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Juz w poprzednim numerze Biuletynu
sygnalizowalismy powazne problemy zwig-
zane z terapig genowg dla chorych na he-
mofilie. Niestety, dzis musimy pdjs¢ o krok
dalej. Artykut, jaki przygotowat dla nas dr Ra-
dostaw Kaczmarek, informuje o decyzjach
firm farmaceutycznych, ktére z pewno$cig
zasmucg osoby z hemofilig A (s. 2). C6z, nie
po raz pierwszy okazuje sie, Zze wzgledy
finansowe sg duze istotniejsze niz postepy
w medycynie. Najwyrazniej przynajmniej
niektorym firmom bardziej optaca sie ciggngc¢
zyski z leczenia choroby, w tym przypadku
hemofilii, niz wprowadzi¢ rozwigzania, ktore
mogtyby przynajmniej dla niektorych pa-
cjentéw praktycznie wyeliminowac to scho-
rzenie. Dla oséb z hemofilig B mamy lepsze
wiesci — skrotowo opisujemy mozliwosci
terapii genowej dostepnej dla mieszkancow
Szwajcarii (s. 8). Ten kraj jako jeden z pierw-
szych na Swiecie zdecydowat sie udostepni¢
terapie genowg w hemofili w ramach ru-
tynowego ubezpieczenia zdrowotnego.

17 kwietnia to Miedzynarodowy Dzien
Chorych na Hemofilig. Informujemy o dzia-
taniach Swiatowej Federacji Hemofilii (WFH)
zwigzanych z tym dniem (s. 3), a takze
przedstawiamy relacje z konferencji prasowej
zorganizowanej z tej okazji w Polsce (s. 3).

Artykut kompilacyjny oparty na dwdch
powaznych Zrodfach zagranicznych omawia
kwestie dostosowania zabezpieczenia he-
mostatycznego (czynnikiem lub innymi
lekami, np. podskoérnymi) do ryzyka zwig-
zanego z planowang aktywnoscig fizyczng
(s. 7). Warto o tej kwestii pamieta¢ przed
podjeciem danej aktywnosci.

Pewnym dopetnieniem tresSci tego tekstu
sa zaczerpniete z biuletynu stowarzyszenia
szwajcarskiego fragmenty listu chorego na

hemofilie A, przedstawiajgcego jego pro-
blemy, gdy poziom zabezpieczenia lekiem
podskornym okazat sie niewystarczajgcy po
drobnym zabiegu stomatologicznym (s. 9).

Ciekawym pomystem technicznym jest
prototyp urzgdzenia do pomiaru poziomu
czynnika w domu (s. 9). Czas pokaze, czy
sprzet wejdzie do produkcji.

Kontynuujemy rubryke ,Miedzy nami”. Tym
razem rozmowcg Mariusza Sobczaka jest
Radostaw Kaczmarek. Mamy szanse poznac
go nieco lepiej, od strony bardziej prywatnej
(s. 10).

Staramy sie Sledzi¢ wykorzystanie motywu
hemofilii w powiesciach i filmach, opisujgc to
potem na tamach Biuletynu. Tym razem
natrafilismy na ciekawe uzycie hemofilii w pol-
skim serialu emitowanym w jednym z ogdlnie
dostepnych kanatéw telewizji. Wykorzystano
jg tam jako fatszywe wyttumaczenie zna-
leziska rodem z thrillera — gdy jedna z bo-
haterek serialu natkneta sie na posciel obficie
poplamiong krwig (s. 12).

Przypominamy tez cenng inicjatywe na-
szego kolegi z Matopolski, Radostawa
Kamyckiego, ktory wtasnym sumptem wy-
drukowat i rozmiescit w roznych punktach
banery zachecajgce do przekazywania 1,5%
podatku na rzecz naszego Stowarzyszenia,
majgcego status Organizacji Pozytku Pu-
blicznego. Przekazanie pieniedzy tg drogg nic
nie kosztuje podatnika, a dla organizacji jest to
Zrodfo funduszy, ktére potem mogg by¢ —
i z pewnosScig bedg — wykorzystane na
realizacje celéw statutowych (s. 13).

Na ostatnigj stronie jak zawsze zamiesz-
czamy jolke, majgcg zapewni¢ naszym
czytelnikom chwile relaksu potgczonego
z gimnastykg szarych komorek.

Adam Sumera



Pierwsza i jedyna terapia genowa na hemofilie A
wycofana z rynku

Producent jedynej dostepnej terapii geno-
wej na hemofilie A ogtosit, ze z korncem maja
lek zostanie catkowicie wycofany z rynku. Jest
to punkt zwrotny w rozwoju leczenia hemofilii,
ktére przeszto rewolucje w ostatnich dwuna-
stu latach.

Dziesie¢ lat temu zaprezentowano pier-
wsze wyniki préby klinicznej fazy 1/2 terapii
genowej na hemofilie A za pomocg wektora
AAV (adeno-associated virus, czyli wirusa
towarzyszgcego adenowirusom) kodujgcego
czynnik VIII. Byto to przetomowe wydarzenie,
poniewaz liczni uczestnicy tej proby klinicznej
uzyskali prawidtowe poziomy czynnika krzep-
niecia, ktére wydawaty sie wtedy nieosiggalne
za pomocg tej technologii. Terapia genowa na
hemofilie B, ktdra takze wykorzystuje wektory
AAV jako nosniki leczniczych genéw, podno-
sita wtedy u uczestnikow préb klinicznych
poziom czynnika IX w granicach 10%. Dtu-
gotrwate osiggniecie prawidtowego poziomu
czynnika VIl pokazato wtedy po raz pierwszy,
ze ta technologia ma potencjat, aby by¢
jednorazowym lekiem na hemofilie, po otrzy-
maniu ktérego pacjenci nie potrzebowaliby juz
zadnego leczenia hemostatycznego. Niestety,
nadzieje te okazaty sie ptonne, gdy rok po
podaniu terapii poziom czynnika VIII zaczat
spadaé u wszystkich uczestnikow. To samo
wydarzyto sie w trzeciej fazie préb klinicznych,
w ktorej wzieto udziat 134 uczestnikéw, spo-
8rod ktérych ponad jedna trzecia réwniez mia-
ta prawidtowy poziom czynnika VIII w pierw-
szym roku po terapii — w drugim roku poziom
ten zaczat spadac. Piec¢ lat po terapii poziom
czynnika VIl wcigz u nich spada, chociaz
tempo spadku bardzo zmalato. 19 uczestni-
kow wrocito juz do profilaktyki krwawien za
pomocg emicizumabu albo koncentratu
czynnika VIIl. Mimo to wyniki prob klinicznych
dotyczgce skutecznosci i bezpieczehstwa
byly na tyle zadowalajgce, ze terapia zostata
w 2022 r. zarejestrowana przez EMA i FDA
jako Roctavian. Jednak od czasu zatwier-
dzenia leku skorzystato z niego zaledwie
kilkadziesigt osob, czyli mniej niz byto

uczestnikbw préb klinicznych. To oznaczato
komercyjng porazke dla producenta, ktéra
doprowadzita do decyzji o wycofaniu leku.
Tymczasem pojawito sie kilka innych
nowych lekow na hemofilie A, ktére wyraznie
poprawity skutecznos¢ leczenia profilak-
tycznego. Leki te przyniosty producentom
znacznie lepsze wyniki finansowe niz terapia
genowa. W zwigzku z tym w kregach korpo-
racyjnych pojawity sie gtosy, ze pacjenci i le-
karze nie sg zainteresowani terapig genowa.
Byta to kontrowersyjna ocena, poniewaz inne
nowe leki miaty po prostu lepiej poznany profil
bezpieczenstwa i skutecznosci. Rozczaro-
wujgce przyjecie terapii genowej wskazuje
raczej na oczekiwania, jakie ta technologia
musi spetnia¢ w poréwnaniu z obecnie do-
stepnymi terapiami, a takze na wyzwania
finansowe oraz bariery instytucjonalne, z ja-
kimi borykaty sie osrodki leczenia, ktére
prébowaty zapewni¢ pacjentom dostep do
terapii. Nalezy pamietac¢, ze terapia genowa
jest jedynym podejsciem, ktére ma techno-
logiczne podwaliny potrzebne do trwatego
wyleczenia z hemofilii, uwalniajacego osobe
z hemofilig nie tylko od krwawien, ale takze od
obcigzenia mentalnego wynikajgcego z ko-
niecznosci dostosowywania swojego zycia
do ograniczen zwigzanych z chorobg i jej
leczeniem. Doswiadczenia z obecng terapig
dostarczyly cennych informacji na temat
przeszkod klinicznych, finansowych i organi-
zacyjnych, ktére bedg musiaty pokona¢ na-
stepne generacje terapii genowej. Jednak aby
nowe generacje tej technologii mogty trafi¢ do
klinik, inwestycje w innowacje muszg byc¢
kontynuowane. Obecnie w badaniach przed-
klinicznych i wczesnych etapach préb klinicz-
nych znajduje sie wiele obiecujgcych nowych
metod. Otwierajg one nowy rozdziat w rozwo-
ju metod leczenia hemofilii. Czas odpowie na
pytanie, czy bedg one w stanie sprosta¢
wyzwaniom, ktérym niestety nie podotat
Roctavian.
dr Radostaw Kaczmarek



17 kwietnia — Dzierh Chorych na Hemofilie

17 kwietnia obchodzimy Swiatowy Dzien
Chorych na Hemofilie. To Swieto ustanowiono
w 1989 r. W tym roku Swiatowa Federacja
Hemofilii (WFH) postanowita, ze generalne
motto obchodow bedzie stanowi¢ hasto
.Diagnoza — pierwszy krok do leczenia”. Za
takim wyborem stoi fakt, ze — jak sie szacuje —
ponad trzy czwarte chorych na hemofilie na
catym Swiecie nie zostato zdiagnozowanych;
w przypadku innych skaz krwotocznych ten
odsetek jest zapewne jeszcze wyzszy.
Oznacza to, ze na Swiecie setki tysiecy osob
ze skazami krwotocznymi sg pozbawione
dostepu nawet do podstawowego leczenia.

Jednym ze sposobow uhonorowania os6b
z hemofilig z réznych stron Swiata byto
zamieszczenie na stronie WFH sylwetek
dziesieciorga sposrod nich. Klikajgc na
fotografie, mozemy przeczytac ich historie lub
obejrze¢ wideo. Te sylwetki sg dostepne pod

Dzien Chorych na

15 kwietnia w Warszawie odbyta sie
konferencja poswiecona problemom leczenia
hemofilii w naszym kraju. Zaproszeni eks-
perci oraz przedstawiciele Ministerstwa
Zdrowia, a takze przedstawiciele Srodowiska
chorych na hemofilie mieli okazje wymienic
poglady na sprawy istotne dla nas wszystkich.
Przedstawiamy syntetyczng relacje z tego wy-
darzenia.

— Leczenie chorych na hemofilie w osta-
tnich latach zmienito sie diametralnie. Jeden
Z moich pacjentow zdobywa medale na mi-
strzostwach Polski w ptywaniu, bije rekordy
Polski. Inni jezdZzg po $wiecie, uprawiajg
sport. Nie majg bariery, Zze ,,z powodu hemofilii
muszg siedzie¢ w domu”. World Federation of
Hemophilia (WFH) podkresla, Ze powinnismy
zapewni¢ kompleksowg opieke i my jg
zapewniamy: nie tylko podanie leku, ale tez
rehabilitacje, konsultacje z innymi specja-
listami, jesli to jest konieczne — podkresla
prof. Pawet taguna, kierownik Kliniki Onko-
logii, Hematologii Dzieciecej, Transplantologii
Klinicznej i Pediatrii WUM i przewodniczgcy

adresem:
https://wth.org/article/the-world-celebrates-
world-hemophilia-day-2026/

Mamy przyjemnos¢ poinformowac, ze
jedng z tak wyr6znionych oséb jest nasz
kolega Adam Trojanczyk (tekst w jezyku
angielskim).

(as)

Hemofilie w Polsce

Rady Narodowego Programu Leczenia
Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne.

Dtugosé¢ zycia chorych na hemofilie w Pol-
sce nie odbiega obecnie od dtugosci zycia
0sbb zdrowych. Pacjenci, ktérzy od urodzenia
sg objeci leczeniem profilaktycznym, moga
zy¢ aktywnie, a nawet uprawia¢ sport. To
zastuga mozliwosci leczenia profilaktycznego
i bardzo dobrej organizacji leczenia, ktorg
zapewnia Narodowy Program Leczenia Cho-
rych na Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwo-
toczne.

Leczenie: podstawa jest profilaktyka

W Polsce na hemofilie i pokrewne skazy
krwotoczne choruje ok. 6 tys. osdb. W wyniku
niedoboru czynnikow krzepniecia — VIII (he-
mofilia A) lub IX (hemofilia B) —tatwo dochodzi
do krwawien (wylewow). W przypadku ciez-
kiej postaci hemofilii krwawienia wewnetrzne
do stawow i miesni mogg pojawiac sie takze
bez uchwytnej przyczyny. Gdy sie powtarzaja,
prowadzi to do niszczenia stawdéw i po-
stepujgcej artropatii. Niektore krwawienia
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Podczas konferencji. Od lewej: prowadzgca spotkanie red. Katarzyna Pinkosz, prezes PSCH
Bogdan Gajewski, prof. Pawet taguna, dyrektor Narodowego Centrum Krwi Sebastian Twarog,
drJanusz Zawilski, Pawet Budek. Na ekranie (uczestniczgcy zdalnie) dr hab. Andrzej Mital.

mogg by¢ wrecz grozne dla zycia, dlatego
trzeba jak najszybciej podac¢ czynnik krzep-
niecia.

Podstawowg formg leczenia hemofilii jest
obecnie leczenie profilaktyczne, chronigce
przed krwawieniami. — Mamy leczyc tak, Zeby
Jakos$c zycia byta porownywalna z jakos$cig
Zycia 0sob zdrowych — zaznacza prof.
taguna. W Polsce leczenie hemofilii opiera
sie na dwoch programach. Pierwszy to pro-
gram profilaktyczny dla dzieci z hemofilig A
i B, drugi to Narodowy Program Leczenia
Chorych na Hemofilie i Pokrewne Skazy
Krwotoczne. — Zapewnia on dorostym pro-
filaktyke, a dzieciom i dorostym leczenie
w przypadku krwawienia czy zabiegow ope-
racyjnych. Obejmuje pacjentéw ze wszystkimi
Skazami krwotocznymi, rowniez takimi, ktére
wystepujg bardzo rzadko; nie tylko ze
skazami osoczowymi, ale takze ptytkowymi,
np. trombastenig Glanzmanna — wyjasnia
prof. Pawettaguna.

Bezpieczenstwo w przypadku krwawien
Hemofilia jest chorobg nieprzewidywalna,

dlatego niekiedy — mimo stosowania leczenia
profilaktycznego — moze wystgpi¢ krwa-
wienie. Zdarzajg sie tez sytuacje nieprze-
widywalne, jak wypadek, uraz; wtedy ko-
nieczne jest jak najszybsze podanie czynnika
np. na szpitalnym oddziale ratunkowym
(SOR), w ktérym znajdzie sie pacjent.
Intensywne leczenie czynnikiem krzepniecia
jest tez konieczne przed operacjg, by za-
bezpieczy¢ pacjenta przed krwawieniem.
— Chorzy na hemofilie sg na takie sytuacje
zabezpieczeni wtasnie dzieki Narodowemu
Programowi, ktory zapewnia ciggtoSc¢ i do-
stepnosc¢ leczenia, rowniez w sytuacjach
nagtych. Gwarantuje on poczucie bezpie-
czenstwa: jesli zdarzy sie wypadek, w kazdej
Jednostce systemu ochrony zdrowia mozZna
prowadzi¢ leczenie ratujgce Zycie. Zapew-
niona jest dostepnosc¢ i odpowiednie ilosci
lekéw do leczenia krwawien czy przepro-
wadzania zabiegobw operacyjnych — mowi
Bogdan Gajewski, prezes Polskiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilie.
Organizacja leczenia w Polsce, oparta na
Narodowym Programie, zostata uznana przez
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Cesara Garrido, prezydenta World Federation
of Hemophilia (WFH), za wzorcowy model
leczenia. — Ocena prezydenta WFH jest
bardzo wazna, poniewaz zna on funkcjono-
wanie systemow leczenia hemofilii na catym
Swiecie. WFH bardzo wysoko ocenia roz-
wigzania obecne w Polsce — dodaje Bogdan
Gajewski.

Narodowy Program zapewnia komplekso-
wa opieke nad pacjentem

Narodowy Program Leczenia Chorych na
Hemofilie i Pokrewne Skazy Krwotoczne
(NPLH) zapewnia nie tylko dostep do lekdw,
ale tez rozwdj osrodkéw leczenia hemofilii,
edukacje lekarzy, fizjoterapeutow, piele-
gniarek, dostawy domowe lekéw dla pacjen-
tow najbardziej potrzebujgcych, a takze
przewiduje rozwoj nowych systemow cy-
frowych, w tym systemu e-Hemofilia.

— Sytuacja chorych na hemofilie w Polsce
bardzo sie poprawita w ostatnim czasie —
potwierdza dr hab. Andrzej Mital z Kliniki
Hematologii, Transfuzjologii i Terapii Komor-
kowych Gdanskiego Uniwersytetu Medycz-
nego. — Do naszego o$rodka przychodzg
pacjenci po zakonczeniu leczenia pediatrycz-
nego. To zdrowi mtodzi mezczyzni, bez artro-
patii, co w przeszto$ci nie miato miejsca.
W naszym oSrodku majg opieke nie tylko
hematologa, ale tez innych specjalistow, w tym
fizjoterapeuty —dodaje.

Poniewaz dtugos¢ zycia pacjentéw z he-
mofilig nie odbiega juz od dtugosci zycia osob
zdrowych, to dotykajg ich tez choroby cywili-
zacyjne, a czasem konieczno$S¢ przeprowa-
dzenia operacji np. z przyczyn onkologicz-
nych. — W takim przypadku osrodek leczenia
hemofilii wspotpracuje ze szpitalem, ktory
leczy pacjenta. Podpowiadamy, jak zabezpie-
czy¢ pacjenta przed krwawieniem w czasie
operacji — zaznacza prof. Maria Dawidziak-
-Podolak, przewodniczgca Grupy ds. Hemo-
stazy Polskiego Towarzystwa Hematologicz-
negoi Transfuzjologicznego.

Wyraznie poprawity sie tez mozliwosci
rehabilitacji chorych na hemofilie: to réwniez
w duzej mierze zastuga funkcjonowania
NPLH, w ktorym zapewniono m.in. szkolenia
dla fizjoterapeutéw. — Poczgtkowo byto
niewiele osob zainteresowanych naukag

fizjoterapii u chorych na hemofilie, obecnie
zainteresowanie jest bardzo duZe. Przede
wszystkim zostat obalony mit, Ze rehabilitacja
chorych na hemofilie jest czyms bardzo tru-
dnym. Jesli pacjent jest dobrze zabezpie-
czony dzieki leczeniu profilaktycznemu, to
mozna bez przeszkdéd prowadzic takg re-
habilitacje — zaznacza dr Janusz Zawilski
z Centrum Medycznego INTERLAB w Po-
Znaniu.

W przypadku dzieci leczonych profilak-
tycznie opieka fizjoterapeuty obecnie zwykle
ogranicza sie do monitorowania stanu na-
rzgdu ruchu przy wykorzystaniu testow
rekomendowanych przez WFH oraz do
doradztwa sportowego. — Mtodzi chtopcy
dzieki dobrodziejstwu nowoczesnego le-
czenia profilaktycznego mogg pozwoli¢ sobie
w zasadzie na uprawianie wszystkich dys-
cyplin sportu: sg osoby, ktére ptywajg, grajg
w pitke nozng, uprawiajg kolarstwo, choc¢
oczywiscie profilaktyka musi by¢ prowadzona
Z gfowg —zaznacza dr Zawilski. Duzo bardziej
wymagajgca jest rehabilitacja w przypadku
0sbb po 40. roku zycia, u ktérych — z powodu
nieodpowiedniego leczenia w przesziosci —
rozwineta sie artropatia hemofilowa.

— Ci pacjenci wymagajg wtasciwie stafej
rehabilitacji, a takZze konsultacji z ortopeda
zaznajomionym ze specyfikg hemofilii, ktory
ewentualnie podejmuje sie zabiegow uszko-
dzonych stawdw. Fizjoterapeuci chetnie po-
dejmujg prace z dorostymi pacjentami, cho¢
Jeszcze w tej kwestii nadal pozostaje wiele do
zrobienia —przyznaje dr Janusz Zawilski.

Narodowe Centrum Krwi — koordynacja
organizacji leczenia

Gtéwnym koordynatorem NPLH jest Na-
rodowe Centrum Krwi (NCK), ktdre pehi te
role w imieniu Ministra Zdrowia. — System
leczenia chorych na hemofilie opiera sie
przede wszystkim na dostepnosci: koncen-
tratow czynnikow krzepniecia, produktow
leczniczych czy desmopresyny, na ciggtosci
i koordynacji opieki. Wszystkie te funkcje
realizuje Narodowy Program. NCK co-
dziennie monitoruje stany produktow
leczniczych; jesli w ktoryms z Regionalnych
Centrow Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa
(RCKIiK) zmniejsza sig ilos¢ danego czynnika,
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to natychmiast sg one sprowadzane z innego
miejsca, gdzie jest ich wiekszy zapas, zeby
zapewni¢ pacjentom ciggly dostep do leku
i petne bezpieczenstwo —zaznaczadr n. ekon.
Sebastian Twaroég, dyrektor Narodowego
Centrum Krwi.

Waznym elementem bezpieczenstwa jest
system depozytéw: — W Polsce mamy 70
depozytow: 21 w RCKIiK oraz 49 w szpitalach,
na SOR-ach. To miejsca, gdzie sg zloka-
lizowane specjalne zapasy koncentratow
czynnikow Kkrzepniecia w odpowiedniej ilosci
przeznaczone do natychmiastowego uzycia
w sytuacjach nagtych. W przypadku nagtego
wystgpienia krwawienia pacjent z hemofilig
ofrzyma niezwtocznie potrzebny preparat —
zaznacza dyrektor Twardg.

NCK dba tez o organizacje nowoczesnego
modelu dostaw domowych, ktory polega na
dostarczaniu pacjentom produktéw leczni-
czych bezposrednio do miejsc ich zamiesz-
kania. Ponadto NCK wspoétpracuje meryto-
rycznie przy pracach dotyczgcych systemu
budowanego przez Centrum e-Zdrowie:
systemu e-Hemofilia, kiérego powstanie
przyczyni sie do zwiekszenia bezpieczenstwa
pacjentéw, poniewaz bedg w nim zapisane
wszystkie dane medyczne.

Waznym elementem dziatajgcego systemu
jest tez proces certyfikacji. — W ramach
Narodowego Programu zostat powotany ze-
Spot ekspertow, ktory przygotowat wytyczne,
mowigce o tym, jakie warunki powinien
spetni¢ osrodek, by moc ubiegac sie
o europejskg certyfikacje. Warto podkreslic,
ze przeprowadzone spotkania z kierownikami
osrodkow leczenia hemofilii wskazujg na duze
zainteresowanie certyfikacjg. Wobec tego
nalezy sie spodziewac, Ze za rok bedzie
wiecej certyfikowanych oSrodkow w Polsce —
zapewnia dyrektor Twardg.

Dostep do nowoczesnych lekow w lecze-
niu hemofilii

Eksperci podkreslaja, ze zaopatrzenie
w czynniki krzepniecia w Polsce jest na

bardzo wysokim poziomie. W ramach pro-
gramu profilaktycznego dla dzieci obecnie
jest mozliwo$¢ wyboru stosowanego
leczenia pomiedzy czynnikami krzepniecia,
lekiem ultra dtugodziatajgcym a lekiem
stosowanym podskérnie. Dorosli pacjenci,
jesli nie majg hemofilii powiktanej inhibi-
torem czynnika krzepniecia, sg na ogot
leczeni tradycyjnymi czynnikami krzep-
niecia. Rada Narodowego Programu Le-
czenia Chorych na Hemofilie moze podjgc
decyzje o zastosowaniu najbardziej kosz-
townych izaawansowanych lekow.
— W petni popieramy to, zeby pojawiaty sie
nowe opcje leczenia, jednak przede
wszystkim zaleZzy nam na tym, Zeby byty one
wprowadzane w ramach Narodowego
Programu, ktéry jest systemem zapew-
niajgcym nam bezpieczenstwo. JestesSmy
przeciw rozbijaniu Narodowego Programu
i wprowadzaniu programow lekowych, gdyz
Zaden program lekowy nie funkcjonuje w taki
Sposob, by zapewni¢ pacjentom bezpie-
czenstwo w takim stopniu, jak to robi
Narodowy Program, czyli dostepnos$é¢ do
lekéw w kazdym miejscu Polski i w takiej
ilosci, by leczy¢ krwawienie czy prze-
prowadzaé¢ zabiegi chirurgiczne. Pro-
gramy lekowe nie sg tez tak elastyczne.
Przerwanie leczenia, jego opoZnienie Ilub
prowadzenie w sposob nieoptymalny moze
skutkowa¢ Smiercig pacjenta lub ciezkim
kalectwem. Jestesmy wdzieczni ekspertom,
ktorzy przez lata rozwijali system leczenia
hemofilii, a takZze wszystkim osobom, ktdre
obecnie odpowiadajg za jego funkcjo-
nowanie, w tym Narodowemu Centrum Krwi.
Program dziata na bardzo wysokim po-
ziomie. Jako Polska mozemy prezentowac
go na arenie miedzynarodowej jako przyktad
skutecznego rozwigzania i by¢ dumni, ze
stworzylismy system, ktory tak skutecznie
chroni zycie osob chorych na hemofilie —
mowi prezes Bogdan Gajewski.
(na podstawie materiatéw prasowych
oprac. as)



Poziom czynnika odpowiedni do aktywnosci fizycznej

Przed kilkoma laty National Hemophilia
Foundation, amerykanski odpowiednik
naszego PSCH, opracowata klasyfikacje
réznych aktywnosci sportowych, ustawiajgc
je w kolejnosci alfabetycznej od Aquatics
(sporty wodne) po Zumba class (chodzi o na-
uke rodzaju aerobiku wykorzystujgcego tance
latynoamerykanskie). Sklasyfikowano ponad
80 aktywnosci sportowych lub zwigzanych ze
sportem, np. ,bycie cheerleaderkg”. Wszyst-
kie te zachowania oceniono zaleznie od
stopnia ryzyka z punktu widzenia osoby
obarczonej skazg krwotoczng. Klasyfikacja
zawiera piec¢ stopni:

1 (kolor ciemnozielony) = mate ryzyko

1,5 (kolor jasnozielony) = ryzyko mate do
umiarkowanego

2 (kolor zo6tty) = umiarkowane ryzyko

2,5 (kolor pomaranczowy) = ryzyko umiarko-
wane do wysokiego

3 (kolor czerwony) = wysokie ryzyko.

Dla naszych potrzeb dokonatem wyboru i
opracowatem tabele ze sportami bardziej nas
interesujgcymi. Oto ona:

STOPIEN RYZYKA

AKTYWNOSC

ptywanie

rower stacjonarny

spacery

koszykdéwka 1,5-2,5

jazda na tyzwach |-1,5—2,5-
jazda na rowerze 1,5-3

tenis 2

narciarstwo

siatkowka

pitka nozna 2-3

podnoszenie
ciezarow

Kilka lat pézniej grupa brytyjskich badaczy
podjeta prébe oceny, jaki poziom czynnika jest
konieczny do poszczegdinych typéw aktyw-
nosci sportowej. Na razie brak danych kli-
nicznych dotyczgcych poziomu zapewnia-
jacego bezpieczenstwo podczas uprawiania
réoznych dyscyplin sportowych. By zrobic
pierwszy krok w tej tematyce, postanowiono

najpierw zebra¢ opinie ekspertow. Zapro-
szono grono specjalistbw w dziedzinie he-
mofilii (5 hematologdw, 1 pielegniarke, 2 fi-
zjoterapeutdw i 1 przedstawiciela pacjentow)
i stosujgc metode SHELF wypracowang na
uniwersytecie w Sheffield opracowano wyniki
tak, by maksymalnie reprezentowaty wartosci
zgtaszane przez ekspertéw. Kazdy z nich
wskazat minimalny, a takze optymalny poziom
czynnika VIII, jaki jego zdaniem powinien
towarzyszy¢ danej aktywnosci. Opracowano
dwa warianty: dla oséb majgcych przynaj-
mniej jeden uszkodzony staw oraz dla os6b
bez zadnych zmian stawowych. Drugi wariant
pomine tutaj, jako majgcy minimalne od-
niesienie do sytuacji pacjentow w Polsce.
Koncowe wartosci podawano z doktadnoscig
do drugiego miejsca po przecinku. Po-
zwolitem sobie zaokragli¢ je do petnych liczb,
poniewaz w tym tekscie chce tylko za-
sygnalizowac pewne prawidtowosci.

Wskazany przez ekspertéw zakres war-
tosci (od minimalnego poziomu do poziomu
optymalnego w kazdym przypadku) wyglada
tak:

1 (niskie ryzyko): 7-12%
1,5 (ryzyko mate do
umiarkowanego): 11-18%
2 (umiarkowane ryzyko): 12-23%
2,5 (ryzyko umiarkowane
do wysokiego): 22-35%
3 (wysokie ryzyko): 47-64%

Te wartosci nalezy oczywiscie dodatkowo
modyfikowa¢ ze wzgledu na indywidualng
sytuacje pacjenta — przyktadowo jedna z naj-
bezpieczniejszych sposréd podanych tu
dyscyplin, ptywanie, moze okazaé¢ sie kio-
potliwa dla osoby majgcej powazne ktopoty ze
stawem barkowym.

Bytoby dobrze, gdyby osoby z hemofilig
planujgce jakg$ aktywnosSc¢ sportowg byty
w petni Swiadome, jakie zabezpieczenie
hemostatyczne jestim potrzebne w jej czasie.
Osoby stosujgce np. lek podskérny powinny
oceni¢, czy zapewniany przezen poziom
bedzie w petni bezpieczny; w razie potrzeby
moze warto siegng¢ po dodatkowe zabez-
pieczenie czynnikiem. Natomiast osoby
stosujgce profilaktyke czynnikiem powinny
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planowac¢ intensywng aktywnos¢ fizyczng

mozliwie wtedy, gdy poziom czynnika jest

najwyzszy, czyli stosunkowo krétko po jego

podaniu. Oczywiscie zawsze warto zasiegng¢
opinii naszego lekarza hematologa.

Adam Sumera

(korzystatem z publikacji: ,Playing It Safe:

Zmiany,

W poprzednim artykule wspomniatem
o organizacji National Hemophilia Foundation
(po polsku: Narodowa Fundacja Hemofilii),
bedgcej amerykanskim odpowiednikiem
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na He-
mofilie. Sprawdzajgc szczego6ty w anglo-
jezycznej Wikipedii, natrafitem na informacje,
ze nastgpita zmiana. W 2023 roku, po 75
latach dziatalnoSci pod nazwg, ktérg wymie-
nitem na poczatku, cztonkowie uznali, ze
niezbedna jest modyfikacja. Od sierpnia
2023 r. organizacja nazywa sie National

Bleeding Disorders, Sports and Exercise”,
National Hemophilia Foundation 2017;
Antony P. Martin i in., “Understanding
minimum and ideal factor levels for
participation in physical activities by people
with haemophilia: An expert elicitation
exercise”, Haemophilia 2020; 26:711-717

zmiany...

Bleeding Disorders Foundation (Narodowa
Fundacja Skaz Krwotocznych). Za zmiang
nazwy poszia takze konieczno$¢ wprowa-
dzenia nowego logo. Obecny symbol
przypomina wielobarwny kwiat i zapewne ma
symbolizowac¢ wielos¢ skaz krwotocznych,
ktorymi zajmuje sie organizacja.

a®%
<
1“

(as)

Terapia genowa w Szwajcarii

Negatywne wiesci zwigzane z terapig
genowg wspomniane w artykule na s. 2
dotyczg jedynie hemofilii A. Chorzy na
hemofilie B sg w duzo lepszej sytuaciji.
Jednym z pierwszych krajéw na Swiecie, ktéry
umozliwit swoim obywatelom dostep do tej
metody, jest Szwajcaria. 1 stycznia 2025 r.
tamtejszy Federalny Urzad Zdrowia Publicz-
nego wpisat na liste lekdw specjalnych terapie
genowg o nazwie Hemgenix, przeznaczona
dla dorostych pacjentéw z hemofilig B (poziom
czynnika IX ponizej 2%, brak inhibitora, takze
w przeszitosci). W ten sposdb pacjenci majg
szanse skorzystac z tego leczenia w ramach
swojego podstawowego ubezpieczenia zdro-
wotnego.

Ciekawy jest system ptfatnosci dla pro-
ducenta, firmy CSL Behring. Otéz jest ona
dokonywana w transzach po zrealizowaniu
pewnych wczes$niej okreSlonych wymagan
(uzyskany poziom czynnika IX, brak koniecz-
nosci korzystania z leczenia czynnikiem).
Firma otrzymuje zatem zapfate wylgcznie
w przypadku powodzenia terapii u danego
pacjenta.

Osoby z hemofilig B pragngce poddac sie
takiej terapii uzyskujg najpierw szczegétowe
informacje w swoim Os$rodku Leczenia
Hemofilii, odbywajg takze wyczerpujgcag
rozmowe z Komisjg Ekspertow ds. Terapii
Genowej Szwaijcarskiej Sieci Hemofilowej —
omawia sie ewentualne ryzyko, eksperci
wskazujg tez, co mozna jeszcze poprawic
przed terapig. Po uzyskaniu akceptacji Ko-
misji nalezy uzyskacC zatwierdzenie kosztéw
przez Kase Chorych leczgcg danego pa-
cjenta.

Po wstrzyknieciu wektora terapii genowej
nastepuje drobiazgowa kontrola — w pierw-
szych 12 tygodniach co tydzien, potem w od-
stepach miesiecznych, wreszcie co 3-6
miesiecy. Podanie wektora ma miejsce
w szpitalu w Bernie (Inselspital), ale wizyty
kontrolne pacjent odbywa juz w swoim
Osrodku Leczenia Hemofilii.

Te informacje znalezliSmy w biuletynie
Szwajcarskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie.

(na podst. ,SHG Bulletin” Friihling 2025
oprac. as)
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Glos szwajcarskiego pacjenta

Pozostanmy w Szwajcarii, korzystajgc z te-
go samego Zrodfa informacji. Jeden z tam-
tejszych chorych na hemofilie A, Kurt Schegg,
napisat list do redakcji, by podzieli¢ sie z ko-
legami swoim doswiadczeniem.

Poczagtek streszcze, bo opis jest doS¢
rozwlekty. Ten pacjent od czterech lat podaje
sobie raz w tygodniu Hemlibre. Przez ten czas
miat tylko jeden wylew do stawu skokowego.
Jego problem zaczgt sie od bolu zeba. Po-
szedt do dentysty, ten zrobit mu zastrzyk
znieczulajgcy, zbadat (chodzito o zgb wcze-
Sniej leczony kanafowo), przepisat antybiotyk
i uméwit na wizyte u specjalisty za dwa ty-
godnie. Spéjrzmy, co chory napisat dalej.

Krwawitem. Niewiele, ale bez przerwy.
Kiedy$ przeciez przestanie, jak po myciu
zebbw. Ale nie przeszio. To przeciez niemoz-
liwe, po byle zastrzyku znieczulajgcym.
W koncu nie wyrywali mi zeba! Obudzitem sie
o drugiej w nocy z ustami petnymi krwi.
Utworzyt sie pokazny skrzep. Hemofilik wie:
nie usuwac, odczekaé, bo inaczej cate krwa-
wienie zacznie sie od nowa. Moze ten skrzep
sie utrzyma i rano juz nie bedzie krwawito,
a potem skrzep sam odpadnie. No nie, jak
bardzo musze jeszcze dorosngé, zeby zro-
zumie¢, ze bez czynnika VIII nie dam rady?
Zapomniatem, ze mam hemofilie.

Nastepnego dnia zamoéwitem czynnik
(Elocta), 2 x 1500 jednostek. Najblizsza do-
stawa mozliwa jutro rano. Krwawitem dalej, ale

W ciggu dnia to tak bardzo nie przeszkadza,
bo caly czas potyka sie krew. Zle jest w nocy.
Budzisz sie w $rodku nocy — cisza i samot-
no$¢, mysli kiebig sie w gtowie. W pod-
Swiadomosci wracajg wspomnienia z prze-
sztosci, gdy jako dziecko miatem niekonczgce
sie krwotoki z nosa. (...) Jutro podam sobie
czynnik i po dwoéch dniach znowu zapomne,
ze mam hemofilie.

Powyzszy list redakcja opatrzyta komen-
tarzem eksperta, ktérym byt prof. dr. n. med.
Nicolas von der Weid z organizacji Swiss
Hemophilia Network (organizacji zrzeszajgcej
specjalistow medycznych i terapeutow zaj-
mujgcych sie hemofilig):

Pacjenci, ktérzy otrzymujg leczenie pro-
filaktyczne inne niz przy uzyciu czynnika
krzepniecia (np. emicizumabem / Hemlibrg),
majg stabilny poziom aktywnosci czynnika
VIIl okoto 15-20%. To wystarcza do efek-
tywnego zapobiegania krwawieniom w zyciu
codziennym, ale moze okazaé sie niewy-
starczajgce przy ostrych krwawieniach albo
w szczegolnych sytuacjach, np. przy (nawet
niewielkiej) operacji lub usunieciu zeba.
W takich przypadkach moze by¢ konieczne,
w dodatku do zwyktej profilaktyki Hemlibra,
wstrzykniecie ,awaryjnej” dawki czynnika VIII.

W takich szczegolnych sytuacjach albo
w razie watpliwosci nalezy sie zwréci¢ do
odpowiedniego Osrodka Leczenia Hemofilii.

(na podst. ,SHG Bulletin” Frihling 2025
oprac. as)

Szanse na nowe urzgdzenie do pomiaru poziomu czynnika

Trwajg prace nad nowym urzgdzeniem
EnzySystem, ktére moze umozliwi¢ szybki
pomiar aktywnosci czynnika VIII oraz ge-
neracji trombiny z niewielkiej prébki krwi —
réwniez w warunkach domowych. Wynik ma
by¢ dostepny w okoto godzine.

Zarowno pacjenci, jak i lekarze widzg w tym
rozwigzaniu duzy potencjat: tatwiejszy dostep
do monitorowania leczenia oraz wiekszg
kontrole nad terapig. Kluczowe znaczenie
bedzie mie¢ potwierdzona doktadnos¢ i
wiarygodnos$¢ wynikow.

(bg)

link do materiatu zrédtowego:
https://formative.jmir.org/2025/1/e77621
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Miedzy nami...

W tym numerze porozmawiamy z Radkiem
Kaczmarkiem. Radek urodzit sie w Polsce, ale
zdecydowat sie wyemigrowac do USA, aby
rozwija¢ sie zawodowo w dziedzinie $Scisle
zwigzanej z hemofilig. Cho¢ czytelnikom
Biuletynu jest juz znany, bo czesto publikuje
w nim artykuty natury medyczno-naukowey, to
Z pewnoscig zastuguje na szersze przedsta-
wienie.

Mariusz Sobczak: Czes¢ Radku! Opowiedz
prosze, czym sie zajmujesz.

Radostaw Kaczmarek: Jestem naukowcem.
Pracuje w laboratorium terapii genowych
i komérkowych. Badam r6zne zagadnienia
zwigzane z hemofilig i jej leczeniem. Moim
gtbwnym zajeciem jest badanie odpowiedzi
odpornosciowej na terapie genowe i substy-
tucyjne w hemofilii Ai B. W przypadku terapii
substytucyjnych za pomocg koncentratow
czynnikobw krzepniecia, odpowiedz odporno-
Sciowa prowadzi do wytworzenia inhibitorow
czynnika VIII lub IX. Z kolei odpowiedz
odpornosciowa na dostepne obecnie terapie
genowe na hemofilie A i B komplikuje kilka
réoznych aspektow dziatania wektorow wi-
rusowych AAV, ktére sg stosowane jako
noséniki prawidtowych kopii genéw kodujgcych
czynniki krzepniecia. Wiele ograniczen terapii
genowych za pomocg AAV jest zwigzanych
Z naszg wcigz niedostateczng znajomoscig
mechanizméw odpowiedzi odpornosciowej
na te terapie. W pracy probuje lepiej zro-
zumie¢ te mechanizmy, aby opracowac
skuteczne srodki zaradcze i nowe generacje
terapii genowych, ktére bedg mogty omijac te
przeszkody.

Czy to byt Twéj pomyst na zycie od mto-
dych lat, czy miates inne wizje swojej
mozliwej przysztosci?

Biologia i zdrowie cztowieka interesowaty
mnie od najmiodszych lat. Jako pacjent
i czesty bywalec szpitali chciatem w pefni
zrozumie¢, na czym polega hemofilia, jak to
sie dzieje, ze podawane leki hamujg krwa-
wienie, jak te leki sg wytwarzane, dlaczego
krwawienia powodujg uszkodzenia tkanek,
jak dziatajg miesnie i dlaczego zanikajg

w wyniku krwawien, jak je odbudowaé.
Pamietam ciggty niedosyt takich informacji,
zwlaszcza ze dostepne mi materiaty nie
poruszaty tych zagadnien wystarczajgco
szczegoOtowo. Miatem wrazenie, Zze petne
poznanie tych wszystkich zagadnien pozwoli
mi ,pokonac¢” hemofilie, a przynajmniej
dobrze sobie z nig radzi¢. Fascynowaty mnie
nowinki technologiczne. Juz wowczas moéwito
sie i pisato o terapii genowej i innych nowych
lekach. To dziatato na mojg wyobraznie.
Pierwsze mysli o tym, ze mogtbym sie kiedys
zajmowaé tymi zagadnieniami zawodowo,
pojawity sie pewnie wtedy. Pamigtam rowniez
pierwsze numery Biuletynu, gdzie $Swietej
pamieci prof. Lopaciuk, najwiekszy woéwczas
polski autorytet w dziedzinie krzepniecia krwi,
referowat pierwsze przetomowe wyniki badan
na zwierzetach z hemofilig, u ktérych udato
sie dlugotrwale podnieS¢ poziom czynnika
krzepniecia IX za pomocg wektorow AAV.
Nomen omen, gtdbwnym autorem tych prac byt
obecny kierownik mojego laboratorium, wtedy
mtody naukowiec pracujgcy z Kathy High,
pionierka terapii genowej hemofilii.

Jak oceniasz trudnos¢ w rozpoczeciu
dziatalnosci profesjonalisty za granica,
w szczegolnosci w USA?

Na pewno zalezy to od zawodu. Mobilno$¢
i wyjazdy na staze zagraniczne sg w pewnym
sensie wpisane w zawod naukowca. Poczgtki
byty dos¢ trudne, gtownie dlatego, ze wyjazd
do USA wigzat sie z organizacjg zycia na
nowo. To wymagato cierpliwo$ci i czasu.
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Pomocna byta obecnos¢ licznych innych
przybyszéw z catego Swiata, ktorzy mierzyli
sie z takimi samymi wyzwaniami po przy-
jezdzie i stuzyli pomocg w rozgryzieniu
wszystkiego.

Jak oceniasz system leczenia hemofilii
USA od strony pacjenta?

System leczenia w USA bardzo rézni sie od
ochrony zdrowia w Polsce i gdziekolwiek
indziej w Europie. To mnie troche martwito, ale
osrodek leczenia hemofilii w Indianapolis byt
na tyle pomocny w zatatwieniu wszystkich
formalnosci zwigzanych z dostepem do le-
czenia, ze moje obawy okazaty sie niepo-
trzebne. Byto to tez zwigzane z tym, ze w ra-
mach zatrudnienia dostatem dos¢ atrakcyjne
ubezpieczenie zdrowotne. Juz kilka tygodni po
przyjezdzie miatem mozliwos¢ wyboru no-
wego leku, ktéry zostat zatwierdzony przez
FDA zaledwie miesigc wczeéniej. Do dzi$
robig na mnie wrazenie powiadomienia
z o$rodka o mozliwosci zmiany leczenia
w zwigzku z tym, ze zaledwie kilka tygodni
wczesniej pojawit sie nowy lek. Poza tym
osrodek oferuje kompleksowg opieke w pet-
nym zakresie. Takie standardy widziatem
wczedniej tylko w nielicznych osrodkach
leczenia w Europie.

A jak oceniasz ten system od strony
lekarzy?

W ostatnich jedenastu latach pojawity sie
liczne nowe leki na hemofilie Ai B. Wiele z nich
nie jest nawet czynnikami krzepniecia, majg
inne mechanizmy dziatania, inne sposoby
podawania i inne korzysci i ryzyka niz trady-
cyjne leczenie. W USA dostep do nowych
lekow pojawia sie szybciej niz gdzie indziej na
Swiecie, dlatego lekarze majg duzg swobode
w doborze terapii, jesli pokrywa je ubezpie-
czenie. Wyzwaniem stato sie natomiast
podjecie w petni Swiadomej, wspdlnej decyzji
przez lekarza i pacjenta —zwlaszcza ze o wielu
najnowszych lekach wcigz sie wiele uczymy.

Wiem, ze kiedy$s zdecydowates sie po-
prawi¢ kondycje swoich stawéw za po-
moca sportéw. Jak poszto?

W czasach tych moich dzieciecych ,nauko-
wych poszukiwan”, o ktorych wczesniej

wspomniatem, nabratem przekonania, ze
poprawienie sity miesni polepszy dziatanie
stawow. Oprocz uszkodzen stawodw, duzym
problemem byta dla mnie stabo$¢ zwigzana
z zanikami mieéni, gtownie ud. Poziom
zaopatrzenia w leki nie sprzyjat wtedy
intensywnym ¢wiczeniom sitowym. Zalecano
nam gtéwnie ptywanie, ktére bardzo lubitem,
ale nie czutem wéwczas wiekszych korzysci
funkcjonalnych. Uwazatem, ze miesnie i sta-
wy wymagajg wiekszego wyzwania niz
ptywanie, zeby zmusi¢ je do wzrostu i wzmoc-
nienia. Szukatem wiec sposobu na bez-
pieczne wykonywanie ¢wiczen sitowych, tak
aby byty wystarczajgcym bodzcem do wzrostu
miesni. Udato mi sie to dzieki licznym
eksperymentom z réznymi ¢wiczeniami
w réznych zakresach ruchu, z matymi i duzymi
obcigzeniami, ktére pozwalaly mi na wyko-
nanie tylko kilku ruchéw. Z czasem pozwolito
mi to znaczgco zwiekszyc¢ site, poprawic ru-
chomos$é, réwnowage i postawe. Funkcjo-
nalnie pozwolito mi to na kilkukilometrowe
marsze, a nawet biegi, sprawne wchodzenie
po schodach i szybszg rekonwalescencje po
krwawieniach, ktére zdarzaly sie rzadzie;j.

Czy to byt rezultat, ktérego sie spodzie-
wates?

Jestem optymistg, ale to byto wiecej, niz sie
spodziewatem. Bytem uparty, ale nie miatem
pewnosci, ze to, co robie, zadziata. Dopiero
gdy zaczatem byé w stanie wykonywaé
wielostawowe ¢wiczenia z obcigzeniami, takie
jak przysiady, zauwazytem wyrazny wzrost
sity i masy miesni i zmniejszenie dolegliwosci
stawow. Przysiady byty ogdlnie uwazane wte-
dy za kontrowersyjne ¢wiczenie dla zdrowia
stawow kolanowych, a z drugiej strony za
¢wiczenie najbardziej skuteczne w budowie
sity i masy miesni czworogtowych, czyli
prostownikow stawow kolanowych. Uznatem,
ze ostrozne wykonywanie tego ¢éwiczenia, za
pomocg prawidiowej techniki, powinno zmi-
nimalizowac ryzyko urazu. Jest to przeciez
jeden z najbardziej naturalnych ruchéw, jakie
wykonujemy w codziennym zyciu, przy-
najmniej gdy nasze kolana sg sprawne.

Co uwazasz za klucz do osiggniecia do-
brych wynikow?

1



Systematycznos¢ i ¢wiczenia miesni catego
ciata, a nie tylko wybranych grup miesnio-
wych. Na naszg rownowage, mobilnosc¢ i ogol-
ng sprawno$¢ wptywajg nie tylko miesnie
czworogtowe, ale tez miesnie tydek, miesnie
dwugtowe ud, przywodziciele, migeénie po-
Sladkowe, a powyzej obreczy biodrowej
miesnie grzbietu i brzucha. Poza tym nie
nalezy gwattownie przetamywaé ograniczen
ruchowych zwigzanych z uszkodzeniem sta-
wu. Z drugiej jednak strony bardzo wazne jest
nieunikanie catkowicie takiego ruchu, ktérego
nie mozemy wykona¢, bo powoduje bol lub
dyskomfort. Kluczem do odzyskania funkcji
jestostrozne przesuwanie tej granicy dyskom-
fortu. Wiem tez, ze czasami trudno jest zna-
lez¢ czas na éwiczenia, ale zawsze lepiej jest
zrobi¢ cokolwiek, niz catkiem odpuscic i nie
zrobi¢ nic. Majgc troche doswiadczenia i ro-
zumiejgc, jakich ruchéw potrzebujg rézne
miesnie, mozna wykonac¢ warto$ciowy trening
majgc do dyspozycji tylko poditoge, ciezar
wiasnego ciata, krzesta i stét. Wazne, zeby
¢wiczenia staty sie nawykiem, jak mycie ze-
bow. Wiekszos¢ z nas nie zastanawia sie, czy
ma na to ochote i czy moze jednak odtozyc¢ to
do jutra albo nastepnego tygodnia, tylko po
prostu to robi. Tak samo nalezy myslec
o aktywnoscifizycznej.

Zdecydowanie sie zgadzam. Czy na koniec
mogtby$s nam powiedzie¢, czy jest cos,
co daje Ci kopniaka energii i motywacji
wzyciu?

Gdy widze choc¢by najmniejszy pozyteczny
wplyw mojej pracy, czy to w zyciu zawo-

dowym, czy prywatnym, jest to dla mnie
motywujgce. Miatem przyjemno$é uczest-
niczy¢ w badaniach podstawowych, trans-
lacyjnych i klinicznych. Hemofilia jest dyna-
micznym obszarem badan. Bylem wspot-
autorem publikacji danych z trzeciej fazy
proby klinicznej pierwszej zatwierdzonej
terapii genowej na hemofilie A. Dostarczyly
one kluczowych informacji na temat skutecz-
nosci i bezpieczenstwa stosowania wektora
AAVS w hemofilii A i sg szeroko cytowane.
Widze tez ciekawe nowe prace opierajgce sie
na wynikach moich badan podstawowych nad
mechanizmem powstawania inhibitora czyn-
nika VIIl. Wptyw na dziedzine miaty rowniez
moje dawne publikacje z czasow, gdy zaj-
mowatem sie zagadnieniami innymi niz he-
mofilia. To wszystko jest motywujgce, ale
musze przyznagc, ze od motywacji wazniejsza
jest samodyscyplina. Motywacja moze by¢
chwilowa, zwtaszcza ze pomiedzy sukcesami
czesto znajdujg sie pasma porazek. Wazne,
zeby sie tymi porazkami nie zniechecac
iwcigz szukac rozwigzan.

Dziekuje za wywiad, a czytelnikom zdradze
jeszcze, ze Radek byt laureatem nagréd
Amerykanskiego Towarzystwa Hemato-
logii (ASH), a takze dodatkowo petni role
eksperta od hemofilii i terapii genowych
w grupie roboczej Miedzynarodowego
Towarzystwa ds. Zakrzepicy i Hemostazy
(ISTH) i Radzie Medycznej Swiatowej
Federacji ds. Hemofilii (WFH).

rozmawiat Mariusz Sobczak

Hemofilia jako alibi

W drugim sezonie serialu kryminalnego
.Nieobecni” wyprodukowanego przez TVN
czes¢ akcji toczy sie w Holistycznym Osrodku
Rozwoju Personalnego, potozonym w gtebi
laséw. Jedna z bohaterek, Mila Gajda, pragnie
na wtasng reke pomac policji w toczgcym sie
Sledztwie i zgtasza sie do Osrodka, by pod
pozorem uczestnictwa w organizowanych tam
warsztatach prowadzi¢ wtasne dochodzenie.
Pewnego dnia trafia do pomieszczenia
w piwnicy, gdzie na stojgcym tam t6zku
znajduje mocno zakrwawiong posciel. Mila,

a wraz z nig kazdy widz, zaczyna podejrze-
wac, ze mogto sie tam wydarzyé co$ bardzo
Ztego.

Bytnos$¢ Mili w tym pomieszczeniu zostata
jednak zapewne odkryta, poniewaz tego sa-
mego dnia wieczorem witascicielka Osrodka,
petnigca tez role kierowniczki kursu, podczas
zgromadzenia wszystkich uczestnikéw szko-
lenia wygtasza interesujgcg nas kwestie:
»W nocy mieliSmy bardzo powazny wypadek.
Jeden z gosci nie poinformowat nas, ze cierpi
na hemofilie. Tak sie niefortunnie zdarzyto, ze
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dos¢ mocno sie zranit. Nie byliSmy na to
przygotowani. Byto naprawde niebezpiecznie,
stracit bardzo duzo krwi. Jest juz w szpitalu.
Mysle, ze jego zdrowiu nie grozi juz niebez-
pieczenstwo”.

Co6z, gdy policja sprawdzita wszystkie
pobliskie szpitale, okazato sie, ze nie przyj-

mowano tam ostatnio nikogo z hemofilig czy —
bez rozpoznania— po prostu z krwotokiem.
Co miato przestoni¢ to zmyslone ttuma-
czenie wykorzystujgce hemofilie, mozna
sprawdzi¢ samodzielnie. Serial jest dostepny
w jednym z serwiséw internetowych.
(as)

Kolejna tablica informacyjna w Matopolsce

Z radoscig pokazujemy kolejng inicjatywe
Radostawa Kamyckiego — przedsiebiorcy z re-
gionu, ktéry pomimo wtasnej walki z hemofilig
od lat aktywnie dziata na rzecz osb6b ze
skazami krwotocznymi. Na zdjeciu mozecie
zobaczy¢ kolejng tablice, ktora pojawita sie w
przestrzeni publicznej. To cze$¢ akcji informa-
cyjnej Radka realizowanejw catej Matopolsce,
majgcej przypominac o prostym, ale niezwykle
waznym gescie wsparcia.

1,5% podatku dla Polskiego Stowarzysze-
nia Chorych na Hemofilie to realna pomoc,
ktora przektada sie na leczenie, edukacje i co-
dzienne wsparcie pacjentéow. Jak poméc?
W swoim rozliczeniu PIT wpisz:

KRS: 0000169422
To nic nie kosztuje, a moze zrobi¢ ogromng

’ Polskig 5
Lo, .
| , ) s e

F 4 HEMOFILLQ' MOZNA e

KRS: 0000169427

hemaofilia.org.pl

17

réznice.

Kazda taka tablica to kolejny krok w strone
wiekszej Swiadomoséci i solidarnosci. Dzie-
kujemy wszystkim, ktorzy wspierajg, udo-
stepniajg i pomagajg nagtasniac te inicjatywe.

Razem mozemy wiece;.

(bg)

A na nastepnej stronie czeka jolka...
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci
— Bailtyk lub Adriatyk — w ich sktad wchodzg m.in. Tatry
— ha niej popisuje sie zongler i klaun — sitarozpedu
— niezadrukowana strona w ksigzce — koliste skrzyzowanie
— powies¢ z Kmicicem — pieknie przemawia
— duzy orzech na palmie — najwazniejszy w wojewddztwie podlaskim
— waga opakowania — 21 w kartach
— ma stolice w Teheranie — zdanie o czyms, sgd
— wystep muzyka — stroma, prawie pionowa $ciana skalna
— najwolniejszy chéd konia — trunek z gwiazdkami
— najnizsza cze$¢ nogi — instrument dety grajacy najnizej
— metal, ktory rdzewieje — kopulasty szatas Indian
— budka z gazetami — réwnoczesny wystrzat z kilku dziat
— zapowiada programy w radiu — dawny woreczek na pienigdze
— mebel w sypialni — pojemnik z dezodorantem do rozpylania
— ptaszcz zimowy — posazek, figurka
— wagwobz 0 mniej stromych zboczach — kraj ze $wietymi krowami

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 Onkologii i 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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