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Bardzo sie ciesze, ze moge zaproponowac artykuty napisane specjalnie do Biuletynu
przez osoby z przygotowaniem medycznym. Doktor Michat Jamrozik pisze o rzadkich ska-
zach krwotocznych [1], a Joanna Zdziarska o hemofilowych guzach rzekomych [3]. Z pewno-
Scig warto takze zainteresowac sie opracowang przez doktora Zdzistawa Grzelaka informa-
cjq 0 nowej metodzie terapii genoweyj [2].

W$rod ttumaczen znalazta sie druga czesc relacji z Kongresu WFH w Sewilli [4]. Po raz
pierwszy siegnelismy do zrédet kanadyjskich i niemieckich; materiaty zaczerpnigte ze stron
internetowych stowarzyszen chorych na hemofilie z tych krajow sugerujg, co mozemy zrobic,
by zwigkszy¢ swoje bezpieczenstwo [5, 6]. Mtodzi rodzice znajdg pewne wskazowki, jak
rozmawiac¢ ze swoimi dziecmi o hemofilii [7], a osoby przygotowujgce sie do operacji poznajg
wyniki badan dotyczgce roli, jakqg moze w takiej sytuacji odegra¢ nastawienie psychiczne
pacjenta [8].

Ponadto Biuletyn przynosi rézne informacje z kraju [9—14]. Wszystkich kierowcdw zainte-
resuje zapewne artykut Roberta Prencla, po$wiecony ewentualnym dodatkowym kosztom
zwigzanym z uzyskaniem Karty Parkingowej [15].

Adam Sumera

[11 RZADKIE SKAZY KRWOTOCZNE

Wiekszos$¢ ludzi pojecie wrodzonych skaz krwotocznych kojarzy z hemofilig. Jednak-
ze nazwa tej choroby jest zarezerwowana wytacznie dla niedoboru czynnikéw VIII i IX. Nie-
kiedy bywa jeszcze wigzana z chorobg von Willebranda, ktéra jest najczestszg skazag krwo-
toczng u ludzi, jednak zazwyczaj rzadko dajacg objawy. O innych skazach krwotocznych
zazwyczaj sie nie pamieta, gdyz sg one bardzo rzadkie. Lekarze w olbrzymiej wiekszosci
przypadkow nigdy nie spotkajg chorego z niedoborem czynnika |, Il i pozostatych rzadkich.
Dlatego tez wiedza na temat tych skaz jest niewielka, tym bardziej, ze wiele z tych niedobo-
réow wykryto niedawno, najwyzej 30 czy 40 lat temu. Nalezy jednak zdawac sobie sprawe
z tego, ze wraz z coraz lepszym dostepem do kolejnych generacji testéw diagnostycznych
wzrasta takze liczba zdiagnozowanych chorych dotknietych rzadkimi niedoborami czynnikow
krzepniecia.

Tym, co najbardziej odr6znia wspomniane niedobory od hemofilii, jest sposob dziedzicze-
nia. Gen hemofilii znajduje sie na chromosomie ptciowym X. Dlatego tez chorujg na nig mez-
czyzni, natomiast kobiety sg nosicielkami choroby, same nie chorujac. Odmiennie wyglada to
w pozostatych niedoborach czynnikéw krzepniecia. Geny odpowiedzialne za synteze tych
czynnikow krzepniecia znajdujq sie na innych chromosomach. Chromosomy nie zwigzane z
ptcia, czyli wszystkie z wyjatkiem chromosoméw X i Y, okreslane sa jako autosomalne.
Oznacza to, ze w rownym stopniu mogg dotykac kobiet i mezczyzn. W dodatku najczesciej
dziedziczenie ma charakter autosomalny recesywny — jesli defekt krzepniecia jest dziedzi-
czony tylko od jednego z rodzicéw, to dziecko bedzie nosicielem choroby, ale zazwyczaj nie
bedzie miato objawdw. Podobnie w hemofilii, nosicielki mogg mie¢ obnizony poziom czynni-
ka krzepniecia.

Geny autosomalne utozone sg w chromosomach w pary. Jeden pochodzi od matki,
drugi od ojca. Kazdy gen z danej pary nazywany jest allelem. Jezeli dwa allele danej cechy,
za ktérg odpowiedzialny jest gen, sg identyczne, to osobnik jest homozygotyczny. Jezeli sg



rozne — heterozygotyczny. Kazda cecha, czy tez inaczej mowigc produkt danego genu, jest
wynikiem dziatania dwoch alleli. Geny te moga by¢ dominujace lub recesywne. Przyktadowo
brazowy kolor oczu jest cechg dominujaca u ludzi, a kolor niebieski recesywna. Jesli ojciec
ma brazowe oczy, a matka niebieskie, to dziecko urodzi sie z brgzowym kolorem oczu.

Najczesciej, aby doszto do ujawnienia sie petnych objawdw choroby, musi zaistnie¢ sytu-
acja, kiedy to obydwoje rodzice majg nieprawidtowy gen i przekazg go potomstwu. Sa to jed-
nak bardzo rzadkie przypadki i moze do nich dojs¢ w rodzinach, gdzie zwigzki matzenskie
zawierajg osoby w jakim$ stopniu spokrewnione. Duzg role odgrywajq takze spontaniczne
mutacje w obrebie genéw odpowiedzialnych za synteze czynnikow krzepniecia.

Ro6znica w odniesieniu do hemofilii dotyczy takze sposobdéw leczenia. Nadal czesciej do
tamowania krwawien w przypadku rzadszych niedoboréw stosuje sie osocze swiezo mrozo-
ne. Ostatnie lata przyniosty jednak duze postepy. Powstajg kolejne koncentraty rzadkich
czynnikdw krzepniecia, i to nie tylko osoczopochodne, ale i rekombinowane.

Niedobér czynnika | — fibrynogenu

Fibrynogen jest biatkiem produkowanym w watrobie i megakariocytach — komorkach,
z ktérych powstaja ptytki krwi. Stanowi okoto 2% biatek osocza i wystepuje takze w ziarnisto-
dciach (matych pecherzykach) ptytek krwi. Jego prawidtowe stezenie w osoczu wynosi 2—4
pg/l. Produkcjg tego czynnika sterujg trzy geny zlokalizowane na chromosomie 4. Odgrywa
on niezmiernie wazng role w procesie krzepniecia. Ulega przeksztatceniu pod wptywem
trombiny do fibryny tworzac skrzep.

Niedobér czynnika | moze przybiera¢ rézne formy: afibrynogenemii, hipofibrynogenemii
i dysfibrynogenemii. Wystepuje z czestotliwoscig jednego przypadku na milion. Afibrynoge-
nemia zostata wykryta po raz pierwszy w 1920 roku. Opisano jg u 150 rodzin. Terminem tym
okresla sie catkowity brak czynnika |. Dziedziczy sie ja w sposOb autosomalny recesywny.
Cechag charakterystyczng sg samoistne krwawienia ujawniajace sie juz od najwczesniejszych
godzin zycia. Grozne krwawienia wystepuja zwtaszcza po odpadnigciu kikuta pepowiny,
u rodzin zydowskich po obrzezaniu. Dzieci moga krwawi¢ po uderzeniach, niewielkich otar-
ciach, w czasie zabkowania. Dochodzi czesto do wylewéw podskérnych, domigsniowych,
krwawienia z nosa, z przewodu pokarmowego i bton sluzowych. W zwigzku z tym wszelakie
rany trudno sie goja. Co charakterystyczne, u kobiet krwawienia miesieczne sg prawidtowe.
U 20% chorych moze dochodzi¢ do wylewdéw dostawowych, najczesciej w okresie nauki
chodzenia. Bardzo grozne sg krwawienia do osrodkowego uktadu nerwowego w obrebie
czaszki, co bywa przyczyng smierci. Wielu jednak chorych nie wykazuje znacznych objawow
skazy, ktére bywaja znacznie tagodniejsze niz w hemofilii.

W przeprowadzanych badaniach mozna stwierdzi¢ catkowity brak krzepliwosci krwi i oso-
cza. Czasy trombinowy, protrombinowy i krzepniecia sa nieoznaczalne. Do leczenia tej skazy
dostepne sg koncentraty fibrynogenu. Mozna takze przetaczaé¢ krioprecypitat w dawce nasy-
cajagcej 80 mg/kg, a nastepnie podtrzymujacej 20 mg/kg stosowanej co drugi dzien.

W przypadku hipofibrynogenemii, charakteryzujacej sie zmniejszeniem ilosci fibrynogenu
ponizej normy, ciezkie krwawienia wystepujg tylko w przypadku urazu czy zabiegu chirur-
gicznego. W badaniach laboratoryjnych stwierdza sie wydtuzenie czaséw trombinowego,
protrombinowego i krzepniecia.

Termin dysfibrynogenemia oznacza nieprawidtowg budowe czynnika | przy prawidtowej
jego ilosci. Opisano ponad 240 rodzin z tym defektem. W zaleznosci od miasta, z ktérego
pochodzity, takie im nadano nazwy. Tak wiec mozna wyrézni¢ fibrynogen Baltimore, Detroit,
Oklahoma City, Chapel Hill i inne. W wigkszosci przypadkéw dysfibrynogenemie przebiegaja
bezobjawowo. Tylko w niektdrych typach stwierdzano uposledzone gojenie sie ran, skton-
nos¢ do zakrzepdéw oraz samoistnych poronien. Podobnie jak w hipofibrynogenemii stwier-
dza sie wydtuzenie czaséw trombinowego, protrombinowego i krzepniecia.

Niedobdr czynnika Il — protrombiny

Protrombina jest syntetyzowana w watrobie jako biatko zalezne od witaminy K. Oznacza
to, ze w trakcie jej produkcji niezbedna jest witamina K w odpowiedniej ilosci. Przy obecnosci



jonéw wapniowych wchodzi ona w oddziatywanie ze sktadnikami btony komérkowej i razem z
czynnikiem Va tworzy kompleks protrombinazy. Przeksztatlcana jest przez czynnik Xa do
trombiny. Za jej produkcije jest odpowiedzialny gen znajdujacy sie na chromosomie 11. Czas
biologicznego pottrwania wynosi 3 dni, tzn. ze po 3 dniach kragzenia w organizmie ulega roz-
padowi potowa ilosci wyjsciowej czynnika.

Podobnie jak w przypadku niedoboru czynnika | jest to jedna z najrzadszych wrodzonych
skaz krwotocznych. Wystepuje z czestotliwoscig jeden na milion. Dziedziczy sie w sposob
autosomalny. Czestsze sg niedobory jakosciowe — dysprotrombinemia, gdy protrombina jest
wprawdzie produkowana przez organizm, ale ma nieprawidtowg budowe. Nieprawidtowe
protrombiny, podobnie jak w niedoborze czynnika |, przybierajag nazwy od miejscowosci,
gdzie zostaty zidentyfikowane, np. protrombina Houston, Gainesville, San Juan, Barcelona,
Madryt.

Jest to najczesciej tagodna skaza krwotoczna. Krwawienia, gtéwnie z bton sluzowych
jamy ustnej, nosa, drég rodnych i moczowych, moga sie ujawnia¢ po urazach. Rzadko wy-
stepujg wylewy dostawowe. Te ostatnie nie powodujg zwykle artropatii hemofilowe;j.

Lekarz rozpoznaje tg skaze na podstawie przedtuzonego czasu protrombinowego, prze-
diuzonego czasu czesciowej tromboplastyny osoczowej (PTT) i czasu kaolinowo-
kefalinowego. Ostateczne rozpoznanie ustala sie po dokonaniu pomiaru protrombiny metodg
koagulologiczng lub immunologiczng. W leczeniu stosuje sie koncentraty zespotu protrombi-
ny lub swiezo mrozone osocze.

Niedobér czynnika V — proakceleryny

Czynnik V jest biatkiem, podobnie jak protrombina, zaleznym od witaminy K. Utatwia
i przyspiesza aktywacje protrombiny przez czynnik Xa. Syntetyzowany jest w watrobie, po-
wstaje takze w monocytach, makrofagach (odmianach biatych krwinek) i megakariocytach.
Czas jego biologicznego pottrwania wynosi 12 godzin, podobnie jak czynnika VIII. Wystepuje
takze w ziarnistosciach a ptytek krwi. Czynnik V przeksztatcany jest w forme aktywna przez
trombine.

Wrodzony niedobdr proakceleryny jest nazywany parahemofilig. Dziedziczy sie autoso-
malnie. Wystepuje z czestotliwoscig jednej osoby na milion. Po raz pierwszy zostat opisany
u pacjenta w 1944 roku. Chociaz krwawienia w tej skazie mogq sie ujawnia¢ od dnia naro-
dzin, to zazwyczaj nastepuje to pézniej. Majg one charakter umiarkowany, ich natezenie mo-
ze sie jednak znacznie r6zni¢ nawet w obrebie jednej rodziny. Najczesciej dochodzi do sa-
moistnych krwawien z nosa, tatwo pojawiajacych sie siniakéw po nieznacznych urazach oraz
obfitych i przedtuzajacych sie krwawien miesiecznych. Wylewy dostawowe sa niezbyt inten-
sywne i nie prowadza do zwyrodnienia stawéw. Niebezpieczne bywajg krwotoki po usunieciu
zebow lub w trakcie zabiegéw operacyjnych. W ciezkich postaciach moga sie ujawnia¢ sa-
moistne krwawienia z dzigset, z przewodu pokarmowego, drég moczowych, a nawet
z osrodkowego uktadu nerwowego (mézgu). Niedobor czynnika V moze wystepowac razem
z umiarkowanymi niedoborami czynnika VIII.

Chorzy z parahemofilia wykazuja przedtuzony czas protrombinowy, kaolinowo-kefalinowy,
a u 30% wydtuzony jest czas krwawienia. Rozpoznania dokonuje sie po oznaczeniu zawar-
tosci czynnika V w osoczu. Do leczenia stosuje sie osocze swiezo mrozone w dawce 10-15
mililitréw na kilogram masy ciata (ml/kg mc).

Niedobdr czynnika VIl — prokonwertyny

Jest to biatko zalezne od witaminy K. Wytwarzane jest w watrobie i makrofagach
(podtypie biatych ciatek krwi). Kodowane jest przez gen zlokalizowany na dtugim ramieniu
chromosomu 13. Czas jego biologicznego péttrwania wynosi 1,5-6 godzin. Jest gtéwnym
czynnikiem, od ktérego zalezy czas protrombinowy. Wykazuje znaczng czutos¢ na zmiany
stezenia witaminy K, poniewaz ze wszystkich czynnikbw ma najkrétszy okres biologicznego
rozpadu.

Niedobdr tego czynnika wywotuje skaze krwotoczng nazywang hipoprokonwertyne-
mig. Po raz pierwszy opisano chorego z tg skazg w 1951 roku. Dziedziczy sie autosomalnie



i wystepuje z czestotliwoscig 1 na 500 tysiecy mieszkancow. Przebiega jako catkowity lub
czesciowy niedobor prokonwertyny. W niektorych przypadkach tej skazy wykrywa sie prawi-
dtowy poziom czynnika VII, jednakze ma on wadliwg budowe, przez co jest nieaktywny. Te
patologiczne odmiany czynnika VIl noszg nazwe Padwa |, Werona i Padwa Il. Schorzenie
zazwyczaj ma przebieg tagodny, ale bardziej dramatyczny niz w parahemofili. Czesto wy-
stepujag samoistne krwotoki z nosa, duze krwiaki podskérne, nadmierne krwawienia po usu-
nieciu zeba oraz krwawienia z zotadka, jelit i drég moczowych, drég oddechowych, u kobiet
przedtuzajace sie i obfite krwawienia miesieczne. Podobnie jak w ciezkich postaciach hemo-
filii istnieje u 3% chorych sktonnos¢ do wylewdw dostawowych, nie sg to jednak wylewy sa-
moistne. Zaskakujgcym faktem jest to, ze krwawienia towarzyszace zabiegom operacyjnym
lub urazom nie zawsze korespondujg z wielkoscig niedoboru okreslang w badaniach labora-
toryjnych.

U chorych z niedoborem czynnika VIl stwierdza sie przedtuzony czas protrombinowy, a
prawidtowy czas kaolinowo-kefalinowy. W osoczu wystepuje obnizenie aktywnos$ci czynnika
VII. Leczenie polega na przetoczeniu w razie krwawienia koncentratu czynnika VII. Od nie-
dawna dostepny jest rowniez rekombinowany czynnik VII o nazwie Novoseven. Stosuje sie
takze koncentraty zespotu protrombiny zawierajace czynnik VIl lub osocze swiezo mrozone
w dawce 10—-15 ml/kg mc.

Drugg cze$c tego artykutu, omawiajgcq niedobdr czynnika X, X1, Xl i Xl oraz czynnikow
Fletchera i Fitzgerarda zamie$cimy w nastepnym numerze Biuletynu.
Michat Jamrozik

[2] NOWA METODA TERAPII GENOWEJ

Oto bardzo interesujace wiesci dotyczace terapii genowej. Roth i wspotpracownicy przed-
stawili na tamach “New England Journal of Medicine” wyniki badania klinicznego pierwszej
fazy dotyczacego niewirusowej metody terapii genowej w ciezkiej postaci hemofilii A. Od 6
chorych na hemofilie pobrano fibroblasty (komérki tkanki tacznej) z ich skory, a nastepnie do
tych komorek wprowadzono plazmidy (pozachromosomalne czasteczki DNA zdolne do po-
wielania sie) zawierajace gen kodujacy czynnik VIII krzepniecia.

W czasie nastepnego etapu komérki wytwarzajace czynnik VIII zostaty wyselekcjonowa-
ne, sklonowane i namnozone w warunkach hodowli komérkowej. Od 100 do 400 milionow
takich komorek spetniajacych surowe kryteria jakosci wprowadzono nastepnie do otrzewnej
chorych w trakcie zabiegu przy uzyciu laparoskopu. Nie zaobserwowano zadnych skutkow
niepozadanych. U dwéch trzecich chorych uzyskano zwigkszenie aktywnosci czynnika VIII
powyzej obserwowanych wczesniej wartosci, co zostato potwierdzone przez zmniejszong
czestos¢ wystepowania wylewdw oraz zmniejszone zapotrzebowanie na podawanie prepara-
tow czynnika VIII.

Te obiecujace wyniki bedg stanowi¢ podstawe dalszych badan, ktérymi nalezy objac
wiekszg liczbe chorych.

Takie doniesienia napawajg nadzieja.

(z9)

[3] HEMOFILOWE GUZY RZEKOME

Jednym z najpowazniejszych powiktan wylewdéw domiesniowych sg torbiele hemofilowe,
powstajace wewnatrz tkanki miesniowej w wyniku wynaczynienia do niej krwi. Moze sie zda-
rzy¢, ze taka torbiel zacznie sie powieksza¢ i spowoduje niszczenie sgsiadujgcej kosci —
mamy wtedy do czynienia z tzw. guzem rzekomym. Nie jest to czeste powiktanie; moze jed-
nak wzbudzi¢ powazne zaniepokojenie, wymaga bowiem rdznicowania z procesem nowo-
tworowym (przypomina go na zdjeciu rentgenowskim).



Guz rzekomy moze powstaé zwtaszcza wtedy, gdy krwawienie domigsniowe nie zostanie
szybko opanowane przez podanie czynnika, gdy wylewy nawracajg i nie sq wtasciwie leczo-
ne. Powstaje wtedy krwiak srodmiesniowy, ktéry powoli ulega otorbieniu i zwapnieniu, po-
wieksza sie i nacieka kosc¢; tworzy sie guz, zwykle niebolesny i nie dajacy poczatkowo obja-
wéw. W koncu dochodzi do patologicznego ztamania kosci. Opisany proces zachodzi cze-
sciej u ludzi dorostych, zwykle dotyczy okolicy uda lub miednicy i nie odpowiada na leczenie
zachowawcze. U mtodych pacjentow (u ktérych szkielet nie jest jeszcze catkowicie dojrzaty)
moze powstac guz rzekomy w wyniku urazu i krwawienia do samej kosci. Zdarzy¢ sie to mo-
ze w konczynie, zwfaszcza w matych kostkach dtoni lub stopy. Ten rodzaj guza rozwija sie
szybciej i jest bardziej podatny na leczenie.

Leczenie

Po odpowiednim przygotowaniu pacjenta do operacji, przede wszystkim zabezpieczaja-
cym krzepniecie, guz wycina sie w catosci, wypetniajac ubytek przeszczepem kostnym i za-
pewniajac stabilizacje konczyny. Jesli guz zlokalizowany jest w obrebie miednicy, zabieg jest
bardziej skomplikowany i obarczony wiekszym ryzykiem powiktan, takich jak uszkodzenie
naczyn lub nerwdw, krwotoki i infekcje.

Zaobserwowane nawroty choroby po zabiegach spowodowane byty niecatkowitym wycie-
ciem zmiany, przeoczeniem dodatkowego, mniejszego guza lub krwawieniem pooperacyj-
nym, doprowadzajacym do ponownego utworzenia sie takiego samego tworu.

Otoczka guza rzekomego jest silnie unaczyniona, co powoduje powtarzajace sie wylewy
do jego wnetrza i powiekszanie rozmiarow guza. Z tego powodu tez wystepuje obfite krwa-
wienie $réd- i pooperacyjne. Mozna dokona¢ embolizacji (zatkania) jednego lub kilku naczynh
zaopatrujgcych guz, co spowoduje jego zmniejszenie, ale po pewnym czasie naczynia ule-
gna powtdrnemu udroznieniu, efekt jest wiec nietrwaty. Embolizacja przeprowadzona niedtu-
go przed chirurgicznym wycieciem guza jest skuteczng metoda, utatwiajgcq operacje
i zmniejszajaca krwawienie w jej trakcie.

Jezeli zmiana nie moze zostaé chirurgicznie wycieta, mozna zastosowac jej naswietlanie
promieniowaniem rentgenowskim. Powoduje to zniszczenie naczyn odzywiajacych guz i jego
zwtoknienie. Dobre efekty daje réwniez napromieniowanie resztek torebki guza, pozostatych
po jego operaciji.

Zachecajace wyniki dajg rowniez przezskérne zabiegi na guzach rzekomych, takie jak
aspiracja (odessanie) jego zawartosci i wypetnienie powstatej jamy np. klejem fibrynowym
lub przeszczepem kosci.

Najistotniejsze w zapobieganiu tworzeniu sie torbieli hemofilowych jest oczywiscie wcze-
sne i skuteczne leczenie wszystkich wylewow poprzez podanie czynnika tak, aby nie dopu-
$ci¢ do powstania sprzyjajacych warunkéw dla rozwoju krwiaka.

(oprac. Joanna Zdziarska, na podst. artykutu “The haemophilic pseudo- tumour”,
HAEMOPHILIA vol. 8, nr 1, styczen 2002)

[4] KONGRES W SEWILLI

Kontynuujemy druk materiatéw dotyczgcych XXV Miedzynarodowego Kongresu Swiatowej
Federacji Chorych na Hemofilie.

Przezwyciezanie codziennych problemoéw

Nawet przy najlepszym leczeniu skaza krwotoczna powoduje problemy bedace wyzwa-
niem dla chorych i ich rodzin. Te zagadnienia byty tematem wielu wystapien.

Hiszpanski psycholog Eduardo Remor zauwazyt, ze rozwdj medycyny zmienit znaczenie
hemofilii. Szanse na bardziej normalne zycie sg dzi$ o wiele wieksze. To oznacza jego zda-
niem, ze teraz nalezy poswieci¢ wiecej uwagi jakosci zycia oso6b ze skazami krwotocznymi
i ich bliskich.

Carolina del Rincon Fernandez, réwniez z Hiszpanii, zajefa sie kwestig radzenia sobie ze
stresem. Szczegdlnie interesowato ja to, jak rodzice moga pomdc dziecku z hemofilig w wy-



pracowaniu metod radzenia sobie w zyciu. Jej zdaniem stres powstaje wtedy, gdy sytuacja
wymaga od danej osoby zaangazowania wszystkich sit albo nawet je przekracza. Lekarka
zachecata rodzicow, by starali sie rozwija¢ u swoich dzieci wysokg samoocene — na przyktad
przez zwiekszanie ich samodzielnosci. Rodzice powinni pomagac dziecku w rozwijaniu umie-
jetnosci radzenia sobie w spoteczenstwie i komunikacji, tak by byto ono w stanie jasno wyra-
zac swoje potrzeby i uczucia. Wazne jest, by rodzice nie winili dziecka, gdy bedzie ono miato
wypadek albo zrobi co$, co wywota wylew. Obwinianie powoduje, ze dziecko zaczyna sie
wstydzi¢ i ukrywac¢ swoje zachowania, co z kolei prowadzi do samoizolacji. Rodzice mogq
wiele zrobi¢, by pomdc dziecku w rozwinieciu poczucia, ze jest w stanie sobie poradzi¢ — jest
to bardzo wazna ochrona w sytuacjach stresowych. Ideatem jest, by dziecko przyswoito so-
bie strategie zachowania w trudnych sytuacjach, tacznie ze zdolnoscig do odprezenia sie ze
stowami “nic mi sie nie stanie” w chwili, gdy ogarnia je niepokd;.

Podczas innej sesji, dotyczacej edukacji i wyboru zawodu, Australijczyk Earl Roberts
przedstawit historie swojego zycia z okresu, kiedy nie byto jeszcze takich metod leczenia.
Kiedy miat 16 lat, przyznano mu rente inwalidzka. Jak powiedziat, na jego zycie najwiekszy
wptyw wywarta jego niewyksztatcona rodzina i wyksztatcony personel w szpitalu. — Zauwazy-
tem, ze jeden z lekarzy ma swietny samochdd, i bardzo mi sie to spodobato — opowiadat ze
$miechem. Dodat tez, ze personel medyczny stat sie dla niego wzorem, ktory uksztattowat
jego marzenia i pociggnat go do przodu.

Poniewaz czesto przebywat w szpitalu, na ochotnika zgtaszat sie do wyprébowania
wszelkich mozliwych metod; jedna z nich wymagata jedzenia wielkich ilo$ci orzeszkéw ziem-
nych, ktére podobno miaty wtasciwosci przeciwdziatajace wylewom. Orzeszki nie zadziataty,
ale Roberts byt pierwszy w kolejce, gdy australijscy lekarze dowiedzieli sie 0 nowym leku —
krioprecypitacie. Byto to 17 maja 1962 r. — to dzien, ktéry zmienit jego zycie. Po raz pierwszy
mogt zy¢ normalnie i — mimo zniszczonych stawow — zaczat z tego tapczywie korzystac.
Skonczyt liceum, potem poszedt na uniwersytet, by zostaé logopeda, czyli specjalistg
w dziedzinie leczenia wad wymowy. Ozenit sie, doczekat sie tréjki dzieci, zbudowat razem
z zong dom i pracowat jako logopeda.

Niedawno przeszedt na rente po 27 latach pracy. — No c6z, wrocitem tam, skad zaczatem
— stwierdzit. — Znowu jestem na rencie inwalidzkiej. Bywaty dni, kiedy lezatem w 16zku i za-
stanawiatem sie, jak dam rade przetrwac jeszcze jeden dzieh w szkole albo w pracy, ale gdy
teraz patrze na moje zycie, widze, ze naprawde byto warto. Gdy bytem mtody, nie przypusz-
czatem, ze mogtbym to wszystko osiagna¢ — mogtem zosta¢ w domu i nic nie robic, ale je-
stem szczesliwy, ze stato sie inaczej.

(oprac. as na podst. fragmentu artykutu Janet Spencer King i Barbary Robin Slonevsky No-

tes from the XXV International Congress of the World Federation of Hemophilia w kwartalni-
ku HEMALOG 3/2002)

z doswiadczen zagranicznych
[5] W TROSCE O ODPOWIEDNIA PIERWSZA POMOC

Przedstawiamy materiat zaczerpniety z biuletynu Kanadyjskiego Stowarzyszenia Chorych
na Hemofilie, dostepnego na stronie internetowej www.hemophilia.ca.

Wylew moze przytrafi¢ sie wszedzie i o kazdej porze. Wiasnie jestescie gotowi do
wyjazdu na wczasy, a tu syn przewraca sie na schodach i rozbija sobie gtowe. Albo siegasz
po kurtke do wnetrza samochodu, a ktos zamyka drzwi wozu i przytrzaskuje ci reke. Wylew
moze nastapi¢ w kazdej chwili, wiec trzeba by¢ zawsze na niego przygotowanym

Aby poméc osobom ze skazami krwotocznymi w uzyskaniu odpowiedniej pierwszej po-
mocy, Kanadyjskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie dzigki wsparciu sponsoréw utwo-
rzyto specjalng grupe doradcza, ztozong z lekarzy, pielegniarek, rodzicéw i pacjentow. Re-
zultatem dziatan tej grupy byto wydanie kilku waznych pozycji o charakterze informacyjnym
i edukacyjnym. Wsrdd nich znalazia sie specjalna broszura dla lekarzy pogotowia, wktadka



do noszenia w portfelu zatytutowana NAJPIERW CZYNNIK, a takze ksigzeczka Poradnik dla
korzystajgcych z pierwszej pomocy.

Poniewaz coraz wiecej pacjentéw aplikuje sobie czynnik krzepniecia w domu, lekarze
pierwszej pomocy majg obecnie mniejszy kontakt z chorymi ze skazami krwotocznymi.
Wspomniana broszura ma zwrdci¢ ich uwage na problemy zwigzane z tymi schorzeniami,
zapoznac ich z aktualnie zalecanymi metodami leczenia, a takze przypomnie¢ o konieczno-
$ci natychmiastowego rozpoczecia leczenia.

Wktadka NAJPIERW CZYNNIK jest przeznaczona do noszenia w portfelu, najlepiej razem
z legitymacjq chorego na hemofilie. Wktadka zawiera wiele waznych informacji, ktére mogq
poméc lekarzowi pierwszej pomocy w zastosowaniu odpowiedniego leczenia. Jest tam wy-
petniana przez chorego czes¢, w ktérej nalezy umiesci¢ swoje dane oraz numer telefonu do
osrodka hematologicznego stale opiekujacego sie dang osoba. Poszczegdlne osrodki otrzy-
maja specjalne naklejki, dzieki ktéorym bedzie mozna aktualizowaé¢ pewne dane. Wktadke
nalezy okazac¢ lekarzowi pierwszej pomocy natychmiast po przybyciu. Wkitadka wyjasnia, ze
konieczna jest szybka pomoc medyczna, podaje informacje medyczne dotyczace danego
chorego, zawiera najwazniejsze numery telefonéw i zacheca personel pierwszej pomocy do
skontaktowania sie z hematologiem opiekujacym sie dang osobg. Jesli wktadka bedzie przy-
czepiona do legitymacji hemofilika, tatwiej ja bedzie znalez¢, a w przypadku, gdy chory nie
jest w stanie méwic¢, personel medyczny sam na nig natrafi.

Czy ktos ze stuzby zdrowia zadawat ci pytanie, od jak dawna masz hemofilie? Czy czeka-
tes godzinami w poczekalni, probujac pocieszy¢ swoje dziecko zwijajace sie z bélu powodo-
wanego przez duzy wylew dostawowy? Czy natrafites na lekarza, ktory nie miat pojecia, jakie
leczenie podja¢, ale upierat sie, ze nie ma potrzeby kontaktowac sie z twoim hematologiem?
Z myslg o takich sytuacjach wydano Poradnik dla korzystajgcych z pierwszej pomocy. Mozna
tam znalez¢ praktyczne wskazéwki, jak przygotowac sie na niespodziewany wylew i co zro-
bi¢, by unikng¢ probleméw podczas korzystania z pierwszej pomocy. Kazdy powinien spo-
rzgdzi¢ wtasny plan, co robi¢ w nagtym przypadku i do kogo zadzwoni¢. Koncowg czes¢
ksigzeczki stanowi poradnik “Pierwsza pomoc u pacjentow z hemofilig — wskazéwki dla per-
sonelu medycznego”.

Wypadki zdarzajg sie mimo naszych najszczerszych wysitkédw. Wszystko, co mozemy
zrobi€, to by¢ przygotowanym na jak najlepsze radzenie sobie w takich sytuacjach. Oto naj-
wazniejsze zalecenia:

e Staraj sie jak najwiecej wiedzie¢ o swojej skazie krwotocznej. Nasze skazy wystepujg
rzadko, wiec personel medyczny moze nie wiedziec¢, jakie leczenie jest nam potrzebne.
e Jezeli musisz skorzysta¢ z pierwszej pomocy medycznej, postaraj sie skontaktowac ze
swoim hematologiem.
¢ Nos ze sobg wktadke NAJPIERW CZYNNIK i pokaz jg lekarzowi.
e Spraw sobie i no$ bransoletke lub wisiorek z informacja o skazie krwotocznej. Powiado-
mienie o swojej skazie krwotocznej jest podstawg wszelkiej pomocy medycznej.
Cathie Morris
(oprac. as na podst. HEMOPHILIA TODAY, lato 2002)

[6] WISIOREK LUB BRANSOLETKA
Oto informacje dotyczgce Kanady i Niemiec.

Kanada — MedicAlert

Zycie Simona Wonga ulegto nagtej zmianie, gdy w walentynki 2000 r. odebrat telefon, ze
jego zona Jenny i syn Alex zostali ciezko ranni w wypadku samochodowym. Karetki zawiozty
ich do dwéch réznych szpitali, co postawito Simona przed trudnym wyborem. Postanowit
pojechac do syna, chorego na hemofilie, poniewaz obawiat sie, ze ten moze wykrwawic¢ sie
na smieré. — Alex byt caly zakrwawiony i nie ruszat sie — opowiada Simon. Na szczescie
dzieki jego bransoletce MedicAlert personel medyczny uzyskat informacje o skazie krwo-
tocznej Alexa. W izbie przyjec szpitala pielegniarka zadzwonita pod numer catodobowej info-



linii organizacji MedicAlert i otrzymata informacje dotyczace Alexa, ktére pomogty uratowac
mu zycie.

Tego tragicznego dnia Simon Wong stracit zone i omal nie stracit syna. Alex powtarza
wszystkim: — MedicAlert ocalit mi zycie. Dlatego Simon aktywnie wspiera MedicAlert. Lepigj
niz inni rozumie, po co kazda chora osoba powinna nosi¢ bransoletke MedicAlert. — Bez niej
— twierdzi — nasze zycie moze by¢ zagrozone.

MedicAlert jest kanadyjskg organizacjg charytatywna, dzieki ktérej w tym kraju dziesiatki
tysiecy dorostych i dzieci ze skazg krowotocznag, alergig lub innymi dolegliwosciami wymaga-
jacymi specyficznej pomocy medycznej mogg nosi¢ bransoletke lub wisiorek z odpowiednig
informacja. Organizacja zapewnia takze dostep do catodobowej infolinii oraz karte cztonkow-
ska, zawierajaca dane osobowe, wykaz lekéw niezbednych dla danej osoby, a takze telefo-
ny, pod ktére nalezy zadzwoni¢ w razie wypadku. Cztonkostwo w MedicAlert wigze sie z
optatami, ale wszystkie dzieci sg przyjmowane niezaleznie od mozliwosci finansowych ich
rodzicow.

(oprac. as na podst. HEMOPHILIA TODAY, lato 2002)

Niemcy

Niemieccy hemofilicy dzieki finansowemu wsparciu firmy Aventis Behring (producenta
czynnika) moga za 10 marek (obecnie to zapewne 5 euro) naby¢ “Talizman SOS” — wisiorek
na szyje ztozony z tancuszka i wodoszczelnego pudeteczka; po odkreceniu wieczka mozna
Z niego wyjac¢ wielokrotnie ztozong tasme papierowg o dtugosci 63 cm. Jest na niej miejsce
na wszelkie dane osobowe, w tym takze medyczne. O “Talizmanach” wiedzg niemiecka poli-

cja, pogotowie oraz pomoc drogowa i szukajg ich w razie wypadku.
(as na podst. biuletynu Niemieckiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie “Hamophilie-
Blatter” 3/2001)

By¢ moze uda sie kiedys doprowadzi¢ do podobnych rozwigzan w Polsce. Indywidualne
poczynania majg tu mniejszg warto$¢. Dzi$ bransoletka z wygrawerowanym imieniem, na-
zwiskiem i informacjg “hemofilia A” lub “hemofilia B” moze jedynie zacheci¢ personel me-
dyczny do doktadniejszego przejrzenia dokumentow ratowanej osoby w poszukiwaniu legi-
tymacji hemofilika — o ile kto$ takg bransoletke zauwazy. Opisywane tu systemy majq kilka
zalet — personel pogotowia wie, ze ma zwraca¢ specjalng uwage na takie identyfikatory,
dzieki uwzglednieniu innych grup chorych akcja ma charakter ogolnospoteczny, na doku-
mencie uzupetniajgcym identyfikator (osobnej kartce w wersji kanadyjskiej, pasku papieru
wewngtrz wisiorka w Niemczech) mozna podac¢ wazne informacje — np. telefon do specjali-
sty, ktory moze zasugerowac fachowe leczenie (w Polsce taka role w odniesieniu do osob ze
skazami krwotocznymi mogliby spetnia¢ koordynatorzy regionalni).

Adam Sumera

[71 JAK ROZMAWIAC Z DZIECMI O HEMOFILII

Dzieci ze skazg krwotoczng zadajg mase pytan na temat swojej przypadtosci. Rodzice
tych dzieci czesto zadajg sobie pytanie, jak na nie odpowiada¢. Wtasciwe rozwigzanie tego
problemu zalezy zwykle od wieku dziecka i stadium jego rozwoju.

Nigdy nie jest za wczesnie na rozwijanie umiejetnosci rozmawiania ze swoim dzieckiem
0 jego skazie krwotocznej. Rodzice powinni zaczgé méwic¢ o tej kwestii jeszcze zanim dziec-
ko bedzie naprawde w stanie rozumie¢ mowe. Ludzie czesto zaktadajg, ze malutkie dzieci
nie stuchajq albo nie moga zrozumie¢ tego, co im sie mowi o ich schorzeniu. Dlatego czesto
personel medyczny i rodzice rozmawiajg o0 skazie dziecka w jego obecnosci. Ale dzieci
z takimi chorobami sg nad wyraz czujne. Szybko chwytajg tre$¢ rozmowy, zaczynajg nad nig
rozmyslac¢ i mocno jg przezywaja. Bardzo mate dzieci moga nie by¢ w stanie wyrazi¢ swoje-
go zaniepokojenia stowami, ale mozna to dostrzec w ich zachowaniu, w postaci napadow
ztosci albo problemoéw ze spaniem lub jedzeniem.



W zrozumieniu, jak — i kiedy — wyjasnia¢ dziecku rézne aspekty skazy krwotocznej, po-
maga znajomos¢ faktu, ze w rozwoju dzieci mozna wyrdzni¢ cztery fazy. Jako pierwszy
okreslit je w latach siedemdziesiatych szwajcarski psycholog Jean Piaget, wykorzystujac
wyniki swoich piecdziesiecioletnich badan. Pdzniej liczne prace naukowe w rdéznych cze-
Sciach swiata potwierdzity stusznosc¢ jego tez. Te fazy obejmujg nastepujace przedziaty wie-
kowe: do ukonczenia 2 lat, od 3 do 6 lat, od 7 do 11 lat, powyzej 11 lat.

Do ukonczenia dwoéch lat

Dzieci w tym wieku sg w fazie sensomotorycznej (zmystoworuchowej). Oznacza to, ze
zdobywajg wiedze o otaczajacym je sSwiecie dzieki zmystom i wiasnej aktywnosci; nie sg
jeszcze zdolne do racjonalnego ani do abstrakcyjnego myslenia.

Rozwdj mysli i jezyka jest ze sobg Scisle zwigzany. Gdy dziecko zbliza sie do osiemna-
stego miesigca zycia, rozwija sie jego umiejetnos¢ méwienia. Dziecko lepiej rozumie to, co
sie dzieje w jego otoczeniu. Widac to nie tylko w jego stowach, ale takze w zainteresowaniu,
z jakim bawi sie w udawanie. Z wtasnej inicjatywy zaczyna nasladowac dziatania otaczaja-
cych je os6b — udaje, ze ktadzie swoje pluszaki spa¢, rozmawia przez telefon albo podaje
czynnik swojemu ulubionemu misiowi. Jesli stworzy im sie warunki, chetnie bawig sie w ro-
bienie zastrzykéw. Dzieki temu oswajajg sie z tym, co dzieje sie z nimi i fatwiej akceptujg
swoje doswiadczenia.

Jak wyjasnia¢ skaze krwotoczng. Uzywaj podstawowego stownictwa i opisuj najwazniej-
sze czynnosci w najprostszy sposob, gdy dziecko nie potrafi jeszcze méwic. W ten sposéb
0swoisz je z terminologig i wyjasnisz mu, 0 czym rozmawia sie w jego obecno$ci.

Zacznij od nazwy skazy krwotocznej dziecka, a takze od stéw “igta”, “strzykawka” i “za-
strzyk”. Przed poéjsciem do lekarza-specjalisty mozna méwic¢ tak: “Dzis péjdziemy do pana
doktora. Pan doktor sprawdzi twojg hemofilie. To, ze masz hemofilie, oznacza, ze kiedy sie
przewrocisz i zrobisz sobie krzywde, musisz dostac¢ zastrzyk. Zastrzyk ci pomoze i bedziesz
mégt znowu sie bawi¢”. Powtarzanie tych stow przy okazji kazdego péjscia do lekarza da
dziecku szanse zrozumienia czegos, co umkneto jego uwadze podczas waszej poprzedniej
rozmowy. Zgadza sie, dziecko jest jeszcze za mate, zeby pojaé, czym jest hemofilia, ale
moéwienie o tym w ten sposob sygnalizuje, ze o tym schorzeniu mozna moéwic otwarcie i rze-
CZOoWo.

Podstawowg sprawg w opiece nad matym dzieckiem ze skazg krwotoczng jest uspokoje-
nie go i docenienie jego odczu¢. Gdy dziecko denerwuje sie w gabinecie lekarskim lub pod-
czas przetoczenia, wielu rodzicbw moéwi: “Nie ptacz” albo “To przeciez wcale tak nie boli”.
Takie komentarze dezorientujg dziecko i sprawiajg, ze zaczyna uwazagc, iz to, co faktycznie
czuje, jest niewtasciwe. Duzo lepiej jest powiedzie¢: “Wiem, ze to boli. To normalne, ze chce
ci sie ptaka¢”, a po zabiegu mocno przytuli¢ malca i da¢ mu buziaka.

Wazne jest tez, by wszystkie dzieci, rowniez te mate, wtgcza¢ aktywnie w przebieg prze-
toczenia. Malec moze np. potrze¢ zyte wacikiem ze spirytusem. Mozna go tez zapyta¢, gdzie
go uktuc¢ albo jak szeroki plaster mu naklei¢. Takie poczucie posiadania wptywu na to, co sie
dzieje, wptynie uspokajajaco na dziecko.

Jednak nie nalezy przesadzac¢ z wyjasnieniami, dlaczego trzeba mu poda¢ czynnik. Nad-
miar wyjasnien moze spowodowaé zamet w gtowie malucha i zwiekszy¢ jego opér, poniewaz
nie bedzie rozumiat, o czym jest mowa. Mozna przedstawi¢ podawanie czynnika jako zasa-
de, na przyktad “Dostajesz czynnik, kiedy sie uderzytes. Taka jest zasada”. Wiekszos¢ dzieci
w tym wieku stwierdzenie “taka jest zasada” przyjmuje jako wystarczajace wyjasnienie.

Dalszy ciag artykutu, mowigcy o postepowaniu z dzie¢cmi z pozostatych grup wiekowych,

zamiescimy w nastepnym numerze Biuletynu.
(oprac. as na podst. artykutu Irene Daria-Wiener “As They Learn —  Teaching About He-
mophilia” w kwartalniku HEMALOG 4/2002)



[8] ROLA POZYTYWNEGO NASTAWIENIA PRZED OPERACJA

Przeprowadzone niedawno w Kanadzie badania dotyczace pacjentow przygotowujacych
sie do operacji wszczepienia endoprotezy stawu biodrowego lub kolanowego wykazaty, ze
istotng role odgrywa pozytywne nastawienie chorego. Studium, ktére opisano w czerwcowym
numerze “Journal of Rheumatology”, obejmowato 103 pacjentéw z endoprotezg biodra i 89
z endoprotezg kolana. Stwierdzono, ze u pacjentdéw oczekujacych, iz operacja przyniesie
zmniejszenie bolesnosci, uzyskiwano lepsze wyniki niz u chorych nie spodziewajacych sie
wiekszej poprawy. — Jesli podchodzimy do zabiegu z pozytywnym nastawieniem, mamy
wieksze szanse na lepsze rezultaty — méwi dr Nizar Mahomed, ortopeda z centrum uniwer-
syteckiego w Toronto, ktory przeprowadzit te badania.

Dr Mahomed podkresla jednak, ze nie chodzi tu jedynie o triumf umystu nad materig. Pa-
cjenci majacy pozytywne nastawienie mieli tez z reguty pozytywne podejscie do rehabilitacji
po zabiegu, nie zatujac na nig czasu ani wysitku. W kazdym razie jednak mozna bez watpie-
nia powiedzie¢, ze u oséb pozytywnie nastawionych odnotowywano w pét roku po operacii
wiekszg sprawnos¢ ruchowg i mniejszg bolesno$é. Zdaniem dr. Mahomeda oczekiwania
pacjenta majg bardzo duzy wptyw na ostateczne skutki operacji, ustepujac znaczeniem jedy-
nie stanowi zdrowia pacjenta przed zabiegiem.

(oprac. as na podst. artykutu “Joint Surgery and a Positive Outlook” w kwartalniku
HEMALOG 4/2002)

[91 POZEGNANIE

6 listopada br. zmart nagle nasz mtody kolega z todzi Mariusz Fornalczyk. W styczniu
skonczytby czternascie lat. Smier¢ zawsze stanowi bolesne rozstanie, ale jest szczegdlnie
przykra, gdy przychodzi tak wczesnie. Zegnaj, Mariuszu!

[10] PRZYSZLOSC INSTYTUTU HEMATOLOGII

Wiesci o planach potaczenia Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie z
Instytutem Onkologii spowodowaty zaniepokojenie wsréd chorych na hemofilie w catej Pol-
sce i wywotaty lawine listow do Ministerstwa Zdrowia i innych instytucji zycia publicznego.
Temat ten zostat takze poruszony podczas spotkania, jakie odbyto sie 9 wrzesnia w Mini-
sterstwie Zdrowia; nasze Stowarzyszenie reprezentowali tam prezes Zbigniew Sendutka,
wiceprezes Zbigniew Babiak oraz przewodniczacy Kota Terenowego Pomorza i Kujaw Ed-
mund Skrzypkowski, a ze strony rzadowej uczestniczyt m.in. wiceminister Aleksander Na-
uman. Zaréwno w odpowiedziach na listy, jak i podczas wspomnianego spotkania przedsta-
wiciele Ministerstwa podkreslali, ze wszelkie obawy sg nieuzasadnione. Na razie rozpoczyna
sie budowa nowej siedziby Instytutu Hematologii na warszawskim Ursynowie. Do ewentual-
nego potaczenia obu instytutdw moze dojs¢ dopiero po przenosinach na Ursynéw. Wsréd
dos¢ ogolnikowych zapewnien o Swietlanej przysztosci, jakimi byty wypetnione odpowiedzi
na listy, znalazto sie stwierdzenie, ze “kadra specjalistow Instytutu Hematologii i Transfuzjo-
logii pozostanie w nowej strukturze, a zaplecze diagnostyczne moze tylko ulec polepszeniu”.

Trzymamy za stowo, a do listéw starannie przechowywanych w archiwum zajrzymy
za jakis$ czas, by poréwnac obietnice z ich realizacja.

Adam Sumera

[11] O HEMOFILII W TELEWIZJI

24 pazdziernika stacja TVN nadata kolejny program z cyklu “Rozmowy w toku”, tym razem
poswiecony hemofilii. Prowadzaca rozmowy Ewa Drzyzga gtoéwny nacisk potozyta na kwestie
wyboru, przed ktérym stojg rodzice — mie¢ dzieci czy tez nie, w sytuacji, gdy istnieje prawdo-
podobienstwo, ze na swiat przyjdzie dziecko z hemofilig. W programie uczestniczyto grono



0sbb z naszego srodowiska — chorzy na hemofilie, nosicielki oraz ich rodziny, a takze przed-
stawiciel srodowiska medycznego, prof. Aleksander Skotnicki z kliniki hematologii w Krako-
wie. Niestety, by¢ moze wskutek cie¢ dokonanych podczas montazu, program niezbyt przy-
czynit sie do poszerzenia wiedzy o hemofilii i zwigzanych z nig problemach.

(as)

[12] BAXTER W POLSCE

Jak poinformowata “Gazeta Wyborcza” z 23—-24 listopada br., konsorcjum Spectra Holding
i Baxter Terpol kupito 85% akcji Polfy Lublin, firmy wytwarzajacej ptyny infuzyjne, przyrzady
medyczne do transfuzji, infuzji i dializ oraz strzykawki jednorazowego uzytku. Firmy zobo-
wigzaty sie do zainwestowania w ciggu pieciu lat 3,5 min dolaréw. Baxter Terpol nalezy do
gtéwnych krajowych producentéw ptynéw infuzyjnych.

Wielu czytelnikom Biuletynu firma Baxter kojarzy sie przede wszystkim z preparatami
czynnika VIII. Ciekawe, czy amerykanskie przedsiebiorstwo bedzie kiedy$ chciato rozpoczac
taka produkcje w naszym kraju.

[13] NASZ KOLEGA PREZYDENTEM

We wrzesniu br. nasz kolega z wroctawskiego kota terenowego PSChH Tadeusz Krason
zostat wybrany na Prezydenta Polskiej Federacji Zwigzkéw i Stowarzyszen Osdb Niepetno-
sprawnych. Gratulujemy!

[14] DWA ZYCIA BIULETYNU

Od pewnego czasu Biuletyn Informacyjny prowadzi podwdjne zycie. Nadal jest dostepny
w postaci drukowanej i rozsytanej poczta lub kolportowanej podczas zebran Két Terenowych.
Jednoczesnie jednak — cho¢ moze w nieco mniej atrakcyjnej graficznie formie — egzystuje
takze w Internecie. Cztonkowie internetowego forum dyskusyjnego znajdujg go w swoich
skrzynkach poczty elektronicznej niemal natychmiast po ostatecznym zakonczeniu prac re-
dakcyjnych nad danym numerem. Osobom, ktére dopiero niedawno sprawity sobie komputer
z modemem lub zaczety bywac¢ w kawiarenkach internetowych, przypominam, ze forum jest
otwarte dla wszystkich chetnych. Zainteresowani przystgpieniem do grupy powinni wysta¢
e-mail z tematem “grupa dyskusyjna” pod nastepujacym adresem:
bogdan_gajewski@hotmail.com
Archiwalne numery Biuletynu sa tez dostepne na stronie
www.medporady.pl
w Internetowym Poradniku Medycznym redagowanym przez doktora Michata Jamrozika.
Adam Sumera

[15] KARTA PARKINGOWA MOZE KOSZTOWAC CIE DUZO!

W ostatnich miesigcach coraz liczniejsza grupa oséb niepetnosprawnych, starajacych sie
o uzyskanie tzw. “Karty Parkingowej” i stajacych w celu okreslenia tego uprawnienia przed
Powiatowa Komisjg ds. Orzekania o Stopniu Niepetnosprawnosci (w petnej procedurze
orzeczniczej, a nie uproszczonej, polegajacej tylko na wydaniu opinii na podstawie przedto-
zonych dokumentow, jak to ma miejsce np. w todzi), zgtasza swoje zastrzezenia i oburzenie
dotyczace obowigzkowego powiadamiania przez te komisje rejonowego organu wiasciwego
w sprawach wydawania uprawnienn do kierowania pojazdami mechanicznymi (oczywiscie
jesli dana osoba niepetnosprawna posiada prawo jazdy), a wiec np. Wydziatu Komunikacji.

Taki wydziat tworzy wykaz oséb niepetnosprawnych posiadajacych prawo jazdy i swiezo
wydane orzeczenie o stopniu niepetnosprawnosci, a nastepnie, na podstawie zawiadomienia
powiatowego lub wojewddzkiego zespotu orzekajacego, kieruje do nich zaproszenie na obo-



wigzkowe badania lekarskie w celu stwierdzenia istnienia — lub braku — przeciwwskazan
zdrowotnych do kierowania pojazdem. Niezgtoszenie sie na powyzsze badanie w wyznaczo-
nym terminie powoduje automatycznie cofniecie uprawnienia do kierowania pojazdem silni-
kowym (art. 140 ust. 1 pkt.4 lit. b ustawy z dnia 20 czerwca 1997 r. — “Prawo o ruchu drogo-
wym’, Dziennik Ustaw nr 98 z 1997 r. poz. 602 z pdzniejszymi zmianami). Najciekawszg
sprawg w tej catej dyskryminujgcej niepetnosprawnego procedurze jest obcigzenie go
znacznymi kosztami finansowymi za poddanie sie ww. badaniom, nierzadko jest to suma
siegajgca 250 zt. Dzieje sie tak w majestacie obowigzujacego “prawa”, ktére w oparciu
o ustawe i rozporzadzenie ministra (art. 122 — “Prawo o ruchu drogowym”, Dziennik Ustaw nr
98 z 1997 r. poz. 602 z pdzniejszymi zmianami, oraz Rozporzgdzenie Ministra Zdrowia
i Opieki Spotecznej z dnia 30. 06. 1999 r. “w sprawie badan lekarskich 0séb ubiegajgcych sie
0 uprawnienia do kierowania pojazdami i kierowcow’) naktada taki obowigzek na niepetno-
sprawnego obywatela. Z rozmystem uzytem wczesniej przymiotnika “dyskryminujacy”, gdyz
obcigza to tylko osoby, ktérych sprawy rozpatrywane sg w powiatowych lub wojewddzkich
zespotach ds. orzekania o stopniu niepetnosprawnosci; takich problemoéw nie majg natomiast
inwalidzi podlegajacy innym trybom orzeczniczym, takze do celéw rentowych np. ZUS,
KRUS, Wojskowej i Policyjnej Komisji Lekarskiej. Postepowanie takie jest sprzeczne z obo-
wigzujacq ustawg zasadnicza, to znaczy Konstytucjg RP, a doktadnie jej artykutem 32, cytu-
Je:

1. Wszyscy sa wobec prawa rowni. Wszyscy maja prawo do rownego traktowania
przez wtadze publiczne.

2. Nikt nie moze byé dyskryminowany w zyciu politycznym, spotecznym lub gospo-
darczym z jakiejkolwiek przyczyny.

Sejm RP uchwatg z dnia 1. 08. 1997 r., to jest w Karcie Praw Oséb Niepetnosprawnych
(Monitor Polski z 13 sierpnia 1997 r.), uznaje roéwniez, ze osoby niepetnosprawne zgodnie
Z normami prawnymi i zwyczajowymi majg prawo do niezaleznego, samodzielnego i aktyw-
nego zycia oraz nie moga podlegaé¢ dyskryminacji.

Niestety, prawo sobie, a zycie sobie. Prawa oséb niepetnosprawnych nadal w jakiej$ cze-
ci istniejg tylko na papierze. W codziennej rzeczywistosci sg tamane badz nie sg przestrze-
gane. W todzi dzieki interwencji Rzecznika Oséb Niepetnosprawnych ww. optata za badanie
zostata obnizona i obecnie wynosi 130 zt (w todzi badanie odbywa sie w Wojewddzkim
Osrodku Medycyny Pracy, ul. Aleksandrowska 61/63). Jest to pewien krok naprzéd, pewne
odcigzenie juz i tak napietych budzetéw os6b niepetnosprawnych. Réwnoczesnie, we wspbt-
dziataniu z £édzkim Sejmikiem Oséb Niepetnosprawnych, podjeto starania o réwne trakto-
wanie wszystkich “sprawnych inaczej”, kierujgc pisma do odpowiednich wtadz panstwowych.
Nasze Koto Terenowe PSChH w todzi takze przygotowuje petycje w tej sprawie. Mam na-
dzieje, ze pomoze to innym, czesto niezamoznym inwalidom w tatwiejszym uzyskaniu przy-
stugujacych im uprawnien lub dokumentow.

Dlatego tez apeluje: drodzy zainteresowani tym problemem (jak réwniez innymi niema-
drymi prawami i przepisami dotyczacymi naszego srodowiska), nie przechodzmy obojetnie
obok takich spraw. Piszmy do wtadz, poruszajmy takie kwestie w mediach, aby uzmystowic
twércom tych niedorzecznosci ich nieodpowiedzialno$¢ oraz brak zrozumienia sytuacji i pro-
bleméw $srodowiska 0séb niepetnosprawnych.

Robert Prencel

[16] PRZED NAMI KOLEJNY ROK

Biuletyn, jeszcze jako lokalne pismo kotfa tédzkiego, narodzit sie w maju 1998 r. Na prze-
tomie 1998 i 1999 roku ukazat sie pierwszy numer ogolnopolski. Od tego czasu mniej wiecej
raz na kwartat przynosimy informacje z dziedzin, kiére mogaq zainteresowa¢ cztonkéw na-
szego Stowarzyszenia. Wiele z drukowanych artykutow dotyczy spraw medycznych. Cho¢



czesé tych materiatdw pisza dla nas lekarze, a czes¢ czerpiemy z zagranicznych wydaw-
nictw majacych w redakcjach specjalistéw z tej dziedziny, i cho¢ artykuty przed drukiem sg
z reguly weryfikowane przez lekarza (wielkie podzigkowania dla kol. Zdzistawa Grzelaka!), to
jednak trzeba podkresli¢, ze Biuletyn nie jest czasopismem medycznym. Drukowane tu opi-
nie w zadnym wypadku nie mogq zastgpi¢ opinii lekarza opiekujacego sie danym chorym. To
on, znajac swojego pacjenta, moze podja¢ odpowiednie decyzje. My mozemy tylko informo-
wacé o postepach medycyny w kraju i za granica. Miejmy nadzieje, ze takich dobrych infor-
macji w nadchodzacym roku bedzie jeszcze wiecej niz dotychczas.

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie. Do uzytku wewnetrznego.
Opracowat Adam Sumera. Wspétpraca: Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: £dédzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, ul. Zarzewska 10/18, 93-184 £4dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl



