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1. Wprowadzenie

Niniejszy poradnik jest elementem programu szkolnego pod nazwag NIE
JESTEM INNY... MAM TYLKO HEMOFILIE, opracowanego z inicjatywy Pol-
skiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Poradnik ma na celu przy-
gotowanie szkét i placowek wychowawczych na przyjecie i prace z dzie¢mi
chorych na hemofilie.

Poradnik przeznaczony jest zaréwno dla nauczycieli, wychowawcow i per-
sonelu szkolnego, jak i organizacji, ktére poza opiekg nad dzie¢mi chory-
mi na hemofilie, zajmujq sie réwniez pokrewnymi skazami krwotoczny-
mi, w tym chorobg von Willebranda.

Zadaniem poradnika, opracowanego przez grupe specjalistow z dziedz-
iny medycyny, psychologii i wychowania fizycznego jest przekazanie
rzetelnej wiedzy na temat hemofilii oraz pokrewnych skaz krwotocznych
i dostarczenie praktycznych narzedzi do pracy z dzie¢mi. Dzieki szer-
okiemu ujeciu tematu, poradnik moze by¢ cennym zrdodtem informacji
dla wszystkich innych oséb zaangazowanych w opieke i proces edukacji
dziecka chorego na skaze krwotoczna.
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2. Stowo wstepu
Szanowni Panstwo!

Nazywam sie Bogdan Gajewski.
Jestem prezesem Polskiego Sto-
warzyszenia Chorych na Hemofilie
(PSCH), ktére reprezentuje cho-
rych na hemofilie w naszym kra-
ju. Nasze stowarzyszenie prowadzi
dziatania o charakterze eduka-
cyjnym pod hastem ,Profilaktykag
uratujmy ich przyszto$¢”. Jednym
z jego elementéw jest prezento-
wany w niniejszym poradniku pro-
gram NIE JESTEM INNY... MAM
TYLKO HEMOFILIE, poswiecony
pracy z dzie¢mi chorymi na
hemofilie.

Zrozumie¢ hemofilie

Hemofilia jest choroba, wokot kto-
rej panuje wiele btednych przeko-
nan i mitdow. Na przyktad, ze w wy-
niku skaleczenia chory na hemo-
filie wykrwawi sie na $mier¢. Istnie-
je rowniez zupetnie btedny poglad,
ze najmniejszy uraz moze byc
grozny dla pacjenta.
Rzeczywisto$c¢ jest zupetnie inna.
Hemofilia jest spowodowana bra-
kiem lub niedoborem jednego
z elementow skiadowych krwi,
odpowiedzialnego za jej krze-
pniecie. Przy stosowaniu odpow-
iednich lekéow podawanych we
witasciwych dawkach mozna
prowadzi¢ praktycznie normalne
zycie. W wielu krajach Europy,
w ktérych chorzy maja lepszy

dostep do czynnikéw krzepniecia
krwi, mogq oni studiowac, ksztat-
ci¢ sie w wymarzonych zawodach,
prowadzi¢ bardzo aktywne zycie,
w tym uprawiac sporty, co do tej
pory jest niedostepne dla chorych
w Polsce.

W naszym kraju sytuacja chorych
powoli ulega poprawie, jednak
wcigz jeszcze pozostaje wiele do
nadrobienia. Mam tu na mysli
zarébwno dostep do lekéw, jak
i wiedze spoteczng o hemofilii,
a takze inne dziatania podejmowa-
ne z mysla o tej grupie chorych.
Dlatego PSCH dazy do poprawy
sytuacji chorych na hemofilie
w Polsce, w tym przede wszystkim
dzieci. Zalezy nam na stworze-
niu im odpowiednich warunkdéw
do zycia, nauki i rozwoju, zaréwno
dzieki lepszemu dostepowi do le-
kéw, jak réwniez - co bardzo wazne
- dzieki zmianie sposobu postrze-
gania samej choroby.

Hemofilia i pokrewne skazy krwo-
toczne o zblizonym pochodzeniu
dotyczg stosunkowo waskiej grupy
chorych. Chodzi tu o okoto 4 tys.
0s6b, z czego niewielka grupe
stanowiag dzieci. Zrédtem choroby
jest btad genetyczny. Cho¢ hemo-
filia jest choroba dziedziczng, to
jednak wspomniany btad gene-
tyczny moze - wskutek mu-
tacji - wystgpi¢ samoistnie. Spory
odsetek przypadkow hemofilii ma
wiasnie taki charakter. Chciatbym
podkresli¢, ze hemofilia moze
pojawi¢ sie w kazdej rodzinie.
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Mozeby¢problememkazdegoznas.
Dlatego istotne jest lepsze pozna-
nie tej choroby.

Waznym elementem w poprawie
sytuacji chorych na hemofilie jest
profilaktyka i edukacja spoteczna.
Chcemy, aby osoby zdrowe zro-
zumiaty, czym jest hemofilia, gto-
wnie po to, by postrzegaty nas
i traktowaty w sposdb normalny -
bez nieuzasadnionego strachu.

Jest to szczegodlnie wazne w przy-
padku dzieci, ktére powinny miec
odpowiednie warunki do rozwoju
i nauki. Warunki, ktore umozliwig
im prace i realizacje marzen, ktére
pozwolg im sta¢ sie aktywnymi
uczestnikami zycia spotecznego.
Dlatego Polskie Stowarzyszenie
Chorych na Hemofilie prowadzi
szereg dziatan informacyjno-edu-
kacyjnych pod hastem ,Profilakty-
kg uratujmy ich przyszto$c¢”. Majq
one na celu zmiane sposobu po-
strzegania hemofilii. Chcemy, by
osoby, ktdére nie zetknety sie
z zagadnieniem tej choroby, nie
traktowaty jej jako strasznej tra-
gedii, skazujacej cziowieka na
wytaczenie z normalnego zycia, ale
jako skazy, ktora wymaga je-
dynie odpowiedniego leczenia.

To troche tak, jak w przypadku
0sO6b z wadg wzroku - moze ona
przeszkadza¢ w zyciu codzien-
nym, czasem uniemozliwia¢ wyko-
nywanie niektorych dziatan (ta-
kich jak prowadzenie samochodu,
ogladanie telewizji czy czytanie

ksigzek). Jednak dzieki okula-
rom lub soczewkom kontaktowym
jakos$c¢ zycia osoby z wadg wzroku
ogromnie sie poprawia. ,Oku-
larnicy” wiedza, ze musza nieco
bardziej uwaza¢ w niektérych sy-
tuacjach, aby nie naraza¢ sie na
niebezpieczenstwo, poza tym je-
dnak moga robi¢ w zasadzie
wszystko to, na co majq ochote.

Program
NIE JESTEM INNY...
MAM TYLKO HEMOFILIE

Dla zmiany podejscia do hemofil-
ii niezmiernie wazna jest wspo6t-
praca oséb dorostych - rodz-
icow dzieci chorych, nauczycieli
oraz catego personelu szkolne-
go. Osdb, ktore odgrywajg w pro-
cesie wychowawczym miodego
cztowieka ogromngrole, ksztattujac
jego sSwiatopoglad i samoocene,
a takze wptywajac na jego wiare
w  mozliwos¢ odnoszenia suk-
ceséw.

Panstwo wiecie to najlepiej -
przedszkole lub szkota jest dru-
gim, po domu rodzinnym, miej-
scem, w ktérym dziecko spedza
znaczacg czes¢ swojego zycia.
Chciatbym  podkresdli¢  znacze-
nie Panstwa pomocy w proce-
sie wychowania dziecka chorego
na hemofilie. Macie mozliwo$¢ na
co dzien obserwowac zachowania
dziecka, ktére czesto sg zupetnie
inne niz w domu. Dzieki temu
mozecie Panstwo dostrzegac wiele
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problemoéw i sytuacji, ktérych nie
znajq rodzice. Stajecie sie zatem
dla nich nieocenionym wsparciem
i pomocq.

W tym celu przygotowaliSmy dla
Panstwa program NIE JESTEM
INNY... MAM TYLKO HEMO-
FILIE, ktéry ma za zadanie nie tyl-
ko przyblizenie nauczycielom,
wychowawcom oraz osobom
pracujacym z dzieémi z he-
mofilig istoty choroby, ale row-
niez wsparcie ich w pracy
z chorymi dzieémi i ich ro-
dzicami. Chcemy, aby dzie-
ki temu mogty sie rozwija¢ w nor-
malny sposdb, podobnie jak ich
zdrowi koledzy.

Program NIE JESTEM INNY...
MAM TYLKO HEMOFILIE zostat
stworzony we wspotpracy ze spe-
cjalistami z réoznych dziedzin — me-
dycyny, psychologii i wychowania
fizycznego, aby zaprezentowac
mozliwie szerokie ujecie tematu
i dostarczyc¢ praktycznych narzedzi
do pracy z dzieémi z hemofilig.

Bogdan Gajewski

Prezes Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie

1
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3. O hemofiii, metodach jej le-
czenia i sposobach postepowa-
nia z chorymi dzie¢mi

- dr n. med. Jerzy Windyga

Hemofilia dotyczy matej grupy
spoteczenstwa - czestosc wyste-
powania hemofilii A w Polsce jest
szacowana na okoto 1:14 300
mieszkancow, zas hemofilii B - na
okoto 1:87 000 mieszkancow.
Z tego wzgledu choroba ta jest
mato znana i nie do konca ro-
zumiana.

Brak wiedzy powoduje, ze wokét
hemofilii urosty mity i fatszywe
przekonania. Na przyktad takie, ze
jezeli osoba chora skaleczy sie -
to wykrwawi sie i umrze lub tez,
ze po kazdym upadku lub urazie
musi wystgpi¢ krwawienie. Niew-
iedza rodzi podswiadomy strach
przed nieznanym, co nieraz pro-
wadzi do dyskryminacji czy nawet
szykanowania dzieci chorych na
hemofilie.

Dlatego tak wazne jest doktadne
poznanie choroby, aby w optyma-
Iny sposéb pomdc dzieciom w ich
rozwoju.

Czym jest hemofilia i inne ska-
zy krwotoczne?

Pierwsze wzmianki na temat dzie-
dzicznej skazy krwotocznej, na
ktérg choruja wytacznie mez-
czyzni, pojawiajq sie w pismach
zydowskich juz okoto 100 r. n.e.

Wediug jednej z zasad zydo-
wskich, chtopiec powinien zostac
zwolniony z zabiegu obrzezania,
jezeli jego dwaj starsi bracia
zmarli z powodu krwotoku w na-
stepstwie tego zabiegu. Zasade
te zastosowat stynny lekarz
zydowski  Mojzesz  Majmonides
(1135-1204) wobec syndéw z dru-
giego matzenstwa pewnej ko-
biety. Oznacza to, ze Majmoni-
des byt Swiadom zaréwno dziedzi-
cznego charakteru skazy krwoto-
cznej, jak i tego, ze chorobe prze-
kazuje matka. Takze arabski leka-
rz Albukaziz (1013-1106) opisat
rodzine, ktérej mescy cztonkowie
umierali z powodu krwotoku
w nastepstwie niewielkiego urazu.

Jako jednostka chorobowa hemo-
filia zostata scharakteryzowana
po raz pierwszy w 1803 r. przez
filadelfijskiego lekarza Johna Con-
rada Otto w traktacie naukowym
pt. An account of an haemorrhagic
disposition existing in certain fam-
ilie. Natomiast pierwszym, ktory
uzytterminu ,hemofilia”, byt Ho-
pff, lekarz z uniwersytetu w Zury-
chu. W 1828 roku opublikowat on
prace pt. Uber die haemophilie
oder die erb liche Anlage zu todli-
chen Blutungen. Badania prowad-
zone w latach 40. i 50. XX wieku
pozwolity wyodrebni¢ dwa rodzaje
hemofilii, ktore okreslono mianem
hemofilii A i hemofilii B.

Hemofilie nazywa sie niekiedy
chorobg krélewska, gdyz skaza tq
byto dotknietych kilku cztonkéow
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europejskich rodzin kroélewskich.
Leopold, ésme dziecko krélowej
Wiktorii, urodzony w 1853 roku,
chorowat na ciezkg hemofilie
i zmart w 31 roku zycia z powodu
pourazowego krwawienia $rodcza-
szkowego. Dwie cérki krélowej
Wiktorii, Alicja i Beatrycze, byty
nosicielkami hemofilii i przekazaty
chorobe m.in. krélewskim rodzi-
nom Hiszpanii i Rosji. Bodajze naj-
stynniejszym chorym na hemo-
filie byt syn cara Rosji Mikotaja II,
carewicz Aleksy, urodzony w 1902
roku.

Termin hemofilia A oznacza wro-
dzong skaze krwotoczng, spo-
wodowang zmniejszeniem akty-
wnosci  czynnika  krzepniecia
VIII(cz.VIII)wosoczu.Wzaleznosci
od stopnia niedoboru (cz. VIII)
wyrdznia sie hemofilie A ciezkg
(cz. VIII ponizej 1% normy),
umiarkowang (cz. VIII 1-5%)
i tagodng (cz. VIII 6-49%). Hemo-
filia B jest wrodzong skazg krwo-
toczng spowodowang zmniejsze-
niem aktywnosci czynnika krze-
pniecia IX (cz. IX) w osoczu. Podo-
bnie jak w przypadku hemofilii
A, wyrdéznia sie hemofilie ciezkg
(cz. IX ponizej 1% normy),
umiarkowang (cz. IX 1-5% no-
rmy) oraz tagodng (cz. IX 6-49 %
normy). O rozpoznaniu hemofilii
decyduje oznaczenie aktywnosci
odpowiedniego czynnika krzepnie-
Cia w osoczu.

Tak jak wszystkie cechy zalezne
od gendw sprzezonych z picig,

hemofilia pojawia sie gtéwnie
u mezczyzn, za$ kobieta przeka-
zujaca ceche jest jej nosicielka.
U wiekszosci nosicielek aktywnos¢
czynnika VIII lub czynnika IX oscy-
luje wokét dolnej granicy normy.
Niekiedy stwierdza sie jej istotne
obnizenie, prowadzace do wysta-
pienia objawdw skazy krwotocznej.
Moze sie tak sta¢ na przykiad
w nastepstwie odziedziczenia ge-
néw hemofilii od obojga rodzicow
(ojciec chory na hemofilie, matka
nosicielka). Obecnie, dzieki tech-

nikom analizy DNA  skutec-
zniej wykrywa sie nosicielstwo
hemofilii A.

Hemofilia objawia sie sktonnoscig
do krwawien o réznym umiejsco-
wieniu a obraz kliniczny hemofi-
lii B nie rézni sie od hemofilii A.
Dla ciezkiej postaci choroby
typowe sg krwawienia samoistne
(np. wylewy dostawowe, domie-
$niowe), za$ w postaci umiar-
kowanej i tagodnej - krwawienia
majq zwykle zwigzek z urazami,
zabiegami operacyjnymi lub
ekstrakcjg zebow.

Porod dziecka obarczonego ciezka
hemofilia zwykle nie powoduje
powikfan  krwotocznych. Skaza
krwotoczna ujawnia sie bowiem
zazwyczaj dopiero na przetomie
1 i 2 roku zycia, na przyktad
przedtuzonym krwawieniem po

skaleczeniu jezyka Ilub wargi.
Najbardziej typowym objawem
ciezkiej hemofilii sgq samoistne

krwawienia do stawéw. Ich poczg-

13
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tek przypada na 3-4 rok zycia.
Najczesciej wylewami krwi objete
sq stawy kolanowe, tokciowe i sko-
kowo-goleniowe. W ciqgu roku
chory na ciezkg hemofilie moze
dozna¢ okoto 20-40 takich
krwawien.

Do innych objawoéw ciezkiej he-
mofilii nalezg przedtuzone, upo-
rczywe krwawienia po zabiegach
operacyjnych, ekstrakcjach zebow,
krwawienia z przewodu pokar-
mowego (czesto zwigzane ze
stanem zapalnym btony $luzowej
lub dwunastnicy) oraz krwawie-
nia $rédczaszkowe. Najczestszg
lokalizacja krwawien u pacjentéw
obarczonych ciezka hemofilig sa
stawy.

Ostre krwawienie rozwija sie
w ciggu kilku godzin. Na poczatku
chory odczuwa pieczenie w stawie.
W ciggu kilku godzin zwieksza sie
napiecie torebki stawowej i nara-
sta bdl. Skéra nad stawem staje
sie gorgca, a ruchomos¢ stawu -
ograniczona. BOl nasila sie przy
probie wyprostowania stawu
i zmniejsza przy jego lekkim zgie-
ciu. Jesli w ciggu miesigca chory
doznaje wiecej niz 2-3 krwawie-
nia do tego samego stawu, mowi
sie o krwawieniu przewlektym.
Stale obecna wowczas w prze-
strzeni stawowej krew przyczynia
sie do zwyrodnienia chrzastki sta-
wowej i powoduje przerost komo-
rek btony maziowej stawu. Rozwi-
ja sie przewlekte zapalenie btony
maziowej (synovitis), a utrzy-

mywanie stawu w statym zgieciu
w celu zmniejszenia natezenia
boélu prowadzi do tzw. przykurczu
zgieciowego. W stawie postepujq
procesy witdknienia. Z czasem ule-
ga on deformacji, dochodzi do
zaniku sasiadujgcych grup mie-
$niowych, czyli tzw. artropatii
hemofilowej.

Leczenie hemofilii

Przyczyny hemofilii nie mozna
leczyé. Leczenie objawowe pole-
ga na uzupetnieniu niedoborowego
czynnika krzepniecia w o0soczu
chorego poprzez dozylne podanie
preparatu zawierajgcego cz. VIII
lub cz. IX. Leczenie to, okreslane
mianem substytucyjnego, stosuje
sie w okresie aktywnego krwawie-
nia oraz profilaktycznie, na przy-
ktad u chorych poddawanych za-
biegom chirurgicznym.

Nowoczesne leczenie hemofilii
zostato zapoczatkowane na prze-
tomie lat 60. i 70. XX wieku wraz
z wprowadzeniem do lecznictwa
liofilizowanych koncentratéw czyn-
nikow krzepniecia krwi (CFC).
Zastgpity one $wiezo mrozone
osocze i krioprecypitat, ktore
stanowity podstawe terapii sub-
stytucyjnej hemofilii przez ponad
20 lat. tatwos$¢ przechowywania
CFC (w temp. +2 do +80C przez 2
lata) oraz wygoda (kilkuminutowy
zastrzyk dozylny) i bezpieczenstwo
(brak objawdéw uczuleniowych)
ich stosowania sprawity, ze sub-
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stytucja niedoborowego czyn-
nika krzepniecia nie musiata
odbywac sie wytgcznie w warun-
kach szpitalnych. Pacjenci zaczeli
otrzymywac koncentraty do domu
(leczenie domowe), co pozwolito
znacznie skroci¢ czas miedzy
wystgpieniem objawdéw krwawie-
nia a wstrzyknieciem czynnika
(tzw. leczenie ,na zadanie”). Dzieki
liofilizowanym koncentratom, cho-
rzy na hemofilie mogli by¢ pod-
dawani nawet najwiekszym zabie-
gom chirurgicznym. Skuteczniej-
sza stata sie takze walka z in-
hibitorami czynnikéw VIII i IX.
Na poczatku lat 70. wprowad-
zono w Szwecji nowq forme
terapii, polegajacq na regularnych
wstrzyknieciach CFC w celu zapo-
biegania krwawieniom do stawow.

Kolejny znaczacy przetom w dia-
gnostyce i leczeniu hemofilii
nastapit z chwilg poznania stru-
ktury ludzkich gendéw czynnika
IX i czynnika VIII, odpowiednio
w 1982 i w 1984 r. Rozwdj biologii
molekularnej umozliwit nie tylko
identyfikacje mutacji prowadza-
cych do wystgpienia hemofilii, ale
takze pozwolit wykorzysta¢ meto-
dy inzynierii genetycznej do wy-
twarzania rekombinowanych czyn-
nikow krzepniecia krwi. Powszech-
nie w Polsce w leczeniu chorych na
hemofilie stosowane sg liofilizo-
wane osoczopochodne koncentra-
ty czynnikéw krzepniecia (CFC).
Preparaty przechowuje sie w lodo-
wce (w temperaturze +2 - +8 st.
C). Podawane sq one choremu po

ogrzaniu do temperatury poko-
jowej w postaci kilkuminutowego
zastrzyku dozylnego.

Leczenie profilaktyczne

Pod pojeciem pierwotnej profilak-
tyki nalezy rozumie¢ wieloletnie,
regularne iniekcje niedoborowe-
go czynnika krzepniecia krwi, za-
inicjowane przed wystgpieniem
uchwytnych zmian zwyrodnienio-
wych w stawach, w celu prewencji
wylewdw krwi do stawdw. Skutec-
zna pierwotna profilaktyka chroni
przed rozwojem artropatii hemo-
filowej - najbardziej charaktery-
stycznego objawu nie leczonej
ciezkiej hemofilii. Jesli dtugote-
rminowq profilaktyke inicjuje sie
u pacjenta z cechami artropatii,
to okresla sie ja mianem wtornej.
Wyrdznia sie jeszcze profilaktyke
krétkoterminowq, stosowang np.
u chorych poddawanych zabiegom
chirurgicznym.

Pionierskie badania profesor I.M.
Nilsson z Malmdé w Szwecji wy-
kazaty, ze do samoistnych krwa-
wien dostawowych nie docho-
dzi, jesli aktywnos$¢ cz. VIII/cz.
IX w osoczu chorego jest utrzy-
mywana caty czas powyzej 1%
normy. Aby osiggna¢ ten cel, Nil-
sson podawata chorym na hemo-
filie A cz. VIII w dawce 25-40
j-m./kg m.c. 3 razy w tygodniu,
zas$ chorym na hemofilie B cz. IX
w dawce 25-40 j.m./kg m.c. 2 razy
w tygodniu. Taki rodzaj dawko-
wania wynikat z witasciwosci far-
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makokinetycznych cz. VIII i cz.
IX, m.in. biologicznych czaséw
pottrwania.

Kwestig wcigz dyskutowang jest
czas rozpoczecia  profilaktyki.
W kilku badaniach zaobserwo-
wano, ze wiek w chwili wystgpienia
pierwszego wylewu krwi do stawu
u chorych na ciezka hemofilie wa-
ha sie od 0,2 do 5,8 lat. Dlatego
wielu autoréw uwaza, ze profila-
ktyki nie nalezy rozpoczynad
przed, ale po pierwszym krwa-
wieniu do stawu. Takg strategie
usprawiedliwia fakt, ze nawet
najskuteczniejsza profilaktyka nie
uchroni pacjenta z ciezkq hemo-
filig przed wystgpieniem co naj-
mniej kilku epizodéw krwawien
dostawowych. Ponadto opdznienie
profilaktyki o kilka miesiecy,
a niekiedy nawet lat, pozwala
w czesci przypadkéw  zrezy-
gnowa¢ z zakfadania cewni-
kéw do zyt centralnych - pro-
cedury nieodtacznie zwigzanej
z inicjacjq profilaktyki u naj-
mitodszych dzieci. Z drugiej strony,
nie mozna zapominac¢ o wynikach
badania holenderskiego, ktére
wykazato, ze kazdy rok zwitoki
w rozpoczeciu profilaktyki u cho-
rego, ktéry doznat juz pierwszego
wylewu krwi do stawu, doprowadzi
w 19 r.z. pacjenta do pogorszenia
stanu jego narzadu ruchu o 8%
w radiologicznej skali Peterssona.

Analiza wynikow duzych préb kli-
nicznych poréwnujacych pierwotng
i wtérng profilaktyke z leczeniem

».ha zadanie” u chorych na ciezkg
hemofilie wskazuje jednoznacz-
nie, ze liczba dostawowych wyle-
wow krwi jest mniejsza u cho-
rych otrzymujacych profilaktyczne
wstrzykniecia czynnikéow  krze-
pniecia. Niestety, koszty profila-
ktyki pierwotnej, co najmniej
dwukrotnie przewyzszaja koszty
leczenie ,na zadanie”. W Polsce
leczenie profilaktyczne jest wcigz
niedostepne, choé¢ w wielu kra-
jach europejskich, USA i Kanadzie
stanowi standard postepowania
w ciezkiej hemofilii.

Jak dotad nie wypracowano zgo-
dnego stanowiska co do czasu
zakonczenia  profilaktyki.  Cho¢
Swiatowa Organizacja Zdrowia
(WHQ) zaleca stosowanie profila-
ktyki przez cate zycie chorego,
wielu autoréw uwaza, ze z chwilg
ukonczenia przez chorego 18 r.z.
mozna  bezpiecznie  zakonczy¢
profilaktyke i rozpocza¢ leczenie
».ha zadanie”.

Dzieki leczeniu profilaktycznemu
osoby z hemofilia moga prowadzi¢
niemal catkowicie normalne zycie,
wielu z nich uprawia rézne dyscy-
pliny sportowe, za$ sama hemofil-
ia zaczyna stawac sie raczej ska-
zg niz choroba.

Postepowanie w razie wylewu
Dziecko chore na hemofilie zazwy-

czaj samo potrafi okresli¢, kiedy
rozpoczyna sie wylew. W miejscu,
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w ktéorym dochodzi do krwawie-
nia, odczuwa wowczas mrowienie
i ciepto. W przypadku mitodszych
dzieci (zwtaszcza ponizej 5 r.z.),
ktére jeszcze nie potrafig lub,
w obawie przed zastrzykiem, nie
chca poinformowa¢ o wylewie,
wazna jest obserwacja ich zacho-
wania, aby rozpoznac niepokojace
sygnaty.

Do takich sygnatéw nalezg m.in.:

e utrzymywanie przez dziecko kon-
czyny (tokie¢, kolano, staw sko-
kowy) w nienaturalnej pozycji,

e sygnalizowany bdl stawu podcz-
as wykonywania ruchéw,

e pojawienie sie obrzeku stawu,

e zmiana sposobu zachowania -
np. unikanie udziatu w zajeciach
ruchowych lub sportowych (ta-
kich jak bieganie, chodzenie),
uzywanie innej niz zazwyczaj
czesci ciata przy wykonywaniu
typowych czynnosci.

W przypadku wylewu pierwsza
pomoc powinna by¢ udzielona
w mozliwie najszybszym czasie,
aby zmniejszy¢ ilo$¢ utraconej
krwi i zminimalizowa¢ powstate
uszkodzenia. Wazne jest, aby
w szkole byly dostepne wszys-
tkie dane kontaktowe do rodzicow
dziecka oraz odpowiedniego osro-
dka leczenia chorych na hemofilie
czy lekarza prowadzacego. Do-
brze jest tez oméwi¢ z rodzicami

sposOb postepowania w przypadku
wystgpienia wylewu, gdyby kon-
takt z nimi byt utrudniony. Pozwo-
li to na dobre przygotowanie sie do
sytuacji i unikniecie paniki.

Starsze dzieci niekiedy potrafig
same podac sobie czynnik w razie
wylewu, w pozostatych przypa-
dkach, do czasu zrobienia zastrzy-
ku, mozna przytozy¢ do stawu wo-
rki z lodem (owiniete recznikiem
w celu unikniecia podrazniania
skory), gdyz zimno obkurcza na-
czynia krwionosne i dziata prze-
ciwbdlowo.

Wskazaniami do natychmiasto-
wego wezwania pogotowia sq:

e urazy gtowy, ktére mogg by¢
przyczyng wylewu
wewnetrznego,

e ztamanie kosci,
e gtebokie rany,

e nagty ostry bél, np. gtowy lub
brzucha.

Bezwzglednie nalezy tez powiado-
mi¢ rodzicbw lub opiekundw
dziecka, gdyz w sytuacji zagroze-
nia zycia zostanie ono przewiezio-
ne do najblizszego szpitala. Konie-
czny jest tez kontakt z wlasciwym
osrodkiem leczenia chorych na
hemofilie i skazy krwotoczne, wy-
mienionym w ksigzeczce chore-
go, aby specjalista hematolog
powiadomit szpital o odpowiednim
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sposobie postepowania.

Warto jednak podkresli¢, ze poza
wyzej wymienionymi sytuacjami,
dziecko moze i powinno chodzi¢
do szkoty, podobnie jak jego
réwiesnicy.

Zapobieganie wylewom
i wspétpraca z dzieckiem

Bez watpienia najlepsze rezul-
taty daje leczenie profilaktyczne.
Dodatkowo, u dziecka objetego
profilaktykq krwawien, zaleca-
ne sg Cwiczenia fizyczne, ktére
wzmacniaja miesnie i korzystnie
wptywajaq na ogdlny stan zdrowia
dziecka. Sita, elastycznos¢, réwno-
waga i koordynacja saq istotnymi
czynnikami zmniejszajacymi wy-
stepowanie urazéw, a tym sa-
mym roéwniez i wylewow. Dzieci,
ktére ¢wiczg i uprawiajg sporty,
sq pewniejsze siebie, tatwiej
nawigzuja kontakt z réwiesnika-
mi, sq pogodniejsze. To jest nie-
zmiernie wazne dla ich poczucia
integracji i przynaleznosci do
swojego srodowiska i ma wptyw na
proces powrotu do zdrowia.

Musimy zmieni¢ nasz sposéb
postrzegania dzieci z hemofiliq,
jak i samego schorzenia - podsta-
wowym warunkiem jest oczywiscie
korekta skazy, czyli podawanie
czynnika krzepniecia krwi, jednak
poza tym sa one catkowicie nor-
malnymi mtodymi ludZzmi. Powinny
cieszy¢ sie zyciem i realizowac

swoje marzenia jak wszyscy
ich koledzy i kolezanki. Nalezy
podkresli¢, ze mozliwos¢ udziatu
w lekcjach i zyciu szkolnym ko-
rzystnie wptywa na powrét dziecka
do zdrowia oraz jego o0godlny ro-
zwdéj. Duzo bardziej negatywne
skutki moze mie¢ poczucie izolacji
i odrzucenia.

Dr n. med. Jerzy Windyga

Kierownik Kliniki Zaburzen Hemosta-
zy i Chorob Wewnetrznych Instytutu
Hematologii i Transfuzjologii w War-
szawie, cztonek World Federation of
Hemophilia, International Society on
Trombosis and Haemostasis oraz Rady
Medycznej Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie.
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4. Dziecko chore na hemofilie w
szkole
- dr hab. med. Anna Klukowska

Hemofilia jest wrodzong skazg
krwotoczng zwigzang z niedoborem
VIII lub IX czynnika krzepniecia
krwi. W zaleznosci od tego mowimy
odpowiednio - o hemofilii A lub
hemofilii B.

Hemofilia nie jest czestq choroba.
W Polsce jest nieco powyzej 2000
chorych, z czego okoto 30% cho-
rych stanowia dziecii mtodziezdo 18
roku zycia. Hemofilia A wystepuje
6-krotnie czesciej niz hemofilia B.

Na hemofilie chorujg prawie wyta-
cznie chtopcy, sporadycznie choro-
ba moze dotyczy¢ dziewczynek.

Objawy choroby

Objawy i przebieg obu rodzajow
hemofilii sg takie same, uzaleznio-
ne od stezenia niedoborowego
czynnika krzepniecia krwi. Wyrdz-
niamy ciezkq posta¢ hemofilii,
ze stezeniem czynnika VIII lub
IX ponizej 2% normy, umiarkow-
anie ciezkg postac¢, w ktérej niedo-
borowy czynnik jest w granicach 2
do 5% normy oraz tagodng postac,
ze stezeniem czynnika wyzszym
niz 5% normy, a nizszym niz 50%
normy.

W ciezkiej postaci hemofilii wy-
stepujg krwawienia do stawow, naj-
czesciej kolanowych, skokowych

i tokciowych, po niewielkich nawet
urazach. Krwawienia te mogq
powtarza¢ sie, prowadzac do
postepujacego w czasie uszkodze-
nia stawéw. Wsréd innych charak-
terystycznych  objawdow  nalezy
wymieni¢ krwawienia do miesni,
tatwe siniaczenie sie, krwawienia
Zz nosa i dzigset po skaleczeniach.
Do niebezpiecznych, ale rzadko
wystepujacych krwawien nalezg
krwawienia  $rédczaszkowe, do
narzadéw jamy brzusznej i gardta.
Krwawienia po skaleczeniach skéry
nie s niebezpieczne.

W umiarkowanej postaci hemo-
filii krwawienia pojawiajgq sie po
wiekszych urazach, zabiegach ope-
racyjnych, a krwawienia do stawow
nie maja zwykle charakteru nawro-
towego i rzadko doprowadzaja do
trwatego uszkodzenia stawu.

W tagodnej postaci choroby krwa-
wienia wystepujq tylko przy wie-
kszych urazach. Przedtuzone i ob-
fite wystepuja po ekstrakcjach
zebdéw i zabiegach operacyjnych.
Po duzych urazach moga pojawic
sie wylewy krwi do miesni i spora-
dycznie réwniez stawdw.

Leczenie hemofilii

W leczeniu hemofilii stosuje sie
koncentraty czynnika krzepniecia
krwi VIII lub IX. Preparat prze-
chowuje sie w lodowce. Powinien
by¢ podany, zawsze dozylnie, jak
najszybciej po wystgpieniu krwa-
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wienia lub urazu. Coraz bardziej
rozpowszechnione leczenie domo-
we powoduje, ze rodzice dziecka
lub sam chiopiec w wieku mio-
docianym potrafi samodzielnie po-
dac¢ sobie koncentrat. Moze to wy-
kona¢ réwniez pielegniarka w szko-
le. Dodatkowo wskazane jest ozie-
bienie bolacego miejsca.

Skaleczenia wymagajq ucisniecia
krwawigcego miejsca gazikiem lub
nawet chusteczka. W przypadku
wiekszych zranien wymagajacych
zszycia rany, po zabezpiecze-
niu prowizorycznym opatrunkiem
nalezy dziecku jak najszybciej po-
da¢ koncentrat czynnika krzepnie-
cia krwi i przewiez¢ je na chirurgi-
czng izbe przyje¢ do najblizszego
szpitala lub tam, gdzie dziecko
zwykle jest leczone. Jezeli podanie
czynnika w szkole nie jest mozliwe,
preparat taki powinno dziecko
otrzymac natychmiast w szpitalu,
jeszcze przed zszyciem rany.

Przy krwawieniach z nosa, ktore
moga wystapi¢ po urazie, przy in-
fekcji lub z blizej nieokreslonej
przyczyny, czesto wystarczy diuz-
szy ucisk przewodu nosowego lub,
jesli to nie zatrzyma krwawien-
ia, zatozenie tamponu do nosa ze
spongostanu nasgczonego trom-
bing. Leki te powinny by¢ dostar-
czone przez rodzicow do szkoty
i przechowywane w miejscu do-
stepnym, w gabinecie pielegniar-
skim lub pokoju nauczycielskim.

Problemy psychologiczne dzie-
cka chorego na hemofilie

Chtopiec chory na hemofilie wie
dobrze o swojej chorobie. Wie,
czego nie powinien robi¢, aby nie
doszto do krwawienia. Mimo to
wylewy krwi wystepujq. Dziecko
cierpi, bo sg one bolesne. Chiopiec
chciatby uczestniczy¢ we wszy-
stkich  zabawach  rowiesnikow.
Chciatby by¢ taki, jak oni. Niestety,
nie moze gra¢ w pitke nozna,
koszykowke, biega¢ na czas. Wie
o tym, jednak czasem gra. Swia-
domie, aby nie odréznia¢ sie od
kolegow. Byc¢ takim, jak oni. Poczu-
cie innosci to najwiekszy problem
psychiczny chorego na hemofilie.
Nierzadko dziecko nie moze przyjs¢
do szkoty, bo zatrzymuje go bolesny
wylew krwi. Nie wystarcza jedno
przetoczenie czynnika krzepniecia.
Opuszcza kilka dni. Powstajq zale-
gtosci. Dziecko otrzymuje gorsze
stopnie. A przeciez dzieci chore na
hemofilie nie sq mniej zdolne niz
te zdrowe. Wymagajq zrozumienia
ich problemédw.

Miejsce dziecka chorego
na hemofilie w szkole

Dziecko chore na hemofilie w mia-
re mozliwosci powinno by¢ trakto-
wane tak, jak inne dzieci w klasie.
Musi chodzi¢ do szkoty. Jezeli jest
to mozliwe, dobrze aby sie uczyto
w mniejszej szkole. Nie mozna
zostawia¢ je w klasie na przer-
wie, aby nikt je nie uderzyt, nie
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przewrdcit sie, nie posliznat. Ono
tez musi mie¢ troche ruchu. Inne
dzieci muszg by¢ poinformowane
o chorobie dziecka, aby z jednej
strony nie stwarzaty niebezpiecz-
nych sytuacji, zdrugiej strony poma-
gaty koledze, jesli tego potrzebu-
je. Nie nalezy jednak podkreslac¢
na kazdym kroku, ze jest chore.

W razie nieobecnosci w szkole z
powodu krwawien koledzy powin-
ni informowac chtopca o przerobio-
nym materiale i zadanej pracy
domowej. Przy dtuzszych nieobe-
cnosciach, ktére mogaq sie zdarzy¢,
wymaga pomocy nauczyciela w fo-
rmie okresowego nauczania indy-
widualnego. Nie nalezy pobtazac
dziecku choremu na hemofilie zpow-
odu jego choroby, jednak wskazane
jest zrozumienie. Dobry kontakt
nauczyciela z rodzicami pomo-
ze we wiasciwej ocenie dziecka.

Chtopiec chory na hemofilie potrze-
buje ruchu. Dobrze rozwiniete mie-
$nie chronig stawy przed krwawie-
niami. Dziecko chore na hemofilie
nie powinno by¢ zwalniane catko-
wicie z lekcji wychowania fizyc-
znego. Nie moze ono wprawdzie
gra¢ w pitke nozng, ale moze
ptywac, gimnastykowac sie, grac
w ping-ponga. W ocenie jego trze-
ba uwzglednia¢ jego mozliwosci,
checi. Nie stosowac¢ sztywnych
kryteriéw ocen, takich jak dla dzie-
ci zdrowych.

Chory na hemofilie chciatby réw-
niez pojecha¢ na wycieczke szko-

Ing, poj$¢ do muzeum z Kklasa,
na zabawe szkolng. Trzeba mu
zapewni¢  dodatkowg  opieke.
Moze to by¢ matka lub ktos inny.
Chtopiec moze otrzymac profilak-
tycznie czynnik krzepniecia w dniu
wycieczki. Jesli wycieczka trwa
dtuzej, dziecko powinno mie¢ czyn-
nik ze sobg w przenosnej lodowce.
Preparat moze by¢ podany w ra-
zie krwawienia lub profilaktycz-
nie, co drugi dzien przez samo dzie-
cko, jezeli juz potrafi to robi¢, ma-
tke lub pielegniarke w miejscu,
gdzie odbywa sie wycieczka. Juz
chtopiec 10-12-letni moze nauczy¢
sie samodzielnego dozylnego po-
dawania czynnika krzepniecia.
I w tej sytuacji konieczny jest dob-
ry kontakt z rodzicami.

Dziecko chore na hemofilie, zwita-
szcza na ciezka posta¢ choroby,
nie moze w przysztosci wykonywac
ciezkiej pracy fizycznej. Musi by¢
tego Swiadome w okresie zdoby-
wania  wyksztatcenia. Czasami
trzeba mu pomdc w zrozumieniu
tego, w znalezieniu uzdolnien, ktére
szkota i rodzice powinni u dziecka
rozwijac.

Dziecko chore na hemofilie nie
zawsze opuszcza dzien w szkole,
kiedy jest klasdéwka, aby jej
unikngé. Moze rzeczywiscie miec
wylew krwi. Moze bardzo przezy-
wac¢ taka sytuacje. Stres jest
znanym czynnikiem, ktéry réowniez

moze powodowac krwawienie.
Naturalnie, jak kazde inne dziecko,
moze  wykorzystywaé chorobe
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dla wytlumaczenia nieobecnosci.
Zawsze nalezy rozwazyc¢ rézne sy-
tuacje, rozmawia¢ z dzieckiem,
starac sie z nim porozumiec.

Rzadko jest tak, ze dziecko chore
na hemofilie nie moze przez dtuz-
szy czas lub w ogdle chodzi¢ do
szkoty. Czasami w wyniku zanie-
dban w leczeniu, czasami wskutek
splotu niekorzystnych zdarzen.
Chiopiec taki korzysta z nauczania
indywidualnego w domu. Jednakze
i w takim przypadku nalezy zape-
wni¢ mu pewien kontakt z réwie-
$nikami przez uczestniczenie w nie-
ktorych zajeciach szkolnych, spot-
kaniach towarzyskich czy impre-
zach kulturalnych.

Kazde dziecko chore na hemofilie
ma wydang legitymacje chorego,
w ktorej zawarte jest rozpozna-
nie choroby, podstawowe informa-
cje o leczeniu oraz telefony osro-
dkéw leczacych, gdzie mozna uzy-
ska¢ dodatkowe informacje na
temat postepowania z chorym na
hemofilie. Dokument taki, lub le-
piej jego kserokopie, dziecko po-
winno zawsze nosic¢ przy sobie.

Jak kazde dziecko chore na
przewlekta, nieuleczalng chorobe,
chory na hemofilie przezywa okre-
sy frustracji, buntu, zatamania. Od
0sOb pozostajacych z nim w blis-
kim kontakcie, rodziny, nauczycieli,
personelu medycznego zalezy jego
rozwoj emocjonalny, samopoczucie
i rola, jaka odegra w spoteczenstwie
W przysztosci.

dr hab. med. Anna Klukowska

Ukonczyta studia na I Wydziale Lekar-
skim Akademii Medycznej w War-
szawie. Pracuje w Klinice Pediatrii, He-
matologii i Onkologii Akademii Medy-
cznej w Warszawie zajmujac sie przede
wszystkim dzie¢mi chorymi na ska-
zy krwotoczne, zaréwno w Klinice,
jak i ambulatoryjnie w poradni Skaz
Krwotocznych. Poradnia ma charakter
referencyjny, kierowane sg do niej
dzieci z catej Polski w celu potwierdze-
nia rozpoznania i rejestracji chore-
go oraz trudne, powikiane przypadki
w celu konsultacji i dalszego lecze-
nia. Jest specjalistaq drugiego stopnia
w zakresie pediatrii oraz hematologii
i onkologii dzieciecej. Uzyskata tytut
doktora nauk medycznych na pod-
stawie pracy ,Analiza zmian Kklinic-
znych wywotanych hemofilig u dzieci
w aspekcie ich adaptacji socjalnej” oraz
doktora habilitowanego medycyny po
opublikowaniu pracy pt. ,Badanie dia-
gnostyczne w ocenie stopnia zaawan-
sowania artropatii hemofilowej oraz
wskazan i skutecznosci synowektomii
izotopowej u dzieci”. Opublikowata
ponad 80 artykutdw naukowych nt.
leczenia hemofilii i zaburzen krze-
pniecia krwi w czasopismach medyc-
znych polskich i zagranicznych. Brata
udziat w wielu kongresach medycz-
nych o randze krajowej i zagranicz-
nej. Jest prezesem Fundacji Hemofil-
ia majacej na celu poprawe opieki nad
chorymi na hemofilie i inne wrodzone
skazy krwotoczne.
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5. Bezpieczna szkota dla dzieci
chorych na hemofilie
- Matgorzata Dorosz

Conalezyrozumiecprzezbezpie-
czenstwo w szkole?

Jest to stan przeciwny do zagrozenia
i moze by¢ rozpatrywany w kilku
aspektach, a mianowicie:

- aspekt higieniczny - zabezpiec-
zenie przed chorobami zakaznymi i
pasozytniczymi;

- aspekt fizyczny - zabezpieczenie
przed wypadkami i urazami;

- aspekt psychiczny - zabezpiec-
zenie przed przemoca, strachem i
lekiem.

W tym miejscu zajme sie bezpie-
czenstwem fizycznym i psychic-
znym.

Urazyuczniéwsagnarastajgcymprob-
lemem dla szkoty (Woynarowska,
1978). Ta sama autorka w podre-
czniku z 2000 r. napisata: ,Dane
pochodzace z réznych zrodet wska-
zuja, ze w ostatnim dwudziestole-
ciu szkotfa jest najczestszym miej-
scem urazéw dzieci i mitodziezy,
zwilaszcza gdy uwzgledni sie czas
pobytu w szkole (»ekspozycji« na
urazy)”.

Statystyka z lat poprzednich, np.
1997/1998 pokazata, ze na 111 tys.
wypadkéw wsréd ucznidw w szko-
le byto 81 $miertelnych i 1415 z cie-
zkim uszkodzeniem ciata. Najwie-
cej wypadkow zdarzyto sie w czasie
lekcji wychowania  fizycznego
(38%) oraz podczas przerw mie-
dzylekcyjnych (30%). Do najbar-
dziej niebezpiecznych miejsc nale-
zaty: sala gimnastyczna (28%),
boisko, korytarze i schody (22%)
(Olejko, 1999). Gitdwnga przyczynag
urazow zaistniatych w czasie przerw
miedzylekcyjnych byto: popchnie-
cie przez kolege, potkniecie na
schodach, zderzenie z otwartymi
drzwiami, spadniecie z poreczy
(Marciniak, 1997).

Z przedstawionych faktéw wynika
wniosek, ze zaréwno dzieci zdro-
we, jak i chore na hemofilie s na-
razone na urazy i wypadki w szko-
le. Jednakze konsekwencje wypa-
dkéw dla ucznidw chorych sg
bardziej przykre, gdyz s bardziej
grozne i powodujg dodatkowg
absencje, ktora i tak jest duza, bo
spowodowana samoistnymi wyle-
wami do stawdw i miesni.

Bezpieczenstwo - stan psychiczny lub prawny, w ktérym jednostka ma poczucie pewnosci
siebie, oparcie w drugiej osobie w sprawnie dziatajacym systemie prawnym; przeciwienstwo

zagrozenia”,

Dunaj B. (red.), Stownik wspotczesnego jezyka polskiego, Wydawnictwo Wilga, Warszawa

1996.
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Przyczyny wypadkow u dzieci
i mlodziezy

Czynniki, ktére wptywajg na pow-
stawanie  wypadkéow  mozemy
podzieli¢ na:

— endogenne - zalezne od osoby
poszkodowanej, a wiec pte¢ me-
ska, zwiekszona ruchliwos¢, mata
podzielno$¢ uwagi, nieumiejetnosé
oceny ryzyka i przewidywania jego
konsekwencji, lekkomyslnos¢, za-
chowania buntownicze, sktonnosé
do brawury, ciekawos¢, chec¢ im-
ponowania, obawa przed odrzuce-
niem, brak doswiadczenia oraz po-
czucia odpowiedzialnosci za zdro-
wie swoje i innych itd.;

— egzogenne - zalezne od $rodowi-
ska szkolnego, a wiec od warunkow
materialnych szkoty, organizacji
zaje¢ i przerw miedzylekcyjnych
z uwzglednieniem liczebnosci gru-
py, relacji réwiesniczych, nadzoru
ze strony nauczycieli ze szczegdl-
nym uwzglednieniem dzieci nara-
zonych na urazy.

Czynnikami zwiekszajacymi praw-
dopodobienstwo urazéw sa row-
niez:

e zte relacje rodzinne dzieci (nad-
opiekuncza matka Ilub rodzice
o wygoérowanych ambicjach),

¢ obnizona samoocena uczniéw,

e przecigzenie fizyczne i psychi-
czne uczniow,

e zbyt diugie przesiadywanie przed
komputerem i telewizorem,

¢ palenie papierosow i picie alkoho-
lu (Oblacinska i in., 1997).

Wptyw choroby na sytuacje
szkolng

Proces chorobowy dzieci chorych
na hemofilie powoduje, ze ich styl
zycia rozni sie od zycia dzieci zdro-
wych. Do utrudnien wynikajgcych
z tego procesu naleza:

— czeste i nieoczekiwane krwawie-
nia,

— koniecznos$¢ dozylnego podawa-
nia koncentratéw,

— czesta i dtuga absencja w szko-
le oraz okresowa lub trwata nie-
sprawnos¢ fizyczna.

Aby dzieci te mogty prawidtowo roz-
wijac sie, potrzebne jest zapewnie-
nie im bezpieczenstwa fizycznego
w mniej liczebnych klasach (tzw.
integracyjnych) oraz udzielenie im
duzego wsparcia emocjonalnego
przez rodzine, kolegdéw, nauczycieli,
pielegniarke, psychologa i peda-
goga szkolnego. Wspdlnie z rodzi-
cami szkota powinna ksztattowaé
osobowos$¢ kazdego dziecka, ze
szczeg6lnym uwzglednieniem po-
trzeb chorego dziecka i jego rodzi-
ny, ktoéra niejednokrotnie czuje
sie osamotniona i przyttoczona
ciezarem choroby.
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Rola szkoly w prawidiowym
rozwoju dzieci chorych na
hemofilie

W celu wytworzenia przyjaznej at-
mosfery i poczucia akceptacji przez
otoczenie dziecka zaréwno nauczy-
ciele, jak i uczniowie powinni byc¢
poinformowani o istocie choroby
i konsekwencjach urazu. Poucze-
nie  rowiesnikéw, jak nalezy
udzieli¢ pierwszej pomocy, gdy
tego wymaga sytuacja, uczy ich
odpowiedzialnosci i empatii (Klu-
kowska, 2000).

Nauczyciele powinni wykazac sie
szczegolng troska i opiekg, by cho-
ry uczen nie czut sie gorszy czy
izolowany od kolegdw.

Zalecenia dla nauczycieli wy-
chowania fizycznego

Jak wiadomo, sport jest bardzo
wazny w rozwoju dzieci. W aspe-
kcie psychospotecznym uczy wspodt-
pracy w zespole, petnienia okre-
Slonych rol, zapewnia zdobycie
umiejetnosci kreujacej wtasng 0so-
bowos$¢ i samoakceptacje. Nato-
miast w aspekcie fizycznym ¢éwi-
czenia zapewniajace site miesni sq
niezwykle istotne dla chorych na
hemofilie. Hematolodzy zgodnie
twierdza, ze silny ukfad miesniowy
zmniejsza  czestotliwo$¢ samo-
istnych  wylewéw odstawowych.
Cwiczenia uswiadamiaja ograni-
czenia ruchowe, ucza jak zapobie-
gac¢ niebezpiecznym urazom. Na-
uczyciele powinni mie¢ $wiado-

mos¢, ze dziecko chore na hemo-
filie musi unika¢ ¢wiczen grozacych
urazem, tj. pitki noznej, siatkéwki
czy koszykowki. Najbardziej wska-
zanymi sg ¢wiczenia ogdlne, pod-
noszace sprawno$¢ dziecka: pty-
wanie, jazda na rowerze czy wy-
brane ¢wiczenia na sitowni (Jamro-
zik).

Rola pielegniarki szkolnej

Pielegniarka  szkolna powinna
posiadac¢ niezbedng wiedze o cho-
robie i sposobach udzielania dzie-
cku pierwszej pomocy. Ponadto
powinna ona respektowac prawa
uczniéw jako pacjentow, do inty-
mnosci, prywatnosci ciata i tajem-
nicy medycznej. W gabinecie leka-
rskim powinny znajdowaé sie
odpowiednie leki (spongostan,
trombina). Wskazane byioby, aby
w lodéwce modgt znalez¢ sie kon-
centrat czynnika krzepniecia krwi,
ktorym chtopiec z hemofilig jest
leczony i ktéry zostatby podany
dozylnie dziecku zaraz po urazie
lub w chwili wystgpienia pierwszych
objawoéw wylewu krwi. Jezeli jest
to mozliwe, w razie wylewu krwi
lub urazu dziecko nalezy przewiez¢

karetkq pogotowia ratunkowego
do najblizszego szpitala, gdzie
otrzyma koncentrat niedobo-

rowego czynnika krzepniecia krwi,
i jednoczesnie powiadomi¢ o tym
rodzicow dziecka (Klukowska,
2000).
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Rola psychologa szkolnego

Poczucie bezpieczenstwa ucznidw
w szkole zalezy od klimatu w niej
panujacego. To, jak dziecko chore
na hemofilie bedzie funkcjonowato
w szkole, zalezy w duzej mierze od
relacji z psychologiem szkolnym,
ktorego gtdwnym zadaniem jest
udzielenie wsparcia psychicznego
i emocjonalnego uczniom.

Poprawa obrazu siebie poprzez
budowanie wiary we wiasne sity,
akceptacje  siebie, pozytywne
wzmacnianie dziatan dziecka, us-
wiadamianie, ze inni tez majq swo-
je mocne i stabe strony, ksztat-
towania witasciwego podejscia do
porazek w celu unikniecia przyjecia
postawy wycofujacej, ma isto-
tne znaczenie do prawidlowego
rozwoju  osobowosci  uczniéw,
a w szczegodlnosci tych najbardziej
potrzebujacych. Psycholog powin-
ien rowniez ktas¢ nacisk na ucze-
nie zdrowych dzieci tolerancji i wza-
jemnego szacunku. Za$ w kon-
taktach z rodzicami powinien pra-
cowa¢ nad poprawg ich negaty-
wnego nastawienia do szkoty i re-
lacji rowiesniczych, uswiadamiad
im, jak wazna rola w osigganiu
samodzielnosci i odpowiedzialno-
$ci jest stawianie witasciwych wy-
magan, poczgwszy od najmio-
dszych lat.

Kolejnym problemem dla dzieci
chorych na hemofilie jest przygo-
towanie do zawodu.

Psycholog, oceniajac mozliwosci

umystowe, predyspozycje i zainte-
resowania, moze mu pomoc W wy-
borze kierunku ksztatcenia. Wazne
jest takie pokierowanie uczniem
chorym na hemofilie, by konty-
nuowat nauke w szkole S$redniej
w celu uzyskania matury, a pozniej
wyksztatcenia wyzszego. W przy-
padku ucznidw mniej zdolnych -
wskazanie im takiego kierunku
ksztatcenia, po ktérym wykony-
wany zawdd nie bytby zbyt duzym
obcigzeniem dla zdrowia, np. fry-
zjerstwo lub fotografia. W razie
potrzeby psycholog moze pomdc
w zwolnieniu dziecka z egzaminow
kompetencyjnych ze wzgledu na
duzg absencje oraz mozliwosé
wystapienia krwawienia podczas
sprawdzianu.

Zaspokojenie naturalnej potrzeby
bezpieczenstwa (wolnosci od leku
i przemocy), poruszania sie w Sro-
dowisku uporzadkowanym i stabil-
nym pomoze dziecku w jego roz-
woju osobistym i spotecznym, pod-
noszac poczucie wiasnej wartosci i
osiggnieciu w zyciu dorostym nie-
zaleznosci.
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Matgorzata Dorosz

- psycholog, pedagog, terapeuta oraz autorka programoéw profilaktycznych i wy-
chowawczych szczegdlnie przeznaczonych do indywidualnej pracy z uczniem . Od
wielu lat pracuje z mtodziezg szkolng, prowadzi szkolenia rodzicdw i nauczycieli.
Od dwoch lat pracuje w SP Dzieciecym Szpitalu Klinicznym w Warszawie zajmujac
sie problemami pacjentéw onkologicznych i chorych na hemofilie oraz wsparciem
psychologicznym ich rodzin. W tym zakresie prowadzi rowniez szkolenia dla leka-
rzy, pielegniarek i rodzicéw chorych dzieci.
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Olejko J., Informacja o wypadkach dzieci i mtodziezy w szkotach i pla-
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6. Praca z dzieckiem chorym na
hemofilie i wspétpraca z jego
rodzicami

- Justyna Swiecicka

Szkota jest miejscem, gdzie dziecko
spedza sporg czes¢ swojego czasu
i dlatego stanowi wazny element
jego zycia. Sposdéb odbioru ucznia
przez rowiesnikdw i nauczycieli
niesie niezwykle wazng dla niego
informacja o tym, jak jest postrze-
gane. Kazde dziecko pragnie byc¢
lubiane i akceptowane przez na-
uczycieli i kolegow. Mowi sie, ze
inni ludzie sg dla nas lustrem. Bar-
dzo czesto na podstawie opinii i re-
lacji z innymi budujemy poczucie
wiasnej wartosci. Pierwsze dos-
wiadczenia szkole i przedszkolne
majg réwniez wplyw na relacje
dziecka ze Swiatem i na odbidr
Swiata przez dziecko. Moga wzbu-
dzac lek lub che¢ wspdtpracy i poz-
nania. Na podstawie informacji
uzyskanych od innych, dziecko
ksztattuje swojg samoocene oraz
przekonanie o wiasnych moz-
liwosciach i talentach.

Szkota jest tez miejscem, w ktérym
dzieci przebywajg bez opieki i na-
dzoru rodzicéw. I cho¢ rodzice bez
problemu moga $ledzi¢ postepy
swojej pociechy, to nie uczestniczg
aktywnie w codziennym zyciu dzie-
cka w szkole. Czasem jest tak,
ze dziecko inaczej funkcjonuje
w domu, a zupetnie inaczej zacho-
wuje sie w szkole. Bywa, ze jest
Swietne w kontaktach indywid-
ualnych z dorostymi: rodzicem

lub nauczycielem, a w grup-
ie réwiesnikow czuje sie niepewne
i zagubione.

Stad Panstwa codzienne obserwa-
cje i wspdtpraca z rodzicami na-
biera dodatkowego znaczenia.
Mozecie bycC i jestescie nieocenio-
nym zrédtem informacji dla rodzi-
coOw w procesie wychowawczym,
mozecie ich wesprze¢ i doradzic,
jak postepowac z dzieckiem. Tym
bardziej, ze wielu rodzicom moze
czesto brakuje wiedzy i odpowied-
nich umiejetnosci wychowawczych.

Praca z dzieckiem chorym na
hemofilie

Powyzej wskazane czynniki bez-
sprzecznie odnosza sie do dzieci
zdrowych, jednak nabierajg szcz-
egblnego znaczenia w przypad-
ku dzieci chorych, takich jak na
przyktad dzieci chore na hemofilie.

Chce bardzo mocno podkresli¢,
ze poza standardowym leczeniem
farmakologicznym, bardzo wazne
jest nastawieni chorego, jak i je-
go otoczenia. Dziecko chore na he-
mofilie, przy stosowaniu lekdw,
moze i powinno prowadzi¢ nor-
malne zycie. To dotyczy réwniez
sposobu traktowania go przez in-
nych ludzi.

Trzeba zacza¢ od uswiadomienia
sobie, czym jest hemofilia. To,
czego nie znamy, czesto wzbudza
w nas lek, powoduje, ze zaczyna
pracowac wyobraznia.
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Hemofilia wynika z btedu genety-
cznego, ktoéry polega na braku jed-
nego ze skitadnikédw krwi, odpo-
wiedzialnego za krzepniecie krwi.
To z kolei moze by¢ przyczyna
wewnetrznych wylewdéw, co jest
bardzo bolesne i uniemozliwia po-
ruszanie sie przez kilka dni. Jed-
nak poza zupetnie drastycznymi
przypadkami, jak np. operacja czy
powazne skaleczenie, hemofilia nie
stanowi zagrozenia dla zycia.
Nauczyciel takiego wucznia musi
by¢ przygotowany na rdzne py-
tania i sytuacje, poniewaz dzie-
ci zawsze mogqa zaskoczyé. Nie
mozna ignorowa¢ uwag i szeptéw
z konca klasy.

Tu nie chodzi o deprecjonowanie
tego schorzenia, ale uswiadomie-
nie, ze hemofilia powinna by¢
postrzegana bardziej w kategoriach
skazy, z ktérg nalezy sie nauczyc¢
zy¢. Nie wyklucza prowadzenia ak-
tywnego udzialu w zyciu codzie-
nnym. Wymaga pewnej uwaznosci.

Popatrzmy na dzieci z wadq wzroku.
Sama wada nie stanowi zagrozenia
dla zycia, jednak nie leczona, moze
w bardzo powaznym stopniu zycie
utrudni¢. Korekta tej wady w post-
aci okularéw czy szkiet kontakto-
wych i stosowanie sie do kilku pros-
tych zasad bezpieczenstwa pozwala
na normalne funkcjonowanie.

Tak powinnismy zacza¢ myslec o he-
mofilii. Nie podlega dyskusji, ze
konieczna jest korekta w postaci
lekdw. Jednak poza tym dziecko

powinno by¢ traktowane na ro-
wni ze swoimi rowiesnikami. Zasto-
sowanie sie do prostych regut i po-
moc w pewnych sytuacjach pozwo-
li na aktywny udziat w zajeciach.
Czasami potrzebne jest wyprzedze-
nie, ale przeciez dotyczy to wszyst-
kich dzieci. Kazdy z nas, kto prow-
adzi zajecia z dzie¢mi, kontroluje
sytuacje i stara sie przewidywad
skutki. Na tym polega réwniez rola
nauczyciela, opiekuna i psychologa
pracujacego z grupaq.

Tworzenie klimatu wspoétpracy
w klasie poprzez techniki pracy
z grupa i integracja grupy

Takie  przeksztaicenie naszego
myslenia o hemofilii jest bardzo
wazne. To od nas dorostych w zna-
cznym stopniu zalezy, jak dziecko
ze skazg bedzie traktowane przez
swoich kolegéw.

Jesli bedziemy je traktowac w nor-
malny sposdb, dajac mu takie same
mozliwosci i stawia¢ podobne wyz-
wania jak innym uczniom, to swojg
postawg bedziemy modelowac
pozytywne zachowanie u innych
dzieci i dorostych.

Rowne traktowanie dzieci chore
na hemofilie ma dodatkowg zalete.
Akcentujemy te zachowania, na
ktére najczesciej zwracamy uwa-
ge. Jesli zatem bedziemy prze-
wrazliwieni na punkcie hemofilii
i tym samym koncentrowali sie
na problemie i dziecku, to jest
duza szansa, ze ,zrobimy” z niego
osobe wymagajaca szczegdlnej
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troski. A to moze mie¢ wpltyw na
coraz wieksze poczucie innosci.
Im bardziej bedziemy je bronié
i usprawiedliwia¢, tym bardziej
inni beda chcieli dokuczy¢. Istnieje
duze prawdopodobienstwo, ze
taka osoba nie zyska zbyt wielu
przyjaciot.

Traktowanie dziecka chorego na
hemofilie na réwni z innymi uc-
zniami pokazuje dziecku, ze umie
i potrafi sobie radzi¢ réwnie dobrze
jak reszta klasy. Dotyczy to réwniez
wymagan szkolnych i relacji. Ozna-
cza to, ze normy i zasady dotyczace
wspotpracy, kolezenstwa, zachowa-
nia w szkole powinny obowigzywac
wszystkich uczniow. Nauczyciel ma
trudne zadanie, poniewaz musi by¢
réwniez wymagajacy wobec dziecko
chorego. Choroba nie usprawiedli-
wia tamania zasad i norm.

W tym procesie wazny jest rowniez
wpltyw na uczniéw zdrowych. Upo-
rzadkowanie relacji bedzie pozyty-
wnie wptywacé na atmosfere w kla-
sie. Wiedza przynosi zrozumien-
ie, oswojenie tematu prowadzi do
tolerancji. Uporzadkowanie relacji
przyniesie  korzysci  wszystkim
stronom.

Dzieci muszg sie lepiej poznac,
zeby sie polubi¢ i zaakceptowac.
Dlatego sitq jest praca w matych
grupach nad jakims$ zadaniem lub
celem.

Poznanie jest pierwszym krokiem

na drodze do akceptacji, zrozumie-
niaipolubieniainnej osoby. Wspdlna
praca, zabawa, dziatanie powodujq
zwiekszenie empatii i wrazliwosci
na kolege z klasy.

Komunikacja z rodzicami

Dodatkowg kwestig jest wspotpraca
z rodzicami. Doswiadczenie poka-
zuje, ze rodzice réznie reagujg na
chorobe dziecka. Jedni pomimo
trudnosci i ograniczen potrafig kon-
struktywnie wspiera¢ swoje dzie-
cko i zachecac¢ do osiggania celow
i stawiania sobie wymagan. Taka
postawa jest najbardziej pozadana,
bo tak, jak juz wczesniej wspomnia-
no — od nastawiania dziecka i jego
otoczenia w ogromnym stopniu
zalezy proces powrotu do zdrowia,
a takze jakos$¢ zycia pomimo pro-
blemoéw zwigzanych z choroba.

Zdarzajq sie jednak, i to catkiem
czesto, rowniez reakcje odwrotne.
Rodzice czujg sie przerazeni cho-
robg i swojg bezsilnoscig, z czym
wigze sie strach o dziecko i prze-
Swiadczenie, ze bez rodzicéw ich
pociecha sobie nie poradzi. W ta-
kich przypadkach rodzice stajg sie
nadopiekunczy. Wyreczajg dziecko
we wszystkim, patrza przez palce
na trudne zachowania. Pomimo
bezsprzecznie szczerych i podykto-
wanych mitoscig intencji, ksztattujg
cztowieka nieprzystosowanego, kté-
ry w zycie wchodzi z poczuciem
bezradnosci i bez wiary we wtasne
mozliwosci. Czesto potgczone jest
to z nadmierng kontrolg, a przeciez
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to wiasnie dziecko powinno nauczy¢
sie odpowiedzialnosci i dbania o sie-
bie.

W takich przypadkach pojawia sie
tym wieksza potrzeba Panstwa
zaangazowania. Majac lepsza i rze-
telng wiedze o hemofilii, mozecie
wspiera¢ rodzicbw w dziataniach
prowadzacych do samodzielnosci
dziecka. Raz jeszcze trzeba pod-
kresli¢, ze przy obecnym stanie
dostepnosci lekow, cho¢ jest on
WCigz jeszcze na poziomie nizszym
niz w innych krajach Europy, jak
rowniez  stosujgc  profilaktyke,
dzieci chore na hemofilie mogq
i powinny rozwijac¢ sie w taki sam
sposob, jak ich zdrowi réwiesnicy.

Swiadomo$¢  wiasnej  kompe-
tencji w tej dziedzinie daje site do
uporzadkowania relacji w klasie
czy szkole. Tu pojawia sie pytanie,
czy i ile nalezy przekazac¢ innych
dzieciom. Decyzja zawsze powinna
naleze¢ do dziecka i jego rodzicéw.
Jesli jednak przyjmiemy porow-
nanie hemofilii z wadgq wzroku,
sami znajdziemy wiele odpowie-
dzi na nurtujgce nas pytania i fa-
twiej nam bedzie rozmawiac z dzie-
¢mi. Zakazy i unikanie tematow
rodzi niezdrowe zainteresowanie
i niepotrzebng sensacje. Dlatego
warto by¢ otwartym na pytania
i w odpowiedni sposdéb zaspokoic
ciekawosc dzieci, aby zbudowac ich
zrozumienie i szacunek.

Wazne aby w relacjach z ro-
dzicami i dzieémi stara¢ sie

dokladnie wystucha¢ drugiej
strony. Stuchanie jest trudnag
sztuka. Umiejetnosci w tym
zakresie buduja pozytywne
relacje, powoduja zaufanie
i che¢ do wspétpracy.

Podsumowujac, hemofilia nalezy do
tego typu skaz, ktére bez watpienia
wymagajq leczenia, jednak poza
tym nie powinna ogranicza¢ nor-
malnego rozwoju dziecka. Wiele
zalezy od nastawienia wobec choro-
by - im bardziej bedzie ona dla
nas zrozumiata, tym tatwiej nam
bedzie traktowac jg jako jedynie
wade, co$ co sie po prostu czasem
zdarza.

Wazna jest wspodtpraca z rodzicami,
tak aby z jednej strony dyspono-
wac najlepszg wiedzg i by¢ przygo-
towanym na wszystkie potencjalne
trudne sytuacje, zas z drugiej stro-
ny, dzieki wiedzy i zrozumieniu
hemofilii, nauczyciele mogq lepiej
pomoc i wesprze¢ rodzicéw.

Justyna Swiecicka

Psycholog, od kilkunastu lat pomaga
dzieciom i rodzicom m.in. w Specjalisty-
cznej Poradni Psychologiczno-Pedago-
gicznej ,Uniwersytet dla Rodzicow”.
Prowadzi grupy dla dzieci szczegdlnie
uzdolnionych, warsztaty dla rodzicéw
dzieci z ADHD oraz szkolenia dla pra-
cownikow oswiaty. Cztonek Rady Fun-
dacji ,Cata Polska czyta dzieciom”.
Wspotpracuje z ,Twoim Dzieckiem”,
prowadzi konsultuje, pisze artykuty
do tygodnikéow i propaguje w radiu
i telewizji wiedze psychologiczna.
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7. Aktywnosc¢ sportowa u dzieci
chorych na hemofilie
- mgr Karol Scipio del Campo

Aktywnos$c¢ sportowa ma ogromne
znaczenie w profilaktyce uszkodze-
nia stawow i przynosi pacjentom
wiele korzysci w aspektach fizy-
cznych - poprawia site miesni czy
0golng sprawnos¢. Przyczyniajac
sie do ochrony stawdw, zapobiega
wylewom i w konsekwencji zmniej-
sza uposledzenie ruchowe.

Na jakos$¢ zycia pacjentow chorych
na hemofilie wptyw majg nie tylko
aspekty kliniczne, takie jak sche-
mat leczenia czy czestos$¢ wylewodw,
ale réwniez wsparcie spoteczne czy
poczucie wilasnej wartosci. Akty-
wno$¢ sportowa jest jednym ze
sposobow budowania wiezi spo-
tecznych, ma istotny wptyw na as-
pekty psychologiczne, jak np. po-
czucie wiasnej wartosci czy przy-
stosowanie spoteczne, jak réwniez
na rozwdj psychologiczny dzieci
chorych na hemofilie.

Ostatecznym argumentem  jest
rowniez fakt, ze aktywnosc¢ spor-
towa jest doskonatg forma ochrony
i wzmacniania zdrowia dla wszyst-
kich ludzi. Zrozumiate jest jednak,
ze u wielu oséb aktywnos$¢ sportowa
w odniesieniu do osob z hemofiliq
moze budzi¢ powazne watpliwosci
czy obiekcje. Dlatego wazne jest,
aby je rozwiac.

Zmiana sposobu postrzegania
hemofilii

Osoby chore na hemofilie, regular-
nie przyjmujac niedoborowy czyn-
nik krzepniecia krwi, sq w stanie
prowadzi¢ w petni normalne zycie.
Na Swiecie wiekszo$¢ z nich regu-
larnie uprawia sporty. W Polsce sy-
tuacja oséb z hemofilig ulega sto-
pniowej poprawie, jesli chodzi
o zaopatrzenie w leki, cho¢ jest
jeszcze odlegta od idealnej. Jednak
najwazniejsza zmiana musi nastg-
pi¢ w naszej mentalnosci i sposo-
bie postrzegania tej choroby.

Bardzo dobrym przyktadem przy-
taczanym przez moich kolegdéw jest
wada wzroku. Sama w sobie nie
stanowi zagrozenia dla zycia, jed-
nak brak odpowiedniego dziatania
(czyli badania i kontroli wzroku,
noszenia odpowiednich szkiet kore-
kcyjnych) moze w powazny sposéb
utrudni¢ normalne funkcjonowa-
nie. Noszac okulary i pamietajac
o kilku podstawowych zasadach
bezpieczenstwa, mozna w petni
cieszy¢ sie zyciem.

Podobnie ma sie sprawa z hemo-
filig — przy regularnym podawaniu
czynnika krzepniecia krwi, osoba
chora na hemofilie moze i powinna
zy¢ aktywnie. Szalenie wazna jest
réwniez sama aktywnos¢ fizyczna,
ktéra w Polsce jest ciagle jeszcze
mato popularna. Dlatego trzeba
kazda okazje wykorzystywaé¢ do
promowania i wpajania zachowan
prozdrowotnych, opartych na reg-
ularnych ¢wiczeniach.
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Potrzeba aktywnosci sportowej
musi by¢ rozbudzana juz od naj-
mtodszych lat. W okresie przed-
szkola, szkoty podstawowej, naj-
pézniej gimnazjum ksztattujg sie
postawy miodych ludzi, w tym ich
stosunek do sportu i regularnych
¢wiczen. To jest czas, kiedy Pafnstwo
mozecie im niezmiernie pomoc, bo
wowczas ksztattuje sie uktad kost-
ny i miesniowy, i mozna stosunko-
wo tatwo wprowadzi¢ potrzebne ko-
rekty.

Aktywno$¢ sportowa jako forma
profilaktyki jest szczegdlnie wazna
u dzieci i miodziezy z hemofilig.
Sita, elastycznos$¢, réwnowaga, ko-
ordynacja i propriocepcja (poczu-
cie ufozenia wlasnego ciata) sq
istotnymi czynnikami zmniej-
szajacymi wystepowanie urazéw -
a tym samym réwniez i wylewow.
Mocniejsze i sprawniejsze miesnie
daja lepsze oparcie ukfadowi ko-
stnemu. Dzieki temu stawy sg
stabilniejsze, a co za tym idzie -
odporniejsze na urazy. Poprawia
sie tez wydolnos$¢ i ogdlna kon-
dycja fizyczna, organizm jest le-
piej dotleniony i ogdlnie zdrowszy.

Rola szkoly w promowaniu
aktywnosci sportowej u dzieci
chorych na hemofilie

Czesto sie zdarza, ze rodzice w tro-
sce o dobro dziecka desperacko
starajg sie zdoby¢ dla niego zwol-
nienie z zaje¢ wychowania fizyczne-
go. Nie zdajq sobie niestety sprawy
z tego, ze takie postepowanie, par-

adoksalnie, dziala na jego nie-
korzys¢. Brak aktywnosci fizycznej
zaowocuje u ich dziecka w przy-
sztosci zwiekszeniem podatnosci
na urazy. Tak wiec takie poste-
powanie ma catkowicie odwrotny
skutek: rodzice chcieliby uchronic

dzieci przed potencjalnymi ura-
zami, ktérym mogtyby ulec na
lekcjach w-f lecz, niestety, sami

wptywajq na ich poézniejsze czestsze
wystepowanie.

Z tego tez wzgledu niezmiernie
wazna jest Panstwa rola. Wspot-
pracujecie z dzie¢mi na co dzien
i mozecie im poméc, uswiadamiajac
rodzicom, ze odpowiednio stoso-
wana aktywnos¢ sportowa bedzie
zbawienna dla zdrowia ich dzieci.

Zalecane i zabronione formy
aktywnosci sportowej

Na pewno natychmiast pojawi sie
pytanie, co dziecko chore na hemo-
filie powinno robi¢, a co jest dla
niego niebezpieczne.

Wbrew powszechnemu mniemaniu,
dziecko chore na hemofilie ma dos¢
szeroki wybor form aktywnosci
sportowej.
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Rys. 1. Hemofilia: zagrozenia zwigzane z brakiem aktywnosci fizycznej. Teorety-
czny cykl utrwalany przez siedzacy tryb zycia, prowadzacy do utraty funkcji ru-
chowych u osdb cierpigcych na hemofilie.

Siedzacy tryb zycia

- !

Ostabienie sity, rownowagi Zwiekszone ryzyko nadwagi
i koordynacji (BMI, % ttuszczu)
A A
A\ Y
Zwiekszone ryzyko Zmienione obcigzenie
urazow stawow

Wylew, uszkodzenie stawow

Unieruchomienie

Y
Siedzacy Ponowne wylewy;

trwate uszkodzenie stawow
tryb zycia

Utrata funkcji
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Nalezg do nich na przykifad:
e ptywanie, '

e spacery,

e gimnastyka, N

e tenis stotowy, o 4 .’

e rower stacjonarny, . / =

e elementy koszykdwki
(gra ,w kréla"),
e ¢wiczenia zwinnosciowe.

Dzieci chore na hemofilie nie mo-
gq uprawiac sportéw wyczynowych
oraz sportéw znacznie obcigzaja-
cych wybrane partie uktadu ru-
chowego. Musimy tez pamietad,
ze zbyt dlugie treningi mogq
prowadzi¢ do przetrenowania, co
w przypadku hemofilii grozi wyle-
wem domiesniowym. Czesto sie
zdarza, ze starsi chtopcy wykazujaq
catkowicie normalng aktywnosc
fizyczng. Wiedza juz sami, na ile
mogg sobie pozwoli¢ i sami dawku-
ja wysitek czy wybierajq sporty.

Oczywiscie zanim dziecko dojdzie
do takiej samoswiadomosci, po-
trzebuje, aby kto$ mu w tym
pomédgt i kontrolowat poczatkowe
préby samodzielnosci. Te role mo-
ze petni¢ nauczyciel wychowania
fizycznego lub zaje¢ korekcyjnych,
ktéry bedzie wspotpracowat z ro-
dzicami. Nalezy tez pamietac o kon-
sultacji z lekarzem prowadzacym
dziecko, z ktoérym najlepiej jest
ustali¢ taki program ¢wiczen.
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Korzysci spoteczne i emocjo-
nalne aktywnosci sportowej

Z aktywnoscig sportowg taczy sie
wiele korzysci, zaréwno dla zdro-
wia fizycznego, jak i rozwoju
emocjonalnego oraz spotecznego.
Dziecko, ktére osigga dobre wyniki
W pewnej dziedzinie zycia, staje sie
pewniejsze i podnosi swoje poczu-
cie wartosci. Dzieki udziatowi w za-
jeciach sportowych zyskuje ono
poczucie przynaleznosci do gru-
py i akceptacji spotecznej, ma mo-
zliwo$¢ robienia czego$ wspdlnie
z przyjaciétmi i wyjscia z samo-
tnosci.

Sukcesy w sporcie, nawet te naj-
drobniejsze, wplywaja réwniez
na budowanie poczucia wiasnej
wartosci. Zdolnos¢ i mozliwos¢ up-
rawiania sportow daje poczucie
bycia takim, jak inni, jak zdrowe
osoby i prowadzi do pozytywnej
samooceny, dodajac pacjentowi
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pewnosci siebie. Aktywnos$¢ spo-
rtowa ma tez pozytywny wptyw na
obraz witasnego ciata i kontrole nad
nim; dlatego tez pomaga radzi¢ so-
bie z problemami zwigzanymi ze
stanem zdrowia.

Dla dzieci w wieku szkolnym
bardzo waznym aspektem zycia
spotecznego jest sport i wszelkie-
go rodzaju gry towarzyskie. Pod-
czas takich kontaktow nastepuje
zawigzywanie nowych znajomosci,
tworzenie i poznawanie relacji
spotecznych, ale tez budowanie
swojej tozsamosci i pozycji wsrdd
réwiesnikéw. Chocéby z tych powo-
doéw koniecznie trzeba promowac
aktywnos¢ fizyczng wsréd dzie-
ci chorych na hemofilie. Pozbawie-
nie ich tego aspektu zycia spowo-
duje nieodwracalne zaburzenia
w przysztym - dorostym zyciu.
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Dlatego tak wazna jest w tym
zakresie rola dorostych - rodzicéw
i nauczycieli. Mogq i powinni by¢
wsparciem dla dziecka z hemofilig
poprzez zachecanie go do podej-
mowania nowych wyzwan i real-
izacji swoich marzen.

Mgr Karol Scipio del Campo

Rehabilitant w Klinice Pediatrii Akademii
Medycznej w Warszawie
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8. Proponowane ¢wiczenia dla dzieci chorych na hemofilie

Ponizej przestawiony jest zestaw prostych ¢wiczen dla dzieci chorych
na hemofilie do wykonania na lekcji przez nauczyciela wychowa-
nia fizycznego. Cwiczenia mozna wykonywa¢ WYLACZNIE wtedy, gdy nie
ma wylewu i PO catkowitym wchtonieciu sie wylewu.

Cwiczenia stawéw kolanowych

N
AR 4

1. Zginanie i prostowanie kolan 2. Prostowanie i zginanie ndg w ko-
(pieta po materacu) w pozycji siadu lanach w pozycji siedzacej na
prostego. krzesle z podparciem.
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$C

3. Zginanie kolan w pozycji lezacej
na brzuchu w mozliwie najwiek-
szym zakresie (nalezy podiozyc
woreczek pod brzuch).

T--e

5. Prostowanie nogi w kolanie,
stopa uniesiona (wytrzymac¢ 5 -
6 sekund) w pozycji siedzacej na
krzesle z podparciem.

4. W lezeniu na plecach, watek
pod kolanem - prostowanie kolan
naprzemiennie z wytrzymaniem do
5 - 6 - sekund.

6. Podnoszenie obu ndg ztaczonych
razem Ww pozycji siedzacej na
krzesle z podparciem (obcigzenie
stép woreczkiem do "2 kilograma,
dla sprawniejszych - woreczkiem
do 1 2 kg).
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= |

7. W lezeniu na plecach lub siadzie 8. Przysiady z oparciem plecéw przy
prostym - watek pod kolanem $cianie - nie przekraczac kata pros-
- prostowanie nogi w kolanie tego w kolanach.

z obcigzeniem na stopie do 1 kg.

9. W lezeniu na plecach lub siadzie 10. Stanie przy drabince, rece

prostym podcigganie stopy ,na sie- na wysokosci barkow trzymajg

bie”. drabinke - stawianie stopy na 1,
nastepnie 2-3 szczeblu drabinki.
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A
11. Pozycja wyjsciowa jak wyzej — 12. W lezeniu na brzuchu (np. na
zginanie nogi w kolanie do maksy- skrzyni) prostowanie reki w tokciu
malnie 90 stopni. z ciezarkiem (maksymalnie 1 kg).
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9. Najczesciej zadawane
pytania
- lek. med. Joanna Zdziarska

1. Czym jest hemofilia?

Hemofilia to skaza krwotoczna,
czyli choroba objawiajaca sie
zwiekszong tendencja do krwawien.
Jej przyczyng jest wrodzony nie-
dobor jednego z czynnikéw krze-
pliwosci krwi: czynnika &ésmego
(hemofilia A) Iub dziewiatego
(hemofilia B). Hemofilia dziedziczy
sie w sposéb sprzezony z ptcig (co
oznacza, ze przenoszg jq kobiety,
a chorujg praktycznie wytacznie
chiopcy). Choroba trwa cate
zycie. Wyrdzniamy kilka postaci
hemofilii: tagodng, umiarkowang
i ciezkq. W postaci ciezkiej chorzy
doswiadczajq licznych wylewdw
dostawowych, ktére w przysztosci
moggq doprowadzi¢ do nieod-
wracalnego uszkodzenia stawdw
i kalectwa. Wylewy dostawowe
zwykle pojawiajq sie samoistnie,
bez wyraznej przyczyny. Po silnych
urazach mogg pojawiac sie rozlegte
siniaki, krwiaki, a nawet krwoto-
ki wewnetrzne. W postaci tagodnej
i umiarkowanej wylewy dostawowe
pojawiajq sie bardzo rzadko, a do
krwawien dochodzi wytacznie po
urazach.

2. Jak mozna leczy¢ hemofilie?

Na obecnym etapie medycyny nie
jest mozliwe catkowite wylecze-
nie hemofilii. Chorzy na hemofilie
muszg by¢ leczeni koncentrata-

mi czynnikéw krzepniecia. Jezeli
dojdzie do wylewu dostawowego
lub innego krwawienia, nalezy jak
najszybciej dozylnie poda¢ lek.
Chorzy na hemofilie sg objeci lecz-
eniem domowym, co oznacza, ze
posiadajag w domu zapas czynni-
ka krzepniecia. Z wiekiem chtopcy
uczg sie samodzielnie podawac
sobie lek. W razie koniecznosci
wykonujg sobie zastrzyk lub czyni
to rodzic albo pielegniarka - jest to
tak zwane leczenie ,na zadanie”.
Najlepszym sposobem leczenia
hemofilii jest profilaktyka, ktora
polega na podawaniu czynnika re-
gularnie, zanim dojdzie do krwawie-
nia.

Koncentraty czynnikow krzepniecia
sq produkowane z krwi dawcow
i musza by¢ poddawane skompli-
kowanym procesom oczyszczania,
aby uniknac¢wielugroznych zakazen.
Bezpieczniejsze i nowoczesniejsze
sq czynniki rekombinowane, pro-
dukowane metodami inzynierii
genetycznej (nie z krwi ludzkiej).

3. Czy chorzy na hemofilie
musza mie¢ wykonywane zas-
trzyki?

Czynniki krzepniecia to biatka
krazace we krwi cztowieka. Lekow
stosowanych w hemofilii (kon-
centratdw czynnikédw krzepniecia)
nie mozna podawaé¢ doustnie.
Muszg one trafi¢ bezposrednio do
krwi. Chorzy na hemofilie powinni
przyjmowac¢ czynnik zawsze, gdy
dojdzie u nich do wylewu (czasem
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trzeba podac kilka dawek leku).
Jezeli sg leczeni profilaktycznie,
wykonujg sobie zastrzyki zwykle
2-3 razy w tygodniu.

4. Czy dzieci chore na hemofilie
wygladaja inaczej niz ich ro-
wiesnicy?

Prawidtowo leczone dzieci chore na
hemofilie (czyli leczone profilaktyc-
znie) nie réznig sie pod wzgledem
wygladu ani sprawnosci fizycznej
od innych dzieci. Jednak te, u ktoé-
rych czesto dochodzi do wylewdw
dostawowych lub ktére sg niepra-
widtowo leczone, majq ograniczo-
ng sprawnos¢ fizyczng i mogg mied
widoczne znieksztatcenia stawodw.

5. Co nalezy zrobi¢, jezeli
dziecko chore na hemofilie
skaleczy sie?

Zwykte skaleczenia nie sg grozne.
Nalezy dtugo uciska¢ miejsce zra-
nienia i zatozy¢ jatowy opatrunek.
Rana przestanie krwawi¢ i zagoi
sie bez koniecznosci podawania
czynnika. Niewielkie skaleczenia,
zadrapania i siniaki nie sg niebez-
pieczne dla dzieci z hemofilig i nie
wymagdajq leczenia. Nie nalezy bac
sie, ze dziecko chore na hemofilie
wykrwawi sie z powodu skalecze-
nia.

6. Jak rozpoznaé¢ krwawienie
dostawowe lub domiesniowe u
dziecka chorego na hemofilie?

Starsze dziecko samo zgtosi, ze
wylew sie rozpoczyna, pomimo
tego, ze nie bedzie on jeszcze
widoczny (dziecko odczuwa ucisk
i mrowienie w stawie). Mtodsze
dzieci czesto nie umiejg rozpoznac
rozpoczynajacego sie krwawienia.
Czasem dziecko celowo nie infor-
muje o krwawieniu, poniewaz oba-
wia sie zastrzyku lub nie chce
traci¢ interesujacych zaje¢ (np.
przerywac¢ zabawy). Mozemy jed-
nak zauwazy¢, ze chiopiec staje
sie mniej aktywny, unika chodze-
nia lub poruszania jedna z konczyn.
Moze trzymac reke lub noge w nie-
naturalnej pozycji, nie porusza
nig swobodnie. W miejscu wylewu
skéra robi sie cieplejsza i powoli
narasta opuchlizna.

Najczesciej do krwawien dochodzi
w obrebie stawu kolanowego, to-
kciowego lub skokowego.

7. Co zrobié, jezeli u dziecka
chorego na hemofilie dojdzie
w szkole do krwawienia, wy-
lewu dostawowego Ilub dozna
ono urazu?

Nauczyciele powinni z wyprzedze-
niem uzgodni¢ z rodzicami dziecka
sposob postepowania w nagtych
wypadkach. Pracownicy szkoty
muszg znac telefon rodzicéw oraz
hematologa, pod ktérego opiekg
pozostaje dziecko. Nauczyciele
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powinni ustali¢ z rodzicami, czy
w szkole bedzie przechowywany
czynnik na wypadek krwawienia
oraz kto w razie potrzeby poda lek:
sam chory (jezeli potrafi), rodz-
ic czy pielegniarka. W pewnych sy-
tuacjach samo podanie czynni-
ka nie wystarcza i trzeba wykonac¢
dodatkowe badania w szpitalu (np.
w przypadku urazu gtowy lub silne-
go urazu brzucha).

Dzieci potrafiaq samodzielnie okre-
$li¢ moment, w ktérym rozpoczy-
na sie wylew dostawowy. Wazne
jest wowczas, aby jak najszybciej,
bez niepotrzebnej zwtoki podac lek.
Dzieki temu wylew cofnie sie juz
we wczesnej fazie, dziecko bedzie
mniej cierpiec i nie bedzie zmuszo-
ne opuszczac zaje¢ w szkole.

8. Co sie stanie, jezeli dziecku
z hemofilia nie poda sie leku?

Nieleczony wylew dostawowy po-
woduje bardzo silny bél. Staw sta-
je sie coraz bardziej opuchniegty,
ciepty, poruszanie konczyng sta-
je sie niemozliwe. Taki wylew
ustepuje bardzo dtugo i przyspa-
rza dziecku duzo cierpienia. Kazdy
wylew dostawowy powoduje po-
nadto nieodwracalne zmiany w sta-
wie (zwyrodnienia), ktére w przy-
sztosci moga sta¢ sie przyczyng
kalectwa. Im wczesdniej zostanie
podany lek, tym szybciej dziecko
powroci do sprawnosci.

Nieleczone krwawienie wewnetrzne
lub w obrebie gtowy moze nawet

doprowadzi¢ do $mierci. Jezeli
mamy watpliwosci, czy w konkretnej
sytuacji podanie leku jest koniec-
zne, nalezy to zrobi¢. Niepotrzebne
podanie czynnika krzepniecia nie
jest dla chorego na hemofilie szko-
dliwe.

9. Jakie czynniki maja wplyw
na czestos¢ wystepowania
wylewow?

Czesciej moze dochodzi¢ do wyle-
woéw w okresach stresu, prze-
meczenia lub zwiekszonego wysit-
ku. Niektorzy chorzy odczuwajg
nasilenie dolegliwosci w niektoérych
porach roku, np. czesciej dochodzi
u nich do wylewéw wiosng Iub
jesienig. Nie jest to jednak reguta.

Ponadto u kazdego dziecka z he-
mofilia w niektérych stawach do-
chodzi do wylewdw czesciej niz
w innych. Proces zwyrodnienia
stawu, ktéry rozpoczyna sie juz po
pierwszych wylewach, sprawia, ze
taki staw staje sie bardziej podatny
na kolejne krwawienia.

10. Czy dieta ma wpfyw na
hemofilie?

Nie ma specjalnych zalecen diete-
tycznych dla dzieci z hemofilig,
powinny one odzywiac sie zdrowo
i racjonalnie, podobnie jak wszy-
stkie dzieci. Chorzy na hemofilie
powinni unika¢ nadwagi, poniewaz
zwieksza ona obcigzenie stawow.
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11. Czy dziecko chore na
hemofilie moze spedzac
przerwe lekcyjna razem z inny-
mi dzie¢mi?

Tak, dziecko chore na hemofilie
powinno spedzac przerwy lekcyjne
z innymi dzie¢mi. Nalezy jednak
poinformowa¢ dzieci, ze w przy-
padku hemofilii grozne moga byc¢
wszelkie urazy, zwiaszcza gilowy
i brzucha. Podczas zabaw i gier
zespotowych dzieci muszg by¢ wiec
szczegolnie ostrozne.

12. Czy dzieci chore na hemofilie
moga uprawiac sporty?

Chorym na hemofilie nie zaleca
sie uprawiania sportéw kontak-
towych ani zwigzanych z duzym
ryzykiem urazu lub bardzo duzym
wysitkiem. Przy zachowaniu zasad
bezpieczenstwa dzieci z hemofilig
mogga jednak ptywac, gra¢ w teni-
sa, biega¢, gimnastykowac sie,
bawic i gra¢ z rowiesnikami. Dzieci
z hemofilig powinny prowadzi¢

aktywny tryb zycia, poniewaz
¢wiczenia fizyczne  wzmacniajq
miesnie i stawy, dzieki czemu
rzadziej dochodzi do krwawien

dostawowych i domiesniowych.

13. Czy hemofilia jest przyczy-
na AIDS?

Hemofilia nie jest chorobg zaka-
Zng, sama jej obecnos$¢ nie jest
przyczyng AIDS ani innych choréb
zakaznych. Pacjenci w krajach Eu-
ropy Zachodniej i w Stanach Zjed-

noczonych leczeni wiele lat temu
preparatami, ktore byly zakazone
wirusem HIV, chorowali na AIDS.
W Polsce doszto natomiast do wie-
lu zakazen wirusami zapalenia
watroby typu B i C. Od prawie 20
lat pacjenci leczeni sq bezpieczny-
mi lekami, ktére s poddawane li-
cznym metodom inaktywacji wi-
rusow i dlatego dzieci chore na
hemofilie nie sg narazone na
zakazenie groznymi  wirusami.
W krajach zachodnich powszechnie
stosuje sie juz leki rekombinow-
ane, ktore nie sg wytwarzane ze
sktadnikéw ludzkiej krwi i nie niosg
ze sobg ryzyka zakazen.

14. Czy dziecku choremu na
hemofilie mozna podawac leki,
na przyktad przeciwbdlowe?

Chorzy na hemofilie nie moge
przyjmowac aspiryny ani lekdw,
ktére sg jej pochodnymi. Prepara-
ty te moga spowodowac krwawie-
nie. Przeciwbdlowo mozna podad
dziecku paracetamol. Pochodne
aspiryny czesto wchodzg w skifad
lekéw stosowanych w przypadku
grypy i innych infekcji, dlatego
przed podaniem dziecku jakiego-
kolwiek leku nalezy skonsultowad
sie z lekarzem lub z rodzicami.
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15. Czy dziecko z hemofilia
moze bra¢ udziat w wyciecz-
kach szkolnych?

Dziecko ze skaza krwotoczng
nie powinno opuszcza¢ zaje¢ ani
wycieczek z powodu choroby.
Nalezy uzgodni¢ z rodzicami spo-
sob postepowania w razie wylewu
oraz w nagtych wypadkach i uzy-
ska¢ kontakt do osrodka leczenia
hemofilii najblizszego celu wyciecz-
ki. Dziecko musi podrézowac z za-
pasem czynnika krzepniecia. Naj-
lepiej bedzie, jezeli przed podréza
dziecku zostanie podana profilakty-
czna dawka leku.

Lek. med. Joanna Zdziarska

Katedra i Klinika Hematologii Collegium
Medicum Uniwersytetu Jagiellonskiego
(poradnia dla pacjentéw ze skazami
krwotocznymi dziatajgca w ramach Po-
radni Przyklinicznej), cztonek Grupy ds.
Hemostazy Polskiego Towarzystwa He-
matologéw i Transfuzjologow, cztonek
Polskiego Stowarzyszenia Chorych na
Hemofilie oraz Swiatowej Federacji
Hemofilii.
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Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
ul. I. Gandhi 14
02-776 Warszawa

Kota terenowe:

Gdansk ul. Magnoliowa 11
80-126 Gdansk

Kalisz ul. Kaszubska 9 (RCKiK)
62-800 Kalisz
Katowice ul. Reymonta 8

40-029 Katowice

Krakow ul. Kmietowicza 10
30-092 Krakéw

Lublin ul. Sapiehy 2/3
20-092 Lublin

Lodz ul. Zarzewska 10/18
93-184 todz

Olsztyn ul. H. Sawickiej 27 (RCKIiK)

10-247 Olsztyn

Pomorze i Kujawy ul. Chodkiewicza 44
85-667 Bydgoszcz

Poznan ul. Marcelinska 44 (RCKiK)
60-354 Poznan

Rzeszow ul. Kros$nienska 3/10
35-505 Rzeszéw

Szczecin al. Wojska Polskiego 80/82 (RCKiK)
70-482 Szczecin

Warszawa ul. I. Gandhi 14
02-776 Warszawa

Wroctaw ul. Czerwonego Krzyza 5 (RCKIiK)
50-345 Wroctaw




Nie jestem inny... mam tylko hemofilie

Dane kontaktowe dotyczace dziecka

profilaktykg
uratujmy
ich przysztos¢

Imie i nazwisko dziecka:

Data urodzenia:

Typ skazy hemofilowej:

Poziom czynnika krzepnigcia:

Rodzice / opiekunowie: Telefon:
Lekarz prowadzacy: Telefon:
Adres osrodka:

Adres najblizszego osrodka Telefon:
hematologicznego:

Adresy osrodkow specjalistyznych: | Telefon:

Instytut Hematologii i Transfuz-
jologii ul. Indiry Gandhi 14,
02-776 Warszawa

(0 22) 349 61 00

Klinika Hematologii i Onkologii
Dzieciecej ul. Marszatkowska 24,
00-576 Warszawa

(0 22) 522 73 33

Polskie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie ul. Indiri Gandhi 14,
02-776 Warszawa

Bogdan Gajewski 605 180 127
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