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Duzg czes$¢ tego numeru zajmujg relacje z dwoch waznych konferencji miedzynarodo-
wych — w Pradze i w Vancouverze [1, 2]. Warto je przeczytac, gdyz jest tam wiele informacji
odnoszgcych sie do metod leczenia hemofilii — obecnie i w niezbyt juz odlegtej przysztoSci.

Obszerny artykut poswiecony leczeniu domowemu [3] przynosi takze praktyczne wska-
ZOwki dotyczgce metod podawania czynnika — sobie lub komus bliskiemu. Warto jednak pa-
mietac, ze “Biuletyn” nie jest pismem medycznym. Cho¢ autorem artykutu jest lekarz medy-
cyny, to wszelkie rady i zalecenia zawarte w tym tek$cie mogg stanowic jedynie uzupetnienie
wskazan, jakie powinien przekazac lekarz hematolog prowadzgcy danego pacjenta.

W poprzednim numerze zamiescili§my gftos matki zadowolonej z portu, jaki znacznie
poprawit mozliwo$¢ podawania czynnika jej synkowi. Tym razem proponujemy bardziej na-
ukowe spojrzenie na kwestie portow [4].

Z radosciq odnotowuje, ze krag wspofpracownikow “Biuletynu” poszerzyt sie o kolejng
osobe. W sekcji [5] przedstawiamy praktyczne wskazowki mamy matego Jasia, w sam raz
przed zblizajgcymi sie wyjazdami na wakacje.

Kilka dtuzszych i krotszych artykutow stanowigcych omowienie doniesien z innych tamoéw
dotyczy problemow zwigzanych z zebami [6, 7] i ze zwyrodnieniami stawow [9, 10], a takze
zapowiedzi pojawienia sie nowego rekombinowanego czynnika IX o przedtuzonym dziataniu
[8].

Jak zwykle zapewniamy takze chwile relaksu nad jolkg [11].

Adam Sumera

[1] KONFERENCJA W PRADZE

26 kwietnia br. odbyta sie w Pradze miedzynarodowa konferencja “Hemophilia Treatment
in Eastern Europe: Opportunities for the Near Future" (“Leczenie hemofili w Europie
Wschodniej — szanse w bliskiej przysztosci”). Organizatorem byta firma Bayer i to jej produk-
tom poswiecono najwiecej uwagi, ale wiele miejsca zajety kwestie poswiecone metodom
leczenia chorych na hemofilie w Polsce, Czechach i Stowacji, a takze na Wegrzech i w Au-
strii.

Najwieksze zainteresowanie wywotata podana oficjalnie informacja, ze pod koniec 2009 r.
Bayer wprowadzi na rynek rekombinowany czynnik VIII (Kogenate) o przedtuzonym czasie
dziatania. Wedtug badan wystarczy go podawac raz na tydzieh. Ta nowa wersja Kogenate
ma identyczng czasteczke jak obecnie stosowany (cho¢ niestety jeszcze nie w Polsce) “zwy-
kly” czynnik rekombinowany Kogenate, ale zyskuje dodatkowe zalety, poniewaz jest pegylo-
wany; czasteczka cz. VIl wigze sie z liposomem, pozostajac na jej powierzchni (nie wnika do
$rodka). Nowy Kogenate nie daje wprawdzie wyzszego poziomu cz. VIl w osoczu, ale okres
bez wylewow jest diuzszy (dlaczego tak sie dzieje, nie zostato jeszcze doktadnie wyjasnio-
ne). Jeszcze w tym roku, prawdopodobnie we wrzesniu lub pazdzierniku, rozpocznie sie Il
faza prob klinicznych tego nowego specyfiku, by¢é moze réwniez i w naszym kraju.

Duzg czes¢ konferencji wypetnity kwestie zwigzane z czynnikiem rekombinowanym (nie-
mal wytacznie VIII). To nie jest juz cud techniki dostepny jedynie na Zachodzie (np. Wielka
Brytania i Dania stosujg WYLACZNIE taki czynnik). W br. Wegry zuzyja 5 min jednostek
czynnika rekombinowanego, co stanowi ok. 10% catego ich zaopatrzenia (przy okazji zaktu-



alizowatem dane — w tym roku Wegrzy bedg mie¢ 51,3 min jedn. cz. VIII, co przy 10,3 min
ludnosci daje wskaznik 5!) Rekombinant stosuje sie tez w Chorwac;ji (to 15% zaopatrzenia w
cz. VIl i 12,5% w przypadku cz. 1X), a nawet w Butgarii! Niestety, czynniki rekombinowane
sg drozsze od osoczopochodnych, wiec trzeba zrobi¢ doktadng kalkulacje zyskéw (petne
bezpieczenstwo, poniewaz unika sie szansy zakazenia zaréwno juz znanymi, jak i jeszcze
nierozpoznanymi wirusami pojawiajgcymi sie w ludzkim osoczu) i strat (mniej czynnika za te
same pienigdze).

Wydaje sie, ze do zalet czynnikéw rekombinowanych mozna doda¢ mniejszg szanse wy-
tworzenia inhibitora u chorych. W przypadku Kogenate (funkcjonujgcego na rynku od 2000
r.) oprocz badan klinicznych mozna takze przytoczy¢ przyktad catej populacji hemofilikow w
Irlandii — wskutek decyzji administracyjnej caty kraj niemal z dnia na dzien przeszedt catko-
wicie na czynnik rekombinowany, i odbyto sie to bez jednego przypadku wytworzenia nowe-
go inhibitora. Nalezy jednak podkresli¢, ze dotyczyto to pacjentéw juz wczesniej leczonych
koncentratami czynnika VIII; u dzieci, ktére wczesniej nie otrzymywaty koncentratow cz. VIII,
odsetek wytworzonych inhibitoréow wynosit ok. 15% (cho¢ jest to nadal procent nizszy niz w
przypadku innych preparatéw podawanych w analogicznych okolicznosciach). Przy okazji:
wszelkie wyniki badan nalezy przyjmowac z pewng ostroznoscia, poniewaz na ostateczny
rezultat wptyw majg rézne czynniki, m.in. genetyczne — np. u Murzynéw szansa wytworzenia
inhibitora jest duzo wyzsza niz u biatych!

Kogenate przechowuje sie w lodéwce, podobnie jak znane nam preparaty. Mozna go jed-
nak trzyma¢ 2—-3 miesigce poza lodéwka, w temperaturze pokojowej (do ok. 25 stopni Cel-
sjusza), ale po tym czasie nie nalezy go juz z powrotem wstawia¢ do lodéwki — trzeba go po
prostu zuzyc.

Proces produkcji czynnika rekombinowanego w firmie Bayer trwa przeszto 250 dni; skta-
dajg sie na to trzy fazy: (1) fermentacja, (2) oczyszczanie, (3) liofilizacja (czyli usuwanie wo-
dy) i pakowanie. W odréznieniu od produkowanego przez firme Wyeth rekombinowanego
czynnika ReFacto, wykorzystujgcego czynnik VIII o skroconej domenie, czynnik Kogenate
zawiera czasteczke o petnej dtugosci.

Uzyskanie rekombinowanego czynnika VIII o przedtuzonym czasie dziatania jest obecnie
gtéwnym priorytetem firmy Bayer, jesli chodzi o prace badawczo-rozwojowe. Najbardziej za-
awansowany jest wspomniany juz czynnik pegylowany, ale trwajg takze réwnolegte prace
nad kilkoma innymi opcjami. Warto tu odnotowa¢, ze w firmie Bayer budzet badan nad za-
gadnieniami zwigzanymi z leczeniem hemofilii w 2006 r. wynosi 80 milionéw euro.

Na Wegrzech jest obecnie 2880 chorych z osoczowymi skazami krwotocznymi (829 z
hemofilig A, 188 z hemofilig B, 1365 z chorobg vonWillebranda); potowa z tych chorych
mieszka w Budapeszcie. Wsrod wegierskich pacjentéw jest kilka os6b z ciezkg postacig he-
mofilii liczacych sobie ponad 80 lat. Koncentraty czynnika krzepniecia zaczeto na Wegrzech
stosowac¢ w 1992 r.; w 1994 r. wycofano z leczenia krioprecypitat. Jako ciekawostke podam,
ze do 1998 r. leczenie domowe, choc¢ faktycznie stosowane, byto sprzeczne z prawem, po-
niewaz tylko personel medyczny mégt wykonywac¢ zastrzyki dozylne. Obecnie leczeniem
domowym jest objetych tam 302 chorych. Zaopatrzenie w czynniki w 2006 r. wyglada na
Wegrzech nastepujaco:

czynnik VIII 51,3 min jedn.
czynnik IX 5,5 min jedn.
czynnik VII 1,1 min jedn.

Jak juz wspomniatem, w tej ilosci miesci sie 5 min jedn. rekombinowanego czynnika VIl
(Kogenate); rekombinant jest stosowany na Wegrzech od pieciu lat (zaczynano od 300.000
jedn.).

Z kolei w Czechach wszystkie dzieci z inhibitorem sg poddawane “odczulaniu” (procesowi
wytwarzania tolerancji immunologicznej).

Jak barwnej bajki stuchatem prezentacji prof. Ingrid Pabinger z Austrii. Ot6z w kraju Mo-
zarta przeszto 90% dzieci i mfodziezy z ciezkg postacig hemofilii otrzymuje czynnik profilak-
tycznie. Profilaktykg objeta jest takze cze$¢ dorostych. Jednoczesnie jednak okazato sie, ze
w Austrii nie istnieje centralny rejestr chorych na hemofilie.



Odnotujmy jeszcze, ze w konferencji ze strony polskiej uczestniczyli lekarze: pan dr Win-
dyga (Instytut Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie), pan dr Dobaczewski (Wroctaw),
pani dr Zdziarska (Krakéw) oraz panie doktor Kasprzak i Kopydtowska (Poznan), a sprawy
naszych chorych prezentowat nizej podpisany.

Adam Sumera

[2] KONGRES FEDERACJI SWIATOWEJ W KANADZIE

W dniach 21-26 maja 2006 r. w Vancouver (Kanada) odbyt sie XXVII Miedzynarodowy
Kongres Swiatowej Federacji Hemofilii (World Federation of Hemophilia — WFH). Uczestni-
czyto w nim ponad 4000 os6b z catego swiata. Byli to przede wszystkim chorzy na hemofilie
— liderzy narodowych organizacji cztonkowskich (NMO), jak réwniez w wielkiej liczbie ludzie
zajmujacy sie od strony medycznej réznymi aspektami hemofilii i pokrewnych skaz krwo-
tocznych: naukowcy, lekarze, pielegniarki, rehabilitanci, stomatolodzy, laboranci, psycholo-
dzy itp.

Polske reprezentowali lekarze z Instytutu Hematologii i Transfuzjologii w Warszawie, z
Kliniki Pediatrii, Hematologii i Onkologii AM w Warszawie, a takze z Kliniki Transplantaciji
Szpiku, Onkologii i Hematologii Dzieciecej AM we Wroctawiu oraz z Kliniki Hematologii w
Krakowie.

Miatem zaszczyt i przyjemnos¢ uczestniczy¢ w tym kongresie jako oficjalny delegat Pol-
skiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie (PSCH).

Vancouver, miasto usytuowane na zachodnim wybrzezu Kanady pomiedzy majestatycz-
nymi gérami i skrzacym sie oceanem, jest dynamicznym, wielokulturowym osrodkiem leza-
cym w naturalnym, widowiskowym otoczeniu gér, oceandw i parkéw. Ze swoim umiarkowa-
nym klimatem Vancouver zaliczany jest do najpiekniejszych miast Swiata.

Vancouver Convention and Exhibition Centre (VCEC), czyli Centrum Kongresowo-
Wystawowe w Vancouver z wyrézniajacq sie pieciozaglowg linig sklepienia jest punktem
orientacyjnym wybrzeza w tym miescie. Zbudowane zostato na wielkim molo wychodzacym
w gtab zatoki, do ktérego przybijaja ogromne oceaniczne statki pasazerskie w swojej drodze
na Alaske.

Uroczysta ceremonia otwarcia Kongresu nastagpita w niedziele 21 maja w wielkiej sali ob-
rad plenarnych. Byty przemowienia i powitania. Gtos zabierali m.in. Mark W. Skinner — Pre-
zydent World Federation of Hemophilia oraz Georges-Etienne Rivard — Prezydent Kongresu.
Potem nastagpita czes¢ artystyczna z pokazem tancow indianskich oraz przemarszem i wy-
stepem orkiestry szkockiej, jako ze Vancouver znajduje sie w tzw. Kolumbii Brytyjskiej.

We wszystkie nastepne dni od poniedziatku do czwartku toczyty sie réwnoczesnie w Kil-
kunastu wielkich salach wyktadowych r6zne sesje, wyktady i warsztaty poswiecone najréz-
niejszym tematom i aspektom choroby. Poczawszy od tematéw $cisle medycznych (chirur-
gia, ortopedia, stomatologia, pediatria, genetyka, leczenie profilaktyczne, inhibitory, infekcje
wirusowe HCV i HIV, terapia genowa) poprzez aspekty paramedyczne (opieka pielegniarska,
rehabilitacja, diagnostyka laboratoryjna, leczenie domowe) az po tematy pozamedyczne
(bezpieczenstwo i dostepnos¢ preparatow, poréwnanie koncentratdw osoczopochodnych z
rekombinantami, jako$¢ zycia chorych na hemofilie, sport w hemofilii, aspekty psychosocjal-
ne, codzienna opieka nad chorym w rodzinie, jak rowniez obozy rehabilitacyjne).

Nie bytem w stanie uczestniczy¢ we wszystkich tych wyktadach, warsztatach naukowych i
sesjach, chociaz bardzo bym chciat. Odbywaty sie one czesto w jednym czasie i byty dla
siebie niejako konkurencyjne. Kazdy wybierat sobie takie tematy, jakie najbardziej go intere-
sowaty. Nie jestem wiec w stanie napisa¢ sprawozdania z wszystkich tych ciekawych sesji,
wyktadow i warsztatow.

W ramach kongresowego programu kulturalnego Komitet Organizacyjny Kongresu zorga-
nizowat zwiedzanie Muzeum Antropologii oraz wycieczke do Akwarium w Parku Stanleya,
gdzie moglismy podziwia¢ m.in. wspaniate ryby i ssaki morskie: rekiny, barakudy, delfiny,
bietugi i wiele innych stworzen oceanicznych.



Delegaci narodowych organizacji cztonkowskich (NMO), w tym i naszego PSCH, miel
jeszcze w pigtek catodniowe posiedzenie Zgromadzenia Ogélnego WFH (General Assem-
bly). Na tym posiedzeniu, oprdcz innych waznych spraw, do grona krajow-cztonkow WFH
przyjeto uroczyscie dwa nowe: Sri Lanke i Japonie. W ten sposéb liczba cztonkéw Swiatowe;
Federacji Hemofilii powiekszyta sie do 107.

Wiodacym mottem Kongresu byto hasto “Treatment for All” czyli “Leczenie dla wszyst-
kich”. WFH chce mianowicie sprawi¢, aby odpowiednia ilos¢ koncentratow krzepniecia, a
takze stosowne i profesjonalne leczenie oraz opieka byty dostepne dla wszystkich chorych
na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne na catym Swiecie.

Jest to wielkie i niesamowicie trudne wyzwanie, ale obserwujac WFH od wielu juz lat, jej
dynamizm i cigglty, konsekwentny rozwdj moge przypuszczac, ze i to zadanie, jak wiele po-
przednich, moze sie uda¢. Miejmy tylko nadzieje, ze tak bedzie.

Prezydent WFH Mark Skinner w swoim sprawozdaniu zaprezentowat zarys planéw stra-
tegicznych Federacji na nastepne lata:
Treatment for All (Leczenie dla wszystkich).
Dzielenie sie wiedzg ze stabszymi i biedniejszymi.
Poprawa leczenia w rozwijajacych sie krajach.
GAP-Global Alliance for Progress (Globalny Sojusz dla Postepu) — kontynuacja.
Twinning Program (Program Blizniaczy) — kontynuacja i rozwo;.
Wieloletnie programy zaopatrzenia i leczenia.
Wspétpraca WFH z narodowymi stowarzyszeniami i centrami leczenia hemofilii.
Pomoc humanitarna.
Badania nad rzadkimi skazami, chorobg von Willebranda oraz wrodzonymi skazami ptyt-
kowymi.
10. Bezpieczne i lepsze leczenie — wprowadzanie nowych produktow rekombinowanych.
11. Rozszerzenie bazy finansowej WFH — fundacje, sponsorzy.
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Biuro Komunikacji i Polityki Spotecznej w swoim raporcie oznajmito, ze na stronie
internetowej WFH pojawity sie ostatnio dwa nowe jezyki — polski i estohski. To pierwsze to
zastuga naszego kolegi Bogdana Gajewskiego. Jego ttumaczenia ksigzeczek i filméw na
temat hemofilii trafity na te strone i zyskaty uznanie w oczach spotecznosci miedzynarodo-
wej. Mozemy by¢ dumni z takiego ttumacza.

Ze strony WFH padta prosba o przesytanie przettumaczonych tekstow i ksigzeczek na
strone internetowg WFH: www.wfh.org. W ten sposob powieksza sie baza jezykowa w ra-
mach WFH, co oni przyjmuja z wielkim zadowoleniem.

Zgromadzenie ogoblne dokonato na koniec wyboru miasta, ktére bedzie gospodarzem
XXIX Kongresu WFH w roku 2010. Kongres odbywa sie co 2 lata. Miejsce nastepnego kon-
gresu w roku 2008 zostato juz ustalone podczas ostatniego Kongresu w Bangkoku.

Zatem XXVIII Kongres w roku 2008 odbedzie sie w Istambule (Turcja). O zaszczyt zas
gospodarza XXIX Kongresu w roku 2010 walczyty dwa miasta: Paryz (Francja) oraz Buenos
Aires (Argentyna).

Zwyciezyta Argentyna stosunkiem gtoséw 55:22. A wiec za cztery lata Kongres WFH be-
dzie miat miejsce w Buenos Aires.

DZIEN POLSKI na Kongresie WFH

Podczas trwania Kongresu WFH w $rode 24 maja 2006 r. odbyto sie spotkanie pod nazwg
“POLAND DAY”. W spotkaniu tym uczestniczyli: ze strony WFH — Catherine Hudon (Koor-
dynator Programowy na Europe), ze strony polskiej — dr Jerzy Windyga z IHiT, doc. An-
drzej Szczepanik z Kliniki Chirurgicznej IHiT, doc. Anna Klukowska i dr Pawet Laguna z
Kliniki Pediatrii, Hematologii i Onkologii AM w Warszawie, dr Joanna Zdziarska z Kliniki
Hematologii AM w Krakowie, dr Grzegorz Dobaczewski z Kliniki Transplantacji Szpiku, On-
kologii i Hematologii Dzieciecej AM we Wroctawiu oraz autor tego sprawozdania lek. med.
Zdzistaw Grzelak z RCKiK we Wroctawiu bedacy jednoczesnie przedstawicielem PSCH na
Kongresie.



Na poczatku dr Windyga przedstawit sytuacje w Polsce oraz realia dotyczace zaopatrze-
nia i dostepnosci koncentratéw, a takze opieki i organizacji leczenia chorych z hemofilia. Po-
dat liczbe chorych w Polsce z podziatem na poszczegdlne rodzaje skaz krwotocznych we-
dtug Krajowego Rejestru Chorych na Hemofilie, a takze poinformowat o istnieniu Narodowe-
go Programu Opieki i Leczenia chorych na hemofilie i inne wrodzone skazy krwotoczne.
Przedstawit rowniez sytuacje przetargowg w Polsce i uwarunkowania prawne zezwalajace
na permanentne przedtuzanie procedur przetargowych przez przegrane firmy ze szkodg dla
chorych.

Z kolei autor tego sprawozdania przedstawit w zarysie strukture organizacyjng i najwaz-
niejsze aspekty dziatalnosci PSCH, z podkresleniem wieloletniego programu zaopatrzenia w
czynniki krzepniecia w ramach wspotpracy z fundacja Ameri Cares oraz organizowania przez
PSCH letnich i zimowych obozéw rehabilitacyjnych, jak réwniez prowadzenia przez nasze
Stowarzyszenie licznych programoéw edukacyjnych w zakresie wiedzy o chorobie, jej lecze-
nia, nauki i sposobdw autoiniekcji. Zwrécit jednak uwage na wcigz niski poziom zaopatrzenia
w koncentraty krzepniecia, spowodowany ciggle niedostatecznymi naktadami finansowymi
ze strony MZ oraz wcigz przedtuzajacymi sie przetargami na zakup preparatéw oraz na wy-
tonienie frakcjonatora polskiego osocza.

Catherine Hudon, jako przedstawicielka WFH, wyrazita podziw dla naszego (zaréwno
lekarzy, jak i chorych) zaangazowania w rozwoj opieki i leczenia w Polsce, pomimo trudnosci
i przeszkod, jakie napotykamy na kazdym kroku. Wspomniata nasze zesztoroczne zmagania
w obliczu zagrazajacej zapasci zaopatrzenia w koncentraty i list od Marka Skinnera do mini-
stra zdrowia wspierajacy naszg walke o poprawe naszej trudnej sytuaciji.

Zaproponowata pomoc i wsparcie ze strony WFH dla Polski.

W lutym 2007 roku World Federation of Hemophilia pragnie zorganizowa¢ mata, najwyzej
dwudniowg konferencje w Warszawie, kt6ra databy poczatek Scislejszej wspotpracy pomie-
dzy Polska a WFH. W spotkaniu tym wzietoby udziat do 30 oséb.

Uczestnikami majg by¢ z jednej strony przedstawiciele WFH z jej prezydentem Markiem
Skinnerem na czele, z drugiej zas strony przedstawiciele PSCH, lekarze zajmujacy sie le-
czeniem hemofilii oraz przedstawiciele MZ z samym ministrem zdrowia (o ile zechce by¢
obecny).

Takie spotkanie moze okaza¢ sie przetomowe dla podniesienia poziomu zaopatrzenia
oraz jakosci leczenia chorych ze skazami w Polsce. Nie méwiagc juz o tym, ze w ogromnym
stopniu spowoduje wzrost prestizu i znaczenia PSCH wobec strony rzadowe;j.

To zas skutkowa¢ moze w przysztosci zwiekszeniem swiadomosci i zrozumienia ze strony
decydentow dla naszej choroby, a co za tym idzie zwiekszeniem $rodkéw finansowych na jej
leczenie.

Catherine Hudon poruszyta jeszcze jedno bardzo wazne zagadnienie. Ot6z wsrod pro-
gramow strategicznych WFH jest tzw. Twinning Program czyli Program Blizniaczy.

Polega on na kojarzeniu dwéch krajéw — rozwinietego i rozwijajacego sie oraz ich centrow
leczenia hemofilii, a takze ich narodowych organizacji hemofilowych.

Wymiana doswiadczenh w diagnostyce i leczeniu, opiece i rehabilitacji, liczne szkolenia dla
pacjentéw i personelu medycznego, wspdlne warsztaty uczace lobbowania, gromadzenia
funduszy i optymalnego korzystania z zasobow — to tylko niektore aspekty tej wspétpracy.

WFH pragnie zaproponowac stronie polskiej uczestnictwo w takim programie.

Zdziwito nas nieco, kiedy ustyszeliSmy od Catherine Hudon, ze Polska bytaby tu krajem
rozwinietym, a naszym partnerem bytby jeden z krajéw lezacych za naszg wschodnig grani-
ca. By¢ moze bytaby to Ukraina, Motdawia lub Biatorus.

Na pewno wiedza i ogromne dos$wiadczenie naszych lekarzy zajmujacych sie hemofilig
pozwoli w petni na rozwiniecie i prowadzenie tego programu.

To takze moze przyczyni¢ sie do podniesienia prestizu Polski w oczach organizacji czton-
kowskich zrzeszonych w WFH, a takze pomoze nam w naszych staraniach i naciskach na
rzad w celu poprawy jakosci zycia chorych na hemofilie w Polsce.



Na tym spotkanie zakonczyto sie. Bedziemy w kontakcie z Catherine Hudon i mam na-
dzieje, ze od lutego 2007 dla PSCH i wszystkich chorych na hemofilie w Polsce rozpocznie
sie nowa epoka zaopatrzenia, leczenia, opieki i poprawy jakosci zycia.

Dodam tylko, ze podczas Zgromadzenia Ogdlnego w ostatnim dniu Kongresu rozmawia-
tem osobiscie z prezydentem WFH Markiem Skinnerem i w imieniu PSCH oraz wszystkich
chorych zaprositem go do Polski na te konferencje. Wyrazit szczerg che¢ uczestniczenia w
tym spotkaniu i przyrzekt, ze bedzie na nim obecny.

Najwazniejsze informacje i przestania ptynace z Kongresu to:

1. WFH prowadzi w wielu krajach rozwijajacych sie dwa rodzaje programéw: Twinning Pro-
gram (Program Blizniaczy) oraz Global Alliance for Progress (GAP) czyli Globalny Sojusz
dla Postepu. Oba te programy wydatnie wspomagajg edukacje w zakresie problematyki
skaz krwotocznych w danym kraju dla samych chorych, ale réwniez dla lekarzy, laboran-
tow, pielegniarek, rehabilitantéw, jak i dla urzednikow panstwowych szczebla ministerial-
nego. W ramach programu GAP, oprocz prowadzenia i wspierania licznych szkolen i pro-
graméw edukacyjnych, WFH podpisuje z poszczegd6lnymi rzgdami lub ministerstwami
zdrowia krajéw rozwijajacych sie porozumienia zobowigzujace te rzady do zwiekszenia
budzetéw na zaopatrzenie chorych w czynniki krzepniecia oraz na poprawe diagnostyki,
organizacji leczenia i opieki nad tymi chorymi. Program GAP rozpoczeto realizowa¢ w
kwietniu 2003 r. W ciggu trzech lat trwania tego programu wzieto w nim udziat 30 krajow,
m.in. Armenia, Azerbejdzan, Egipt, Gruzja, Jordania, Meksyk, Filipiny, Rosja i Tajlandia.
W tym okresie zidentyfikowano i zdiagnozowano 5 000 nowych chorych na hemdfilie i in-
ne wrodzone skazy krwotoczne.

2. Firma Bayer dysponuje juz rekombinowanym czynnikiem VIIl o przedtuzonym dziataniu.
Jego nazwa to Kogenate FS. Udato sie to dzieki potaczeniu czasteczki rekombinowanego
czynnika VIl z liposomami i technologig PEG (polyethylene glycol). Okazato sie, ze tech-
nologia pegylowanych liposoméw moze znacznie przediuza¢ aktywnosc¢ czynnika VIILI.
Oznacza to mozliwos$¢ stosowania czynnika VIl raz na tydzien lub rzadziej. Badania Kli-
niczne dowodza, ze technologia ta znaczaco wydtuza bezwylewowy okres po wstrzyknie-
ciu.

3. Warunkiem uzyskania dobrej jakosci, ceny, dostepnosci i bezpieczenstwa koncentratow
krzepniecia jest m.in. stata obecnos¢ przedstawicieli medycznych oraz cztonkéw organi-
zacji hemofilowych na przetargach.

W przetargach muszg uczestniczy¢ 4 strony:
- przedstawiciele firm sprzedajgcych

- przedstawiciele ministerstwa

- przedstawiciele medyczni

- przedstawiciele stowarzyszenia

4. W ramach wspotpracy w pozyskiwaniu funduszy Irlandzkie Stowarzyszenie Chorych na
Hemofilie bedzie przeznaczato przez nastepne trzy lata po 25 000 US$ na program GAP,
jako wyraz solidarnosci z tysigcami osob chorych na hemofilie, ktére pozostajg niezdia-
gnozowane i nieleczone. Kanadyjskie Stowarzyszenie natomiast oddaje stale 2% swoich
finanséw na WFH.

5. Dla budowania silnej i skutecznej organizacji, zdolnej do wptywania na decyzje rzadu,
najwazniejszg rzeczg jest, aby méwic jednym gtosem. A wiec wszelkie nieporozumienia i
ktétnie w stowarzyszeniu ostabiajg jego skutecznos¢ i majg negatywny wptyw na poprawe
jakosci zycia chorych.

Reasumujac, Kongres WFH — Vancouver 2006 byt sposobnoscig do wymiany idei oraz
doswiadczen. Umozliwit odnowienie znajomosci z przyjaciotmi z catego $wiata, pozwolit na
wzbogacenie wiedzy dotyczacej postepu w leczeniu hemofilii oraz wspart globalne wysitki
World Federation of Hemophilia dla poprawy tego leczenia i opieki.

Dla nas stat sie niepowtarzalng okazjg do nawigzania nowych kontaktéw i ciekawej
wspotpracy z WFH, ktéra w perspektywie moze wyprowadzi¢ Polske na nowe szlaki w le-
czeniu hemofilii, a co za tym idzie moze diametralnie poprawi¢ jako$¢ zycia wszystkich cho-
rych na hemofilie i inne skazy krwotoczne w kraju.



Od nas samych zalezy, w duzej mierze, jak to rozegramy.
Przysztos¢ lezy w naszych rekach.
lek. med. Zdzistaw Grzelak

[3] KONTROLOWANE LECZENIE DOMOWE

Hemofilia i choroba von Willebranda moga by¢ skutecznie leczone. W wiekszosci
przypadkow leczenie jest nieskomplikowane. Polega na podaniu koncentratéw czynnikdéw
krzepniecia VIII lub IX wzglednie czynnika von Willebranda. Jest stosowane zwtaszcza u
chorych, ktérzy maja niski poziom czynnika krzepnigcia.

W celu uzyskania wysokiego stopnia bezpieczenstwa preparatéw krew jest podda-
wana dodatkowej inaktywacji przeciwwirusowej poprzez pasteryzacje i proces chemiczny.
Od chwili wprowadzenia tych procedur, ponad 20 lat temu, preparaty stosowane w leczeniu
chorych sg bezpieczne i nie niosg zagrozenia zakazeniem np. chorobg AIDS. Czynnik
krzepniecia wyglada jak biaty proszek na dnie niewielkich buteleczek.

Dla wykorzystania tak przetworzonego czynnika krzepniecia do buteleczki wprowa-
dza sie wode do zastrzykoéw. Po rozpuszczeniu lek jest podawany dozylnie. Koncentrat trafia
do krwiobiegu i za jego posrednictwem dociera do miejsc krwawienia. Tam rozpoczyna pra-
widtowy proces krzepniecia. Krwawienie jest powstrzymywane. Jesli krew wypetnita tkanke
badz staw, woéwczas rozpoczyna sie proces wchianiania.

Woczesne podanie czynnika krzepniecia ogranicza ilo$¢ krwi zgromadzonej poza
krwiobiegiem. Eliminuje to powstawanie zwyrodnien stawowych wystepujacych u chorych na
hemofilie.

Zrozumienie faktu, ze wczesne leczenie krwawien, tzn. mozliwie szybkie podanie dozylne
koncentratow czynnika VIII lub IX bezposrednio po rozpoznaniu pierwszych objawow krwa-
wienia, gwarantuje szybkie jego zatamowanie, stato sie podstawag wprowadzenia leczenia
domowego.

Czesto zbedng staje sie dalsza substytucja, co pozwala na duzg oszczednos¢ kosztow-
nych preparatéw. Zapobiega sie tez w ten sposéb powstawaniu ciezkich nastepstw pokrwo-
tocznych w dotknietych stawach i narzgdach wewnetrznych.

Wiaze sie to z poprawg w ostatnich latach jakosci, aktywnosci i stopnia oczyszczenia
koncentratow krzepniecia, a co za tym idzie z mozliwoscig szerokiego ich wprowadzania do
stosowania w leczeniu domowym.

Rodzice wiekszosci dzieci, kibre wymagajg czestego leczenia, w porozumieniu z leka-
rzem powinni zachecac dzieci do nauki wykonywania zastrzykéw w domu. Oczywiscie moze
to mie¢ miejsce, kiedy dzieci sg wystarczajgco dojrzate (kazdy przypadek nalezy rozpatry-
wac indywidualnie, poniewaz dzieci w roznym tempie dorastajg psychicznie; generalnie
mozna jednak przyjac, ze nad takg decyzjg mozna zaczac sie zastanawiac, gdy dziecko ma
okoto 10 lat). Wielu rodzicéw wykonuje zastrzyki dzieciom w domu. Pdzniej wiele dzieci uczy
sie samodzielnie podawac sobie koncentraty czynnikéw krzepnigcia.

Niektorzy ze starszych chtopcdéw sg w stanie podawaé sobie koncentraty samodzielnie w
szkole. To, czy moga to robi¢, zalezy od rodzicow i lekarza z osrodka leczenia chorych na
hemofilie, od faktu, czy w szkole jest pielegniarka lub pokdj pielegniarki, oraz oczywiscie od
pomocy nauczycieli i grona pedagogicznego.

Wprowadzenie leczenia domowego zaktada intensywne szkolenie hemofilikow oraz rodzi-
cow dzieci chorych na hemofilie w zakresie wczesnego rozpoznawania oznak krwawienia i
znajomosci preparatow. Obejmuje ono réwniez techniki wykonania autoiniekcji oraz sposo-
bdéw opanowania powiktan poprzetoczeniowych (bardzo rzadko wystepujacych).

Nieodzowny przy tym jest staty nadz6r lekarski w postaci okresowych badan kontroluja-
cych przebieg leczenia, kontroli prowadzonych tzw. kart leczenia domowego, jak réwniez
indywidualnie zalecanego dawkowania.



Do takiego sposobu leczenia nalezy takze wykonywanie iniekcji dozylnych u dzieci cho-
rych na hemofilie przez ich rodzicéw, specjalnie w tym celu przeszkolonych. Moment poda-
nia preparatu musi by¢ okreslony przez dziecko. Tylko w sporadycznych przypadkach decy-
dowac¢ moga rodzice. Poza tym, w celu bezproblemowego wykonania iniekcji, uktad zyt u
dziecka musi by¢ dobrze widoczny i fatwo dostepny.

Warunkiem zezwolenia na prowadzenie kontrolowanego leczenia domowego jest wysoki
stopien odpowiedzialnosci, spoczywajacej, pod wzgledem diagnostycznym i terapeutycznym,
W znacznym stopniu na samych chorych.

Ta metoda leczenia hemofilii jest metoda optymalng, pozwalajacg na szybsze zmniejsze-
nie dolegliwosci bolowych, na znacznej miary samodzielnos¢, niezaleznos¢ i swobode pota-
czong z beztroskim i aktywnym spedzaniem wolnego czasu; zmniejsza ona w znacznym
stopniu absencje chorobowa w miejscu pracy czy tez w szkole. Doda¢ nalezy, ze dzieki tej
metodzie leczenia nastepstwa krwawien i wylewow w stawach i narzadach wewnetrznych
zostajg ograniczone do minimum.

W panstwach zachodnich leczenie domowe hemofilii cieszy sie duzym uznaniem. Kaz-
demu pacjentowi wydaje sie okreslong liczbe amputek z koncentratem czynnika krzepniecia.
Jesli zaczyna sie wylew, chory sam moze podac sobie dozylnie brakujacy czynnik. We Fran-
cji, Danii, Szweciji, Hiszpanii, Wtoszech czy Niemczech prowadzi sie leczenie profilaktyczne.
Chorzy chtopcy juz w wieku 2 lat otrzymujg zapobiegawczo dwa—trzy razy w tygodniu braku-
jacy czynnik, dlatego wsréd dzieci chorych na hemofilie nie spotyka sie tam kalek. Dzieki
temu preparatowi wszyscy chorzy moga prowadzi¢ aktywny tryb zycia — uczeszczac¢ do
szkét, podrézowac, pracowac, a nawet uprawiac sport.

Dlaczego krwawienie powinno by¢ leczone jak najszybciej?

Krwawienie powinno by¢ leczone jak najszybciej, aby skroci¢ czas rekonwalescenciji i za-
pobiec przysztym powiktaniom. Jesli masz watpliwosci, nie zwlekaj. Przetocz czynnik!

Jesli leczenie jest przeprowadzane zbyt pézno, proces zdrowienia wymaga wiecej czasu i
wymaga znacznie wiecej lekow.

Co to jest leczenie domowe?

e Leczenie domowe to podawanie czynnikéw krzepniecia na zadanie poza szpitalem: w
domu, w pracy, w szkole i w innych miejscach, w ktorych znalazt sie chory.

e Nalezy przechowywac wszelkie informacje o podanych iniekcjach — wpisuje sie je do karty
leczenia domowego.

e Chory na hemofilie oraz jego rodzina dzielg odpowiedzialno$¢ za swoje zdrowie ze spe-
cjalistami.

e Leczenie domowe nie moze wyeliminowac opieki lekarskiej.

Co to sa zastrzyki dozylne?

e Zastrzyki dozylne polegajg na wprowadzaniu igty do zyty. Sg przeprowadzane, aby po-
bra¢ krew albo wykonaé zastrzyk.

e Kazda z zyt, ktérg mozna fatwo wyczué i zobaczy¢, moze by¢ wykorzystana do zastrzy-
kow. Na ogot tatwo dostepne sg zyty na grzbietowej powierzchni reki i w przegubie tok-
ciowym.

Jakie przygotowania nalezy podja¢ przed wykonaniem zastrzyku dozylnego?

Zanim rozpoczniesz rozktada¢ materiaty, starannie umyj rece mydtem. Miejsce wyko-
nywania zastrzyku powinno by¢ wyczyszczone i zdezynfekowane. Szklanka podchlorynu na
litr wody powinna stanowi¢ dobry srodek dezynfekcyjny. Upewnij sie, ze Srodek dezynfekcyj-
ny, ktérego uzywasz, nie jest przeterminowany.

Tabela 1. Osprzet potrzebny podczas zastrzykow:

igty—motylki
strzykawka
igfa do przelewania
czynnik krzepniecia

pojemnik na odpady

gazik

gazik nasaczony alkoholem
plasterek ochronny



e wacik e gumowe rekawiczki
e plaster e woda do zastrzykdéw (na ogét
e staza dostarczana z czynnikiem)

Jak zapobiegac¢ infekcjom podczas wykonywania zastrzykow?

e Badz ostrozny, gdy postugujesz sie sprzetem medycznym. Utrzymuj rece i sprzet w czy-
stosci. Osoby, ktére pomagaja, powinny umy¢ rece i zaktada¢ rekawice.
Badz ostrozny! Uwazaj, zeby nie dotyka¢ palcami koncéw igiet oraz wszystkich ostrych
przedmiotéw, miejsc do wprowadzania igiet, a takze strzykawek. Nalezy dba¢ o czystos¢
podczas wykonywania zastrzykow.

¢ Nie wolno otwiera¢ pojemnikdéw z czynnikiem i przechowywac go po rozpuszczeniu.

e Zuzyte strzykawki i igty powinny trafi¢ do pojemnika z odpadkami.

* Nalezy postepowac zgodnie z zaleceniami konsultantow medycznych z osrodka chorych
na hemofilie. Zaplamione miejsca nalezy wyczysci¢ srodkiem dezynfekcyjnym.

e Zuzyty osprzet powinien by¢ utylizowany zgodnie z zaleceniami konsultantéw medycz-
nych.

Jak podawa¢ czynnik krzepniecia?

e Upewnij sie, ze rece zostaty doktadnie umyte.

e Postepuj doktadnie zgodnie z zaleceniami.

e Wykorzystaj caty rozpuszczony czynnik krzepniecia. Nie wolno dzieli¢ dawki i przechowy-
wac jej na pozniej. Warto$¢ terapeutyczna rozpuszczonego czynnika spada w miare
uptywu czasu. Czynnik powinien by¢ podany niezwtocznie. Nalezy pamietac, ze oprécz
utraty aktywnosci, jesli podajemy rozpuszczony czynnik pézniej, grozi nam ryzyko infekciji
bakteryjne;.

e Pamietaj, gdy skonczysz podawac czynnik i wyjmiesz igte, przytrzymaj gazik w miejscu
wktucia przez przynajmniej 5 minut.

Technika iniekcji i autoiniekcji
Jakie sg ogdlne zasady wykonywania wktuc¢?

Sa bardzo proste: trzeba zwiekszy¢ poczucie bezpieczenstwa i ostabic¢ niepokéj dziecka.

Nalezy wybra¢ najlepsze miejsce do wykonania wkiucia tak, aby zminimalizowa¢ niedo-
godnosci dla pacjenta. Nie nalezy wybiera¢ konczyny, ktéra ulegta urazowi.

Pamietaj, aby podczas wktuwania chwali¢ matego pacjenta. Podkreslaj, ze jest bardzo
dzielny.

Nie nalezy wykonywac pospiesznie catej procedury. Nawet w wypadku pilnego wykonania
zastrzyku spokdj i doktadna ocena mozliwosci przynosi wiekszy zysk niz proby podejscia na
Slepo do ukrytej zyty.

Jesli wkiucie nie powiedzie sie, nie nalezy wpada¢ w panike. Nawet osoba o bardzo wy-
sokich kwalifikacjach czasem nie trafia do zyty. W takim wypadku nalezy zrobi¢ krétkg prze-
rwe i probowac ponownie. Jesli préby wkiucia nie powiodq sie, trzeba zwrdci¢ sie o pomoc.

Nie zapomnij poluzni¢ stazy, zanim rozpoczniesz podawanie zastrzyku.

Siedem krokéw zwigzanych z wykonywaniem zastrzyku:
1. Zgromadzi¢ wszystko, co niezbedne.

Przygotowac czynnik.

Wypehic strzykawke.

Znalez¢ zyte.

Wprowadzi¢ igte.

Wstrzyknac¢ czynnik.

Zrobi¢ porzadek i opisa¢ przebieg leczenia.

Noakowd

Przesledzmy teraz poszczeg6ine punkty:
1. Pierwszy krok: zgromadzi¢ w dogodnym miejscu wszystko, co niezbedne.



Nigdy nie podawaj czynnika w kuchni, gdzie przygotowuje sie jedzenie. Pamietaj o umyciu
rak, zanim zaczniesz. Najpierw roztdz czysty recznik w miejscu, w ktérym bedziesz podawac
czynnik. To, co niezbedne dla dokonania przetoczenia, przedstawia tabela 1.

Zanim rozpoczniesz, upewnij sie, ze wszystko jest w poblizu. Oszacuj dawke czynnika,
ktérej bedziesz potrzebowat (patrz wzér na dawke).

Twdj lekarz pouczy cie, jaka dawka jest odpowiednia do danej sytuacji. Sprawdz ilos¢é
jednostek na opakowaniu i oblicz, ilu opakowan potrzebujesz, aby uzyska¢ pozadang daw-
ke. Pamietaj o sprawdzeniu daty przydatnosci i ilosci jednostek w kazdym opakowaniu.

2. Drugi krok: przygotowanie czynnika.

Obie buteleczki powinny znalez¢ sie w temperaturze pokojowej. Zdejmij kapselek ochron-
ny na buteleczce z czynnikiem oraz drugi z buteleczki z wodg do zastrzykéw.

Przetrzyj alkoholem gumowe zatyczki. Kiedy juz bedg czyste i wolne od zarazkéw, nie
dotykaj ich. Teraz wez podwojng igte transferowa, trzymajac ja za ostone. Nigdy nie dotykaj
igly, bo mozesz jg zanieczysci¢. Jesli dotkniesz jej, wyrzué jq i siegnij po nowa.

Pamietaj, ze igiet nie wolno uzy¢ powtdrnie. Ostroznie zdejmij ostone z jednego konhca.

Koniec, ktory ukaze sie, wtdz do buteleczki z wodg do zastrzykéw. Potem zdejmij drugg
ostonke ochronng. Odwré¢ buteleczke i wbij drugi koniec do gumowej zatyczki buteleczki z
czynnikiem. Préznia wciagnie ptyn do buteleczki z czynnikiem. Kiedy caly ptyn znajdzie sie
wewnatrz, usun buteleczke z wodg do zastrzykéw, pozostawiajac igte w buteleczce z czynni-
kiem, aby powietrze wchodzac do wnetrza wypetnito proznie. Wyjmij igte z buteleczki z czyn-
nikiem i wyrzu¢ jg do pojemnika z odpadkami. Proszek powinien rozpusci¢ sie catkowicie.
Czynnik na og6t rozpuszcza sie dos¢ szybko. Jesli tak sie nie stato, mozesz poobracac fla-
konik w dtoniach, aby rozpusci¢ jego zawartos¢. To rowniez ogrzewa rozpuszczany czynnik,
zwtaszcza jesli niedawno zostat wyjety z lodowki. Nie potrzasaj buteleczka, banieczki powie-
trza mogaq zniszczy¢ czynnik. Powiniene$ podac przygotowany lek jak najszybciej od chwili
rozpuszczenia. Jesli jest rozpuszczony dtuzej niz godzine, nie uzywaj go. Kiedy zostat roz-
puszczony, nigdy nie ochtadzaj go ponownie.

3. Teraz mozesz przejs¢ do kroku trzeciego, czyli napetnienia strzykawki.

Na strzykawke zat6z igte z filtrem. Pamietaj, aby nie dotykac igty na catej dtugosci.

Wprowadz igte do buteleczki z czynnikiem. Wciagnij ttoczek, aby napetni¢ strzykawke.
Wyjmij igte z filtrem i umies¢ ja w pojemniku z odpadkami.

Na jej miejsce zatdz igte do zastrzykdw, potaczong z wezykiem (tzw. motylek).

Jesli wykorzystujesz wiecej niz jedng buteleczke z czynnikiem, a kazda jest z tej samej
serii, mozesz wykorzystac¢ te sama strzykawke. Po prostu zatéz kolejng igte z filtrem i nabierz
zawartos¢ kolejnej buteleczki.

4. Teraz jestes gotowy do kroku czwartego, to jest do znalezienia zyty.

Porozmawiaj z lekarzem lub pielegniarka, jak znalez¢ najlepsza zyte. Jest wiele zyt, ktore
mozesz wykorzysta¢ do zastrzykéw. Po pewnym czasie bedziesz wiedziat, kitéra jest dla cie-
bie najlepsza. Za kazdym razem kiedy podajesz czynnik, najlepiej wybiera¢ r6zne miejsca, to
pomoze Ci zadbac¢ o zyty. Woéwczas nie pojawig sie zrosty. Kiedy wybierzesz zyte, jest kilka
sposobow, jak uczynic jg widoczna.

Zatozy¢ staze lub kilkakrotnie otwiera¢ i zamykac¢ piesé. Masowaé lub poklepywac,
ogrzewac reke strumieniem cieptej wody ponad miejscem wktucia. Potozy¢ ogrzany recznik
na rece lub dtoni. Pozostaw staze zatozona.

5. Jestes gotowy do kroku piatego, czyli wprowadzenia igty.

Oczys¢ alkoholem miejsce zastrzyku. Kiedy juz to zrobisz, nie dotykaj niczego, co moze
by¢ zanieczyszczone. Zbierz nadmiar alkoholu, aby nie miat kontaktu z igta. Jesli wprowa-
dzisz igte ostroznie, nie uszkodzisz zyly. Igta i motylek sg jak samolot, ktéry wyréwnuje lot
przed ladowaniem.

Po czym mozesz poznac, ze trafites do zyty?

Krew poptynie pewnym, zdecydowanym strumieniem i wypetni wezyk. Mozesz poczu¢
wyrazng zmiane oporu, igta przesuwa sie swobodnie.



Jesli nie trafites do zyty, krew nie pojawi sie w rurce. Nie wstrzykuj czynnika, bo w miejscu
wktucia pojawi sie obrzek oraz bol.

Jesli krew nie pojawita sie w rurce zdecydowanym strumieniem, nie jestes$ juz w zyle.
Przebite$ ja. Chociaz nie wprowadzites igty do zyty, nie wyjmuj jej. Sprobuj skierowac jg w
lewo lub prawo, az ponownie znajdziesz zyte. Kiedy krew bedzie wyptywaé bez przeszkod,
przyklej plastrem wprowadzong igte. Nastepnie zwolnij staze.

6. Rozpocznij krok szdsty, czyli wstrzykiwanie czynnika.

tagodnie i powoli naciskaj na ttoczek. Kiedy skonczysz, delikatnie odklej plasterek (uno-
szac go przytrzymuj skrzydetka motylka) i wyjmij igte z zyly. Badz ostrozny, aby nie uszko-
dzi¢ zyty.

Od tej chwili obserwuj, czy nie ma reakgcji alergicznych. Moga one pojawi¢ sie nagle. Naj-
czesciej jest to wysypka lub pokrzywka w postaci swedzacych miejsc na skérze.

Jesli pojawig sie, natychmiast skontaktuj sie z lekarzem. Je$li czujesz sie dobrze, przy-
trzymaj gazik w miejscu wktucia przez co najmniej 5 minut.

7. Zakonczysz zastrzyk, gdy przejdziesz krok siédmy, czyli sprzatanie i opis leczenia.
Wyrzu¢ strzykawki, buteleczki i inne materiaty, ktére wykorzystywates, do pojemnika z

odpadkami. Jesli cos zostato zaplamione, wyczy$¢ srodkiem dezynfekcyjnym i woda.
Dla zachowania bezpieczenstwa:

- Utrzymuj czystosc¢, zwalczaj zarazki. Nie wykonuj zastrzykow, kiedy jestes sam.

- Nigdy nie korzystaj ze zuzytych materiatéw. Nigdy nie wykorzystuj powtdrnie tej same;j
igty.

- Zawsze postepuj zgodnie z zaleceniami pielegniarki lub lekarza, jak usuwaé zuzyte mate-
riaty. Na koniec nie zapomnij o opisie leczenia.

Celem leczenia domowego jest zaoferowanie pacjentowi niezaleznosci oraz leczenia,
ktore jest najodpowiedniejsze dla jego choroby. Niezalezno$¢, pewnos¢ siebie, mozliwosé
tatwego i szybkiego leczenia, mozliwos¢ robienia rzeczy, o ktérych nie marzytes, to tylko kil-
ka przyczyn, dla ktérych nauka samodzielnych iniekcji jest potrzebna.

Jest z pewnoscig wiecej powodow, gdyz samodzielne wykonywanie zastrzykdéw to mozli-
wos¢ niezaleznego zycia i petnego korzystania z niego.

Leczenie chorych na hemofilie to przede wszystkim leczenie substytucyjne, polegajace na
uzupetnianiu niedoboru cz. VIII lub IX w celu zatrzymania krwawienia.

Koncentraty cz. VIl i IX produkowane sg z ludzkiego osocza lub metodg inzynierii gene-
tyczne;.

W wiekszosci krwawien wystarczajgce jest podniesienie aktywnosci cz. VIl lub IX do 30%
normy. W krwawieniach srédczaszkowych lub przy zabiegach operacyjnych aktywnos¢ po-
winna osiggna¢ 80—100% normy.

Przy ustalaniu dawki cz. VIII i IX mozna postugiwac sie nastepujacym wzorem :

D=( kgx %):K
gdzie:
K = 2 dla koncentratu cz. VIII
K = 1 dla koncentratu cz. IX

Przyktadowo: dla osiggniecia poziomu 30% u osoby z hemofilig A wazgcej 60 kg nalezy po-
dac 900 jednostek cz. VIII:
(60 x 30) : 2 =1800:2 =900



Zasady leczenia substytucyjnego przedstawia ponizsza tabela:

Rodzaj skazy | Preparat Dawka Czestosé
przetoczen
Hemofilia A Koncentraty 15-50 jedn. na | 8-12 godz.
czynnika VIII kg masy ciata
Hemofilia B Koncentraty 20-70 jedn. na| 12—24 godz.
czynnika IX kg masy ciata

Uwaga: gérne wartosci z widetek dawek (50 jedn. cz. VIl i 70 jedn. cz. IX) oraz najkrétsze
okresy miedzy przetoczeniami (8 wzglednie 12 godzin) to wartosci stosowane przy zabie-
gach operacyjnych lub krwawieniach do osrodkowego uktadu nerwowego.

Przy niewielkich krwawieniach wystarczajgce jest jednorazowe podanie odpowiedniej
dawki niedoborowego czynnika krzepniecia krwi. Przy wiekszym wylewie krwi konieczne jest
powtGrzenie tej samej dawki preparatu codziennie przez 2—4 dni.

(oprac. lek. med. Zdzistaw Grzelak na podst. wtasnej pracy specjalizacyjnej oraz publikacji

WFH “Hemophilia in pictures”, “Looking after the veins” i filmu “Autoinjection”)

[4] DLUGOTRWALY DOSTEP NACZYNIOWY U CHORYCH NA HEMOFILIE -
PORTY NACZYNIOWE

Czeste podawanie lekéw drogg dozylng (zwtaszcza w warunkach pozaszpitalnych) wigze
sie z trudnosciami natury technicznej, wynikajacymi z koniecznosci czestych wkitu¢ do zyt
pacjenta. Problem ten dotyczy miedzy innymi osob z hemofilig, zwtaszcza w trakcie leczenia
profilaktycznego koncentratami czynnikdw krzepniecia lub w czasie terapii majacej na celu
wywotanie tolerancji immunologicznej wobec czynnika VIII (u hemofilikow z inhibitorem
czynnika krzepniecia). Zapewnienie odpowiedniego dostepu naczyniowego bywa szczegdl-
nie trudne u dzieci. Portéw uzywa sie ponadto niekiedy u pacjentéw z chorobami nowotwo-
rowymi w celu stosowania chemioterapii, jak rowniez do podawania zywienia pozajelitowego
i w innych przypadkach, gdy konieczne jest czeste podawanie lekéw dozylnych (lekéw prze-
ciwbdlowych, antybiotykow).

Port dozylny (port-a-cath, vascuport) zapewnia dtugotrwaty dostep do uktadu zylnego i
sktada sie ze zbiorniczka z silikonowg membrang oraz dtugiego cewnika. Jest on wszczepia-
ny pacjentowi chirurgicznie w taki sposob, ze cewnik wprowadza sie do naczynia (zazwyczaj
zyty podobojczykowej lub szyjnej), jego kohcoéwka tkwi w zyle gtdwnej gornej, a zbiorniczek
umieszczony jest podskérnie na klatce piersiowej w okolicy obojczyka. Zaden element portu
nie wystaje wiec ponad skore. Port mozna tatwo wyczué dotykiem, zwykle jest on réwniez
widoczny jako niewielkie uwypuklenie na skérze klatki piersiowej. Poprzez naktuwanie skory
nad portem za pomocg specjalnych igiet mozna podawac leki lub pobiera¢ krew do badan.
Igta przebija skoére, a nastepnie membrane portu, dostajac sie do zbiorniczka, potaczonego z
cewnikiem tkwigcym w zyle. W ten sposéb podawany lek dostaje sie do krwiobiegu pacjenta.
Port znacznie utatwia podawanie koncentratéw czynnikow krzepniecia, umozliwiajac tatwy i
szybki dostep do zyly. Ten sposob podawania leku jest ponadto mato bolesny dla pacjenta i
tatwiej akceptowany, zwtaszcza przez dzieci, niz tradycyjne, wielokrotnie powtarzane naktu-
cia zyty. Port usuwa sie réwniez chirurgicznie, w warunkach sali operacyjne;j.

Port moze spetnia¢ swojq role przez wiele miesiecy, a nawet wiele lat. Niemniej jednak z
jego obecnoscig wigze sie mozliwos¢ pewnych komplikacji. Sam zabieg jego wszczepienia
moze by¢ powiktany krwawieniem, moga réwniez wystapi¢ skutki uboczne znieczulenia. Port
moze by¢ miejscem wnikniecia do organizmu drobnoustrojéw powodujacych infekcje, dlate-
go niezwykle wazne jest przestrzeganie zasad aseptyki podczas podawania leku. Co bardzo
istotne, wokot cewnika i w samym porcie mogg powstawac zakrzepy krwi. Zapobiegawczo
port przeptukuje sie heparyng (srodkiem przeciwkrzepliwym), jednak ryzyka tego powiktania
nie da sie catkowicie wyeliminowa¢. Rzadko moze réwniez dojs¢ do oderwania cewnika od



pozostatej czesci portu lub jego przerwania, lub tez przedziurawienia membrany. Port moze
zaczg¢ réwniez przeciekaé, co powoduje wydostawanie sie czesci leku poza zyte (jest to
szczegOlnie niebezpieczne przy podawaniu chemioterapii).

Powiktania zakrzepowe moga mie¢ bardzo powazny przebieg i by¢ niebezpieczne dla
zdrowia, a nawet zycia, zwtaszcza jesli towarzyszy im zakrzepica lub oderwanie i przemiesz-
czenie fragmentu cewnika. Wiekszosci mechanicznych i infekcyjnych powiktan mozna unik-
na¢ stosujac sie doktadnie do zalecen dotyczacych pielegnacji portu i podawaniu lekéw.

(oprac. lek. med. Joanna Zdziarska)

[5] MALUCHY, LATO, HEMOFILIA | KOMARY

Lato to niestety czas zwiekszonej “obijalnosci” maluszkéw z hemofilia. Dlatego zanim wy-
jedziemy na wakacje, warto wczesniej pomysle¢ o tym, co moze dzieciom pomodc i jak za-
bezpieczy¢ je przed skutkami wakacyjnych swawoli.

Zacznijmy od odziezy — uszyta z cienkiego, przewiewnego materiatu, ale majaca dtugie
rekawy i dtugie nogawki niejednokrotnie uratuje tokcie i kolana przed zadrapaniami; na doda-
tek tatwo pod nimi ukry¢ wszytg cienka gabke.

Naszym nieodtgcznym i rozpoznawczym rekwizytem jest bezsprzecznie lodowka, gwaran-
tujaca bezpieczny transport czynnika. Jesli podrézujemy samochodem, warto kupi¢ lodéwke
z podigczeniem do gniazda zapalniczki, nie musimy wtedy martwi¢ sie, ze podrdz sie prze-
dtuza, a wktady w tradycyjnej lodéwce sie rozgrzeja.

Warto tez zabra¢ ze sobg 16d w zelu i przechowywac go razem z czynnikiem, by w razie
potrzeby zawsze byt chtodny.

Jesli czynnik podajemy dziecku sami, to zabieramy oczywiscie nasz dyzurny zestaw in-
iekcyjny. Jezeli w podawaniu czynnika korzystamy z pomocy szpitala, warto zaopatrzy¢ sie w
motylki lub wenflony, ktérymi zwykle kiute jest dziecko (w szpitalu, z ktérego bedziemy zmu-
szeni skorzysta¢, moga akurat mie¢ inny “kaliber”). Przed wyjazdem dowiedzmy sie, gdzie
znajduje sie najblizszy szpital lub przychodnia.

Powinnismy takze mie¢ pod reka $rodki przeciwwstrzagsowe (wapno, claritine, clemasti-
num) i uszczelniajgce naczynia (witamina C) tudziez preparaty tamujace krwawienie — exa-
cyl, spongostan lub, jesli sie uda kupi¢, QR for kids, proszek tworzacy sztuczny strupek (po-
dobno sa juz polskie odpowiedniki).

W naszej apteczce nie powinno tez zabraknaé¢ srodkdéw przeciwbdlowych i przeciwgo-
raczkowych (typu panadol, paracetamol, acenol, codipar), pamietajmy o bezwzglednym za-
kazie stosowania salicylanéw (aspiryna, pyralgina, pabialgina itp.).

Uwazajmy na insekty, w przypadku dzieci uczulonych na komary, meszKi, itp. po ukasze-
niu moze powstawaé miejscowy obrzek, po ktérym zwykle pojawia sie wylew. Lepiej zatem
zaopatrzy¢ sie w preparaty odstraszajace owady: off czy panko (mniej znany, a bardzo sku-
teczny) i zarazem w preparaty stosowane po ukaszeniu: fenistil, dolisos.

Dla bezpieczenstwa dziecka i przyspieszenia udzielenia wtasciwej pierwszej pomocy war-
to zaopatrzy¢ dziecko w identyfikator, w ktérym podamy informacje o tym, ze dziecko jest
chore na hemofilie, okreslmy jej typ i poziom czynnika, zaznaczajac, ze w razie wypadku
maluch wymaga natychmiastowego podania odpowiedniego czynnika krzepniecia (napiszmy
wyraznie, czy chodzi o cz. VIlI, czy o cz. IX) i ze niezbedne jest natychmiastowe udzielenie
pomocy medycznej, najlepiej w szpitalu. Takie zaswiadczenie powinien podpisaé lekarz pro-
wadzacy dziecko.

Nie zapomnijmy o uzbrojeniu sie w cierpliwos¢ do naszych pociech i 0 zaopatrzeniu sie w
dobry nastréj. O pogode juz zadba natura...

Bernadetta Pieczyriska, mama Jasia (hemofilia A <1%)

[6] DBAJ O ZEBY JUZ OD MALEGO

Wiele 0s6b z niechecig mysli o pojsciu do dentysty. A osoby obarczone skazg krwotoczng
moga dodatkowo obawia¢ sie, ze taka wizyta skonczy sie krwawieniem. W rzeczywistosci



jednak regularna prawidtowa opieka dentystyczna pozwala na zminimalizowanie interwencji
stomatologicznych i zapobiega krwawieniom z dzigset.

Najwazniejszg sprawg jest niedopuszczenie do psucia sie zebow, a zasadnicze czynnosci
u pacjentéw ze skazami krwotocznymi sg takie same, jak u 0séb o prawidtowej krzepliwosci.

Podstawa to szczoteczka i ni¢ dentystyczna. Warto podkresli¢, ze krwawienia z dzigset
u chorych na hemofilie najczesciej wynikajg z niedostatecznej troski o stan jamy ustnej. Na-
lezy pamietac, by regularnie czysci¢ zeby przy uzyciu szczoteczki oraz nici dentystycznej.

Szczotkowanie przez 30 sekund dla od$wiezenia oddechu przed wyjsciem do szkoty czy
pracy nie wystarczy. Szczotkuj przez trzy do pieciu minut. Osobom ze skazg krwo-
toczng najczesciej zaleca sie miekka szczoteczke.

Wazne jest tez, by nauczy¢ sie uzywania nici dentystycznej (dostepnej w kazdej aptece).
Z rolki odrywa sie kawatek nici, wprowadza miedzy zeby i usuwa resztki jedzenia, ktore
utkwity miedzy zebami. Nalezy uwazac, zeby ni¢ tagodnie zsuneta sie w dot po Scianie zeba
— wbijanie jej na site moze doprowadzi¢ do skaleczenia. Najlepiej, gdyby wtasciwy sposdb
uzycia pokazata dentystka lub higienistka. U matych dzieci czyszczenie nicig dentystyczng
wykonujg rodzice; na samodzielno$¢ przychodzi pora, gdy dziecko ma 8-9 lat.

Niektorzy rezygnujg z czyszczenia zebow, gdy zauwaza krew. To btad. Krwawienie z
dzigset najczesciej wynika z tego, ze zeby nie byly regularnie czyszczone i na ich po-
wierzchni utworzyt sie kamien, co z kolei doprowadzito do obrzmienia dzigset. Po kilku
dniach prawidtowego czyszczenia krwawienie w trakcie szczotkowania powinno ustgpic.

Rutynowe wizyty u dentysty nie powinny powodowa¢ zadnych ktopotéw, a w wiekszosci
przypadkow nie ma koniecznosci wczesniejszego podawania czynnika. Zawsze jednak nale-
zy poinformowac¢ stomatologa o swojej skazie — dzieki temu lekarz zachowa specjalng
ostroznosc.

Osoby z endoprotezami lub z portem powinny przed leczeniem dentystycznym, ktére mo-
ze spowodowacé nawet niewielkie krwawienie, wzig¢ antybiotyk — pozwoli to unikng¢ grozby
infekciji.

W przypadku powazniejszych interwencji dentystycznych, a zwtaszcza usuwania zebow,
nalezy skontaktowaé sie z hematologiem, kt6ry ustali odpowiednig dawke czynnika. Niektére
zabieqi, takie jak ekstrakcja zebow trzonowych, powinny by¢é wykonywane raczej w szpitalu.

(oprac. as na podst. artykutu Elizabeth Thompson Beckley “Treat teeth
right, from the start” w “Bloodline”, February 2006)

[7]1 ZEBY NASZYCH DZIECI

Dziecko nalezy zabra¢ do dentysty, gdy skonczy roczek, albo nie pézniej niz w pét roku
po wyrznieciu sie pierwszego zabka. Wczesne wizyty u dentysty pomoga w nauczeniu rodzi-
cédw, jak dbac o zeby dziecka. Warto pamietac¢ o nastepujacych sprawach:

- Nalezy unika¢ lepkich potraw oraz substancji bogatych w cukier, poniewaz mogq one
sprzyjac psuciu sie zebéw. Rodzynki, batoniki itp. pozostajg na zebach po jedzeniu. Jesli
juz podajemy dziecku takie przysmaki, to robmy to po positku, a potem dziecko powinno
umyc¢ zeby.

- Mileczne zeby tez sg wazne! Réwniez o nie nalezy dbaé bardzo starannie, uzywajac
szczoteczki i nici dentystyczne;.

- Butelka, z ktorej pija niemowleta i mate dzieci, moze takze przyczynia¢ sie do psucia ze-
béw, jesli dziecko moze z niej popija¢ przez caty dzien. Nalezy zabiera¢ taka butelke, gdy
tylko dziecko przestanie sie nig interesowac.

- Aparaty korekcyjne mogq by¢ stosowane u dzieci ze skazami krwotocznymi. Nalezy tylko
poinformowac¢ dentyste o skazie, a takze uczuli¢ go, by unika¢ luznych drutéw, ktére mo-
glyby skaleczy¢ jezyk lub policzek i wywota¢ krwawienie.

(oprac. as na podst. “Bloodline” oraz “Hemaware”, July/August 2005)



[8] DLUZEJ DZIALAJACY REKOMBINOWANY CZYNNIK IX

W kanadyjskim biuletynie “Hemophilia Today”, oficjalnym organie Kanadyjskiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie, znalezliSmy informacje o nowym rekombinowanym czynni-
ku IX, jaki zamierzajg wspolnie produkowac firmy Biovitrum i Syntonix. Nowy preparat bedzie
nosi¢ nazwe FIX:Fc i ma mie¢ wydtuzony czas péttrwania, co oznacza, ze czynnik bedzie
dtuzej pozostawac¢ w krwiobiegu i wystarcza rzadsze przetoczenia.

Firmy nie podaty niestety, kiedy zakonczone zostang préby kliniczne i czynnik zostanie
wprowadzony na rynek (zwykle cata ta procedura trwa tgcznie przynajmniej piec lat).

Obecnie chorzy w Kanadzie mogq korzysta¢ z innego rekombinowanego czynnika I1X o
nazwie BeneFIX, produkowanego przez firme Wyeth.

(oprac. as na podst. “Hemophilia Today”, Spring 2005)

[91 WATPLIWOSCI DOTYCZACE GLUKOZAMINY

“Wiedza i Zycie” z kwietnia 2006 r., powotujgc sie na wyniki badan finansowanych przez
rzad amerykanski, kwestionuje skutecznos¢ glukozaminy i chondroityny, dostepnych bez
recepty srodkéw majacych powodowac regeneracje chrzastki stawowej. W badaniach po-
rownawczych srodki te tagodzity bél zwigzany z postepujacym zwyrodnieniem stawéw tak
samo skutecznie jak pigutki sporzadzone gtéwnie z cukru i maki. Zdaniem badaczy o sku-
tecznosci glukozaminy i chondroityny decyduje gtéwnie tzw. efekt placebo, czyli wiara, ze
przyjmowany specyfik wptynie na poprawe zdrowia.

(oprac. rp i as)

Przytaczamy te opinie, poniewaz “Wiedza i Zycie” jest powaznym pismem. Dos$wiadcze-
nie uczy jednak, ze nalezy ufa¢ raczej seriom badan, a nie pojedynczym studiom. Poczekaj-
my wiec spokojnie na nastepne wyniki. A jesli komu$ ktdra$ z wymienionych substancji po-
maga (na forum internetowym byto sporo gtosow oséb zadowolonych), to nie ma zadnych
powodow, by przerywac takg kuracje. Ponadto w innym fragmencie tego samego artykutu
przytoczono opinie amerykanskiego eksperta, ktory stwierdzit, ze w omawianym ekspery-
mencie “kuracja” tabletkami z maki data znaczng poprawe ruchomosci stawow i zmniejsze-
nie bolu. Moze zatem najwazniejsze jest nasze wewnetrzne przekonanie? (as)

[10] | JESZCZE O STAWACH

W 2005 r. uczeni z Portugalii w wyniku badan na 34 pacjentach z hemofilig stwierdzili, ze
osoby z mutacjg genu HFE czes$ciej majg powazne problemy ze stawami wynikajace z artro-
patii. Jak sie sadzi, przyczyng tych probleméw moze by¢ kontakt z ktoryms ze sktadnikdéw
krwi (podczas wylewu). Gen HFE bierze udziat w absorpcji zelaza. By¢ moze mutacje tego
genu powodujg nadmierne gromadzenie zelaza w tkankach stawu.

(oprac. as wg “Bloodline” 1/2006 za czasopismem “Hemaware”)



[11] JOLKA
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

- strzyzone przez fryzjera - przeciwienstwo zita

- wyrobienie towarzyskie - byt nim Winnetou

- kamyk w pierscionku - figura przypominajaca cztowieka
- pionowe drzewce z rejami - wynik dodawania

- wojskowe polecenie - zarabia noszeniem ciezarow
- kohczy nieudane matzenstwo - wielki kamien

- Ren lub Wista - malec

- zbiér regut rzadzacych jezykiem - nie oryginat

- spis przewidywanych wydatkéw - famigtowka

- stolica totwy - grzyb lub ptak

- ma meza chodzgacego w spddnicy - miedzy wasami a broda

- tkanina lub stan w USA - przod statku

- stowo - czeka na klucz

- emblemat - pozostajg po praniu

- jedna z szesciu w gitarze - czes¢ ogrodu z kwiatami

- mieszka w Stambule - nakoncu lassa

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

Do uzytku wewnetrznego.

Opracowat Adam Sumera. Wspétpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: £dédzkie Koto Terenowe Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, ul. Zarzewska 10/18, 93-184 £6dz.

Nasz kontakt internetowy: rpren@uml.lodz.pl; psch_lodz@interia.pl;

Strona kota tédzkiego: www.pschlodz.prv.pl



