ciekawski od
dzieciaka. Gdy zobaczytem pierwsze konsole
(Pegasus itp.) czy komputery domowe, my-
Slenie o tym, jak to dziata, spedzato mi sen
z powiek. Dowiadywatem sie wiec coraz
wiecej—od mniej lub bardziej przypadkowych
osbb, a takze z czasopism. Rodzice, widzgc
moje zainteresowanie, kupili mi méj pierwszy
komputer: Amige 500. Rozmyslanie o tym, jak
zagospodarowac¢ zawrotny jeden megabaijt
pamieci operacyjnej tej bestii, uprzyjemniato
mi czas spedzany pod kropléwkg (wowczas
nie bylo w Polsce koncentratow czynnika
krzepniecia). Gratem w gry, troszke sam
uczylem sie programowac, a w naturalnym
potgczeniu tych dwéch, zapetniatem notes
projektami gier komputerowych, ktére byé

14



moze kiedys sam napisze. Céz, nigdy tego nie
zrobitem... W pézniejszych latach szkolnych
(czyli w czasach zaréwno bardziej za-
awansowanych lekéw, jak i technologii
cyfrowych) poznatem wielu dobrych znajo-
mych, z ktorymi mam kontakt do dzi§. Czes¢
z nich dzielita ze mng wspomniane juz za-
interesowania, a czesS¢ zarazita mnie nowg
pasjg: muzyka. Wkrotce komponowanie wia-
snej muzyki czy tworzenie sktadanek goto-
wych utworéw stato sie moim hobby, a pisanie
programOw na zlecenie — mojg praca. Pier-
wsze oficjalne zlecenia realizowatem w lice-
um. To byly symboliczne, nawet jak na tamte
czasy, pienigdze, ale takie dziatania pozwalaty
mi powoli opanowywac caty proces wytwa-
rzania oprogramowania, z konsultacjami
z klientem witgcznie. Wtedy tez zrealizowatem
swoje marzenie i kupitem pierwszego sensow-
nego gorala. Rower i podroze dotgczyty do
moich hobby. Wybratem sie na studia o kie-
runku wytwarzania oprogramowania. Byto
trudno, szczegdlnie ze poziom nauczania
matematyki w moim liceum byt marny, ale
studia ukonczytem i z sukcesem pracuje
z komputerami do dzis.

W jakim stopniu to hemofilia skierowata cie
nato spokojne zajecie?

Szczerze moéwigc — chyba w znikomym.
Oczywiscie mozna méwi¢ o efekcie motyla
i o tym, ze wszystko, co nas spotyka w zyciu,
ma na nas wptyw, nie zawsze Swiadomy. Zgo-
da. Mimo to mysle, ze gdyby nie ta dole-
gliwoség, to i tak zajmowatbym sie tym samym
lub czym$ podobnym zawodowo. Hemofilia
mnie do tego nie zmotywowata, ale tez w tym
mi nie przeszkadzata.

Jak oceniasz swoje obecne leczenie?

Jest elegancko. Wykonuje telefon, lekarz wy-
pisuje mileki, podjezdzam je odebraé po pracy
i mam w domu odpowiednig ich ilo§¢. Nauczy-
tem sie podawac sobie czynnik samodzielnie
juz majgc 8 lat. Teraz mam profilaktyke dla
dorostych i korzystam z tej umiejetnosci sze-
roko. Robitem juz sobie zastrzyki w najroz-
niejszych sytuacjach, w tym na fodzi, w na-
miocie, na plazy, w hali lotniska, na stole
w schronisku gérskim, nie ma problemu.
Traktuje to juz jako formalnos¢, obowigzek
zyciowy, do ktérego nie przywigzuje wieksze-

go znaczenia, podobnie jak mycie zebdéw czy
golenie sie.

Jak inni reaguja na iniekcje w miejscu
publicznym?

Nie jestem jakim$ czynnikowym ekshibi-
cjonistg.© Prawie zawsze podaje sobie
czynnik w domu. Po prostu jak trzeba podaé
w miejscu publicznym, to podaje. Jak juz do
tego dochodzi, to ludzie obdarzajg mnie
ciekawskimi spojrzeniami, ale najczesciej po
chwili zaczynajg to kompletnie ignorowac.
Zdarza sie tez, ze sie dziwnie ptoszg. Raz,
gdy zaczagtem to robi¢ w pelinym przedziale
wagonu kolejowego, wszystkie osoby zaczety
go kolejno po cichu opuszczaé. Przez reszte
podrozy cieszytem sie swobodg pustego
przedziatu.

Myslisz, ze jest cos do poprawy w lecze-
niu?

Moim aktualnym? Niewiele. Fajnie by byto
miec¢ tatwy i finansowany dostep do wiekszej
liczby specjalistow, szczegolnie z zakresu
rehabilitacji stawow, ktore zepsuty sie za
czasow, gdy nie byto profilaktyki. Robie to
jednak na wtasng reke z niezachwycajgcymi,
acz pozytywnymi rezultatami (¢wiczenia).
Natomiast jesli chodzi o leczenie w ogdle, to
bardzo cieszy mnie, ze osoby, ktére teraz sg
nastolatkami, nie bedg miaty w swoim zyciu
Zzadnych dolegliwosci ze stawami. Dostep-
nos¢ leczenia jest spoko. Fajnie jest tez
obserwowac postep w rozwoju nowych lekéw
i terapii genowych. To nie znaczy jednak, ze
nie ma sie czego obawia¢, czy tez, ze nie ma
niczego do poprawy. Martwi mnie kilka rze-
czy. Martwi mnie fakt, ze pewnego dnia,
przypadkowg decyzjg urzednika, leczenie
hemofilii moze ulec znacznemu pogorszeniu.
Martwi mnie tez, ze gdyby doszto do nagtego
wypadku, to w Polsce nikt w karetce na pewno
nie poda mi czynnika. Zawiozg mnie do
przypadkowego szpitala i zmarnujg cenny
czas. Chyba lepiej juz wzywac taksowke —
przynajmniej zawiezie, gdzie trzeba.

Martwi mnie tez zmiana postawy niektorych
chorych. Miatem zaszczyt uczestniczy¢ w kil-
ku walnych zjazdach stowarzyszenia pa-
cjentow. Przywyktem do widoku braku obec-
nosci os6b mtodych, ktére mniej sie interesujg
dziatalnoscig stowarzyszenia, ale tez i chyba
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nowos$ciami ze Swiata skaz krwotocznych
w 0gole lub pozostawiajg zdobywanie takiej
wiedzy rodzicom — mimo petnoletno&ci.
Jednak stosunkowo nowg negatywna rzecza,
jakg zauwazytem, nawet u nieco starszych,
jest zdewaluowanie swojego cztonkostwa
w stowarzyszeniu w ogdle. Na ostatnim
zjezdzie myslatem, ze jestem w jakiej$ ukrytej
kamerze. Widok oséb, ktore jeszcze niedaw-
no postrzegaty sie jako grupa kumpli, a teraz
zachowywaly sie jak podzielone wirtualng
§ciang ,stowarzyszenie” — ,nie-stowarzysze-
nie”, byt dla mnie jak komediowa, ustawiona
scena. Na $rodku tej sceny zazwyczaj znaj-
dowat sie prezes stowarzyszenia, odpowia-
dajacy na pytania w stylu ,,co stowarzyszenie
zrobi w sprawie x?”, ,dlaczego stowarzysze-
nie zrobito lub nie zrobito y?”. To zupetne
pomieszanie poje¢. To my jesteSmy stowa-
rzyszeniem. Kazdy czionek stowarzyszenia
jest stowarzyszeniem. Zarzad jest wybierany
demokratycznie tylko po to, aby doradzac
i nadzorowac¢ prace, liczy¢ pienigdze, by¢
.lwarzg” stowarzyszenia na zewnatrz, na
wypadek, gdyby kto$ chciat sie z nami —

chorymi skontaktowaé. Podmiana zaimkdw
na wtasciwe zdradza bezsens takich pytan.
,CO ja zrobitem w sprawie x?”, ,dlaczego nie
zrobitem y?”. Stowarzyszenie nie jest firmg
Swiadczgca jakies ustugi klientom. To zbidr
ludzi, ktorzy stowarzyszajg sie, aby razem
zdziata¢ co$ z wigkszg tatwoscia, niz osobno.
Mam nadzieje, ze to byt tylko niefortunny
przypadek i znacznie czesciej bede swiad-
kiem kolezenskiej wspotpracy. Do tego nie
potrzeba Zzadnego stanowiska. ,Hej, a co
myslicie o takim pomysle, aby zrobi¢ x7,
,Mmoze zrezygnujemy z robienia y i razem
dgzmy do z” —to brzmi znacznie lepiej i mysle,
ze dalej nas doprowadzi. A doprowadzac jest
gdzie, bo mamy nadal do czego dazyé, co
poprawiaé, a na pewno juz co utrzymywac.

Dzigki za podzielenie sie swoja historig
i swoja opinia.
Dziekuje réwniez i serdecznie pozdrawiam.
Kto chce mnie dopas¢ © prywatnie, z pewno-
Scig tatwo znajdzie mnie na forum. Do zo-
baczenia, do ustyszenia i do napisania.

(ms)

Pozegnania

Wspomnienie o Marku Kudlinskim

23 lutego 2025 r. w wieku 70 lat zmart
Marek Kudlinski, jeden z cztonkéw zatozycieli
todzkiego kota terenowego PSCH. Aktywnie
uczestniczyt w dziataniach kota — jako cztonek
jego zarzadu, a ostatnio pracujgc w komisji
rewizyjne;.

Marek byt z nami od samego poczatku. Byt
jednym z tych, ktorzy stali u podstaw naszej
spotecznosci, wktadajgc cate serce w jego
powstanie i rozwo6j. Nie byt to dla niego obo-
wigzek czy przelotne zaangazowanie, lecz
misja, ktérg wypetniat z niezwyktym oddaniem
kazdego dnia. Choroba, ktéra nas wszystkich
dotknetfa, nigdy nie ztamata jego ducha.
Wrecz przeciwnie, wydawato sie, ze data mu
ona szczegoOlng wrazliwos¢ i zrozumienie
probleméw innych. Marek doskonale wie-
dziat, z czym mierzymy sie na co dzien, jakie
sg nasze leki, ograniczenia, ale takze na-
dzieje. Ta empatia sprawiata, ze jego pomoc
byta zawsze celna i niezwykle cenna. Nie byto
akcji, w ktérej Marek by nie uczestniczyt. Nie
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byto spotkania, na ktérym by sie nie pojawit.
Nie byto problemu, wobec ktérego pozostatby
obojetny. Jego energia i determinacja w dg-
zeniu do poprawy zycia chorych na hemofilie
byty dla nas wszystkich inspiracjg i motorem
napedowym do dziatania.

Ale Marek to nie tylko dziatacz naszego sto-
warzyszenia. To przede wszystkim Cztowiek.
Ciepty, zyczliwy, zawsze gotowy wystuchac
i poméc. Cziowiek, ktory mimo wiasnych
trudnoséci znajdowat czas i site, by wspierac
innych. Jego pogoda ducha, optymizm i wiara
w ludzi pomagaty przezwyciezac innym wias-
ne stabosciiz nadziejg patrze¢ w przysziosé.

*

Wspomnienie o Zbyszku Dziechciaruku

17 sierpnia 2025 r. w wieku 65 lat zmart
nasz kolega Zbyszek Dziechciaruk — wielo-
letni wiceprezes lubelskiego kota terenowego
PSCH.

Urodzit sie 25 lutego 1960 r. w Zamiesciu
jako najstarszy z szesciorga rodzenstwa. Do
szkoty podstawowej uczeszczat w miejsco-
wosci Okopy. W wieku 18 lat wyjechat do
Lublina, gdzie zamieszkat na state. Ukonhczyt
Zespo6t Szkot Elektronicznych przy ul. Woj-
ciechowskiej i przez okoto 10 lat pracowat
w Spétdzielni Inwalidéw przy ul. Targowej. Ze
wzgledu na stan zdrowia zmuszony byt
przejs¢ narente.

Jako czionek zarzadu i wiceprezes lu-
belskiego oddzialu PSCH Zbyszek przez
wiele lat bardzo aktywnie angazowat sie
w dziatalno$¢ naszego stowarzyszenia.
Utrzymywat ciggty kontakt z chorymi i starat
sie im pomaga¢ w rozwigzywaniu biezgcych
probleméw. Wspétorganizowat liczne spotka-
nia i warsztaty dla chorych.

Byt osobg cieptg, serdeczng, otwartg i po-
trafigcg stucha¢. Mimo ograniczen zwigza-
nych z chorobg starat sie by¢ pomocny innym
ludziom. Prywatnie byt wspaniatym bratem —
wspierat rodzine i stale stuzyt pomocg. Za-
wsze byt samodzielny i radzit sobie na miare
swoich mozliwosci. Pomimo trudnosci, ktore
napotykat na swojej drodze, nigdy nie prosit
owsparcie.

Zegnajgc Marka, chcemy wyrazi¢ naszg
gtebokg wdziecznos¢ za wszystko, co zrobit
w walce o lepsze jutro dla chorych na he-
mofilie i pokrewne skazy krwotoczne.

Drogi Marku, zostawiasz po sobie pustke,
ktérej nie da sie wypetni¢. Ale zostawiasz tez
dziedzictwo dobroci, ofiarnosci i nieztomno-
Sci. Bedziemy pamietac o Tobie nie tylko jako
o0 dziataczu naszego stowarzyszenia, ale
przede wszystkim jako o Przyjacielu, ktéry
swoim zyciem pokazat nam, ze prawdziwa
sita ptynie z serca.

Adam Trojanczyk
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Zbyszek odszedt nagle i niespodziewanie;
pogrzeb odbyt sie 20 sierpnia na cmentarzu
w Swierzach.

tukasz Brzana
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci

— obfoczki — przybieranie na wadze

— czasem z lufcikiem — Robert Redford lub Marcin Dorocinski
— przyda sie oskarzonemu — zaktadana na psi kark

— skrzypek, trebacz albo gitarzysta — napéj z mleka

— pracuje pod wodg — przed widzami siedzgcymi w kinie

— zejScie z linii ciosu — stawiany przed ,ktéry”

— lizane w gorgce dni — grzyb albo ptak drapiezny

— lek, strach — dziat matematyki

— potocznie o bezpiecznikach — uktadane w bukiety

— potrzebna do zapisania liczby — konczyny dolne

— razem z refrenem tworzg piosenke — rezultat, wynik

— znany klub pitkarski z Mediolanu — Kkupienie czego$

— porucznik lub major — zapiecie przy pasie

— ptasie $piewy — nieco wykrzywiony owoc

— wielkie rozmiary — cecha dodatnia

— komplet kart do gry — Rudolf z zaprzegu Swietego Mikotaja

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Opracowat Adam Sumera.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: tddzkie Koto Terenowe Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Wojew6dzkie Wielospecjalistyczne
Centrum Onkologiii Traumatologiiim. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 £6dz.

Nasz kontaktinternetowy: adam_sumera@wp.pl

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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