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Jak zwykle zaczynamy od jednej z miedzynarodowych konferencji poswigconych hemofi-
lii, bo z reguty przynoszg one wiele informacji o wynikach aktualnych badarn naukowych oraz
o nowych trendach w leczeniu. Relacja prezesa naszego Stowarzyszenia z konferencji EHC
w Wilnie zawiera m.in. interesujgce doniesienia dotyczgce leczenia chorych z inhibitorem
(czyli, méwigc potocznie, ich ,odczulania”) oraz leczenia profilaktycznego w innych krajach
[1].

Materiat dr J. Zdziarskiej o ptytkach krwi powinien poszerzy¢ naszg wiedze o mechani-
zmach krzepnigcia w naszym organizmie i mozliwych komplikacjach, jesli jeden z elementow
tego mechanizmu nie dziata wiasciwie [2].

Dr M. Jamrozik w zwieztej formie omawia wazne zalecenia EHAD, jakie powinni wzig¢
pod uwage wszyscy decydenci zajmujgcy sie sprawg leczenia hemofilii, rowniez w naszym
kraju [3].

Sporo miejsca zajmujg relacje dowodzgce, ze przy wtasciwym nastawieniu — i oczywiscie
przy odpowiednim zaopatrzeniu medycznym — chorzy na hemofilie moga osiggngc wiele, a
Ze za nami lato, dotyczg one w wigkszosci przygdd wakacyjnych. M. Sobczak pisze o obozie
zeglarskim [4], B. Pieczyriska o osiggnieciach chfopca leczonego profilaktycznie [5], E. To-
maszek i dr M. Jamrozik o obozie rehabilitacyjnym [6]. W podobnym duchu utrzymany jest
artykut o medaliscie z Pekinu [7].

Jest takze wzmianka o waznym plakacie informacyjnym, jaki nasze Stowarzyszenie
opracowafo z my$lg o popularyzowaniu zasad leczenia hemofilii poza centrami specjali-
stycznymi [8].

Nie zabrakto tez chwili relaksu [9].

Adam Sumera

[1] KONFERENCJA EHC NA LITWIE

W dniach 11-13 wrze$nia 2009 r. odbyla sie w Wilnie 22. konferencja European
Haemophilia Consortium. Omawiano na niej problemy zwigzane z leczeniem chorych na
hemofilie, poruszono takze szerokie spektrum zagadnieh naukowych.

Tematem przewodnim byta profilaktyka. Wszyscy prelegenci podkreslali korzysci wynika-
jace z wprowadzenia leczenia profilaktycznego. Wsrdd poruszanych tematéw znalazio sie
zagadnienie, czy leczenie profilaktyczne powinno by¢ zakonczone po ukohczeniu 18. roku
zycia. Mowit na ten temat dr Guenter Auerswald ze szpitala dzieciecego w Bremie (Niemcy).
Stwierdzit, ze sg przypadki, kiedy lepiej jest zakonczy¢ leczenie profilaktyczne, np. gdy chory
na hemofilie rzadko ma wylewy.

Temat ten sprowokowat dyskusje. Zdecydowana wiekszos¢ uczestnikéw konferencji wy-
powiedziata sie jednak za kontynuowaniem leczenia profilaktycznego i profilaktykg wtorng
u dorostych. Jest ona stosowana od wielu lat m.in. w Szwecji i jej rezultaty sg znakomite.
Bardzo ciekawe dane makroekonomiczne na ten temat przedstawit Brian O'Mahony, prze-
wodniczacy Irlandzkiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie (O'Mahony byt tez przez
dwie kadencje prezydentem Swiatowej Federacji ds. Hemofili — WFH). Z przedstawionych
przez niego danych wynika, ze koszty leczenia na zgdanie u pacjentow w Srednim wieku
Z zaawansowang artropatig sg bardzo zblizone do wydatkow, jakie trzeba by byto ponie$¢ na



leczenie profilaktyczne. Dtugofalowe aspekty przemawiajg jednak na korzys¢ leczenia profi-
laktycznego. Zapobiega ono bowiem dalszej degeneracji stawow, a co za tym idzie — ko-
niecznosci wykonywania operacji ortopedycznych i chirurgicznych. Dzigki leczeniu profilak-
tycznemu nie dochodzi do wylewow, a wiec stawy sg lepiej chronione, a jakos¢ zycia cho-
rych jest zdecydowanie lepsza.

Na konferencji przedstawiono rowniez bardzo ciekawe informacje na temat wywotywania
immunotolerancji u oséb z inhibitorem. Skutecznos$¢ ITI opartej na tzw. protokole z Bonn
wynosi az 86 procent. Odczulanie tg metodg stosuje sie w Niemczech juz od lat 70. ze zna-
komitym efektem.

Zostalem zaproszony na konferencje, aby oméwi¢ sukces Polskiego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie, Ministerstwa Zdrowia, a przede wszystkim dzieci chorych na hemofilie
w Polsce — sukces, jakim byto wprowadzenie programu profilaktycznego.

Moja prezentacja zostata przyjeta entuzjastycznie. Otrzymatem gratulacje od prof. Paula
Giangrande za jej klarownos¢. Catemu Polskiemu Stowarzyszeniu Chorych na Hemofilie
gratulowano jednak przede wszystkim tego, ze tak duzo udato sie nam zrobi¢ w celu popra-
wy leczenia chorych na hemofilie w Polsce. Zdumienie uczestnikdw konferencji wzbudzita
liczba ponad 400 listow, ktére wystaliSmy w ostatnich latach do Ministerstwa Zdrowia, NFZ,
postéw, senatorow, a takze do réznych urzeddw.

Na zakonczenie mojego wystgpienia opowiedziatem o naszych dalszych planach, o po-
trzebie wprowadzenia programu wywotywania immunotolerancji u wszystkich chorych z inhi-
bitorami. Méwitem réwniez o koniecznoéci wprowadzenia wtdrnej profilaktyki dla dorostych
dotknietych zaawansowang artropatig, a takze o dostepie do lekdéw rekombinowanych dla
dzieci i wszystkich polskich pacjentéw. Ten ostatni punkt wywotat pewne zdziwienie gospo-
darzy i niektérych z zaproszonych gosci. Na Litwie dzieci chore na hemofilie majg dostep do
lekéw rekombinowanych, podobnie jest w Butgarii. Rekombinowane czynniki krzepniecia
dostajg zwtaszcza te dzieci, ktére dopiero zaczynajg leczenie. Dr Jan Blatny z Czech powie-
dziat mi, ze obecnie 10 procent lekéw kupowanych w Republice Czeskiej to rekombinowane
czynniki krzepniecia. Réwniez on zdziwit sie, ze w Polsce, przy tak zaawansowanym pro-
gramie leczenia, nie stosuje sie lekdéw rekombinowanych.

Nawigzatem takze kontakt z Litewskim Stowarzyszeniem Chorych na Hemofilie. Pojawita
sie propozycja zorganizowania obozu rehabilitacyjnego dla dzieci lub dorostych na Litwie.
Egidijus i Marius Pigulewicjus z Litewskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie doskona-
le orientujg sie, ktére miejsca w ich kraju sg atrakcyjne i nadajg sie na ob6z, obiecali tez po-
moc W jego organizacji. Ja ze swej strony zaproponowatem pomoc w organizacji obozu dla
chorych na hemofilie z Litwy w Polsce, np. na Mazurach. Nasi przyjaciele z Litwy bardzo sie
ucieszyli i sg bardzo zainteresowani takg wspotpraca.

Bogdan Gajewski

[2] PLYTKI KRWI

Plytki krwi (inaczej krwinki ptytkowe, trombocyty) to niewielkie komorki o srednicy zaled-
wie kilku mikrometréw, pozbawione jgdra komoérkowego, obecne w ludzkiej krwi w iloSci
150-400.000 na milimetr szescienny. Podobnie jak czerwone i biate ciatka krwi sg produko-
wane w szpiku kostnym, a komérki, z ktérych powstajg, noszg nazwe megakariocytéw. Czas
zycia ptytek krwi wynosi 8-12 dni. Po uptywie tego czasu sg zatrzymywane i niszczone w
Sledzionie.

Piytki odgrywajg niezwykle wazng role w procesie krzepnigcia krwi. Ich obecnos¢ jest
niezbedna do tego, aby krew skrzepta. W miejscu zranienia, gdy z naczynia krwionosnego
wyptywa krew, dochodzi do odruchowego skurczu naczynia oraz zatrzymywania sie obec-
nych we krwi ptytek, ktore przylegajg do uszkodzonej Sciany naczynia i zlepiajg sie miedzy
sobg, tworzac tzw. czop ptytkowy, doraznie tamujgcy krew. Pierwszy z tych procesow nazy-
wamy adhezjg, a drugi agregacjg. Na powstatym czopie ptytkowym wskutek wspotdziatania
czynnikéw krzepniecia dochodzi do wytworzenia gestej sieci fibryny. Powstaje w ten sposéb
mocny skrzep, ktory zasklepia rane i umozliwia zagojenie S$ciany naczynia krwiono$nego.



Poza adhezjg i agregacjg w miejscu zranienia oraz wspotdziataniem z czynnikami krzepnie-
cia ptytki krwi petnig trzecig, wazng role w krzepnieciu: magazynujg w swoim wnetrzu liczne
substancje, takie jak czynnik von Willebranda, fibrynogen, czynnik V i czynnik XI krzepniecia.

Liczbe ptytek krwi oznacza sie rutynowo w kazdym badaniu morfologii krwi. Wiemy jed-
nak, ze wazna jest nie tylko ilos¢, ale réwniez jako$¢ ptytek: w niektorych przypadkach moga
one by¢ uposledzone pod wzgledem dziatania i, mimo duzej iloéci we krwi, nie tworzy¢
mocnego czopu plytkowego. Dzieje sie tak na przyktad po przyjeciu leku, ktory niekorzystnie
wptywa na funkcjonowanie ptytek (np. aspiryny), u osoéb z chorobami watroby, nerek lub
wrodzonymi zaburzeniami funkcji ptytek (patrz nizej). Aby rozpoznac taki stan, nalezy wyko-
na¢ doktadne, specjalistyczne badania, ktore oceniajg dziatanie ptytek: tzw. testy agregaciji.
Bardzo pomocne bywa réwniez oglgdanie ptytek krwi pod mikroskopem. W niektérych przy-
padkach, aby poznaé¢ przyczyne i charakter choroby, konieczne jest wykonanie biopsji szpiku
kostnego.

Zmniejszenie liczby ptytek krwi nazywamy matoptytkowoscia. Matoptytkowo$¢ to stan, w
ktérym liczba ptytek krwi jest mniejsza od dolnej granicy normy (150.000 na mm?), jednak
nalezy pamietaé, ze niewielkie zmniejszenie ich liczby nie powoduje zadnych objawow. Tak
naprawde grozna bywa dopiero matoptytkowo$é ponizej 50.000/mm?3, a powyzej tej wartosci
nie jest konieczne zadne leczenie (poza nielicznymi wyjatkami). Matoptytkowos¢é moze miec
wiele réznych przyczyn, do ktérych nalezg zakazenia, nowotwory (w tym biataczki i choniaki,
ale nie tylko), alkoholizm, stosowanie pewnych lekéw, niedobory witamin, marsko$¢ watroby,
choroby autoimmunologiczne (np. toczenh), cigza. W rzadkich przypadkach matoptytkowosé
moze by¢ wrodzona i dotykac kilku cztonkéw rodziny (niekiedy towarzyszg jej woéwczas roz-
ne wady wrodzone). Poznanie przyczyny matoptytkowosci wymaga nierzadko skomplikowa-
nych badan i licznych konsultacji lekarskich. Leczenie zalezy od poziomu ptytek, obecnosci
krwawien oraz (przede wszystkim) przyczyny matoptytkowosci. W niektérych chorobach sto-
sowane sg leki doustne (np. sterydy), w innych dozylne (np. desmopresyna, immunoglobuli-
ny), czasem w celu doraznego zwiekszenia liczby ptytek konieczne jest przetoczenie krwinek
ptytkowych pobranych od zdrowego dawcy.

Zaburzenie dziatania (czyli defekt czynnosciowy) ptytek krwi nazywamy trombocytopatia.
Do wrodzonych skaz krwotocznych, do ktérych zalicza sie chorobe von Willebranda, hemofi-
lie i niedobory innych czynnikdw krzepniecia, nalezg réwniez wrodzone trombocytopatie:
trombastenia Glanzmanna, zespé6t Bernarda-Souliera i tzw. choroby puli magazynowe;j.
Sg to choroby rzadkie i trudne do leczenia. U czesci pacjentéw majg bardzo ciezki przebieg
kliniczny. Chorzy na te choroby muszg pozostawaé pod nadzorem hematologa doswiadczo-
nego w leczeniu wrodzonych skaz krwotocznych i korzystajg z opieki tych samych osrodkéw
leczenia, co chorzy na ,klasyczne” skazy krwotoczne.

U chorych na chorobe von Willebranda, hemofilie i inne skazy krwotoczne (np. niedobor
czynnika VII, V lub innych czynnikéw) zaburzenia w obrebie ptytek krwi mogg by¢ znacznie
grozniejsze niz u osob bez skazy krwotocznej. Mowigc obrazowo: jezeli krzepniecie u danej
osoby jest uposledzone (np. w wyniku hemofilii) i dodatkowo dojdzie do drugiego defektu
w obrebie krzepniecia (czyli do matoptytkowosci lub zaburzenia funkcji ptytek) — woéwczas
objawy krwotoczne moga by¢ bardziej nasilone, a nawet grozne dla zycia. Z tego powodu
chorzy na ciezkie postacie skaz krwotocznych muszg unikac¢ aspiryny i jej pochodnych (np.
Ketonalu, Indometacyny, Ibupromu itd). Wszystkie te leki pogarszajg zdolno$¢ ptytek krwi do
agregacji i tym samym skutecznos$¢ tworzenia przez nie czopu. Podobnie chorych na hemofi-
lie lub inne skazy krwotoczne, ktérzy sg leczeni inferferonem z powodu przewlektego zapa-
lenia watroby typu C lub ktérzy majg marskos¢ watroby, lekarze uwaznie obserwujg i czesto
badajg u nich morfologie krwi, aby odpowiednio wczesnie zareagowac i zapobiec powikta-
niom (w obu tych stanach moze wystepowaé matoptytkowos¢, ktéra moze by¢ przyczynag
dodatkowych krwawien).

Dziatanie ptytek krwi jest skomplikowanym i delikatnym mechanizmem, ktérego spraw-
nosc jest bardzo wazna dla organizmu cziowieka. Zaburzenia ilosciowe i jakosciowe ptytek
krwi towarzyszg wielu chorobom, w tym nowotworom, pojawiajg sie rowniez po chemioterapii
stosowanej w ich leczeniu. Na koniec rozwazan o ptytkach krwi chciatabym przypomnie¢, ze
Honorowi Krwiodawcy, ktérych ofiarnos¢ ratuje zycie i zdrowie wielu ciezko chorych pacjen-



tow, pomagajg nie tylko osobom, ktére wymagajg przetoczenia krwi (czyli koncentratu krwi-

nek czerwonych), ale rowniez tym, ktdérzy musza otrzymac¢ koncentrat krwinek ptytkowych

(chorym po chemioterapii, dorostym i dzieciom chorym na biataczki, chtoniaki i inne grozne
dla zycia choroby).

Joanna Zdziarska, Katedra i Klinika Hematologii CMUJ w Krakowie,

email: joannaz@patio.strefa.pl

[3] KOMPLEKSOWE LECZENIE W HEMOFILII

Leczenie hemofilii to nie tylko korekcja zaburzenia krzepnigcia w postaci przetoczenia
koncentratu czynnika krzepniecia w razie krwawienia lub profilaktycznie. Zdajg sobie sprawe
z tego zaroéwno lekarze, jak i sami chorzy dotknieci skazg krwotoczng.

Wprowadzenie w ubiegtym roku programu profilaktycznego dla dzieci w Polsce z calg
pewnoscig nalezy traktowac¢ jako wstep do tworzenia kompleksowej opieki nad chorym
z wrodzong skazg krwotoczng. Poniewaz koncepcje, pomysty, jak i projekty kompleksowego
leczenia hemofilii w Polsce sg ciggle na etapie koncepcyjnym i nadal nie wiadomo, kiedy
wejdg w faze realizacji, warto tu przyblizy¢ zalecenia Europejskiego Towarzystwa Hemofilii
i Pokrewnych Chordb (European Association for Haemophilia and Associated Disorders
(EHAD) (za: B. T. COLVIN: European principles of haemophilia care. Haemophilia (2008),
14, 361-374).

W dokumencie opublikowanym w periodyku Haemophilia w 2008 r. wskazuje sie na ko-
niecznos¢ istnienia centralnego kompleksowego osrodka leczenia hemofilii wspierajgcego
sie¢ lokalnych placéwek. Taka organizacja zapewnia wiasciwg opieke, gromadzenie danych
dotyczacych kazdego chorego, stosowanych lekéw, powiktah leczenia i utatwia wymiane
doswiadczen, koordynacje badan.

W kazdym kraju powinien istnie¢ rejestr pacjentow administrowany przez centralny osro-
dek. Utatwia on podanie wiasciwego leku niezaleznie od miejsca pobytu z uwzglednieniem
specyfiki konkretnego chorego. Rejestr gromadzi dane na temat czestosci wystepowania
inhibitora, infekcji przenoszonych przez transfuzje i innych objawdéw ubocznych. Rejestr kra-
jowy powinien by¢ zintegrowany z miedzynarodowymi.

Ministerstwa Zdrowia w poszczegdlnych krajach powinny wspétpracowac z reprezenta-
cjami srodowisk eksperckich-lekarskich i chorych.

Chorzy na hemofilie muszg mie¢ dostep do bezpiecznego i efektywnego leczenia na
optymalnym poziomie, co oznacza dgzenie do poprawy zdrowia fizycznego, jakosci zycia,
redukcji negatywnych aspektow psycho-spotecznych i ekonomicznych choroby. Dokonuje sie
to poprzez organizowanie leczenia domowego i domowych dostaw koncentratéw czynnikéw
krzepniecia w celu prowadzenia zycia mozliwie najbardziej zblizonego do normalnego.

Konieczne jest jak najszersze w miare ekonomicznych mozliwosci stosowanie leczenia
profilaktycznego (prewencyjnego), ktére zapobiega artropatii, a przez to zapewnia normalne
funkcjonowanie w spoteczenstwie.

Niezbedny jest dostep do wielospecjalistycznej opieki i do majgcego doswiadczenie
w leczeniu hemofilii oddziatu intensywnej terapii w razie zagrozenia zycia.

U chorych z inhibitorem nalezy przeprowadza¢ indukcje tolerancji immunologicznej oraz
zapewni¢ leczenie krwawien preparatami omijajgcymi.

Niezbedna jest ciggta edukacja lekarzy zajmujgcych sie leczeniem zaburzen krzepniecia
i zakrzepic. Aktualnie nalezy kfas¢ nacisk na badania modyfikowanych czgsteczek czynni-
kow krzepniecia z dtuzszym okresem poéttrwania, mniejszg immunogennoscig, nowych tech-
nik i drog podawania lekow, lepsze poznanie powstawania inhibitorow i zapobieganie temu
procesowi oraz terapie genowa.

W odniesieniu do osrodkéw referencyjnych powinny obowigzywac¢ nastepujgce wymaga-
nia:

e Poradnia + t6zka szpitalne + laboratorium
e Dyzury przez catg dobe



o Kompleksowa diagnostyka i leczenie wszystkich skaz krwotocznych (m.in. inhibitory — ITI,
rzadkie skazy krwotoczne) i ich powiktan (HCV, synowitis, artropatia)

Udziat laboratorium osrodka w programach zewnetrznej kontroli jakosci

Wspdtpraca ze specjalistami w zakresie m.in. stomatologii, laryngologii, urologii, ortopedii,
rehabilitacji, chorob zakaznych, neurochirurgii, ginekologii, genetyki etc.

Doswiadczony zespot lekarsko-pielegniarski

Uczestnictwo w badaniach naukowych

Regularne szkolenia pracownikow osrodka

Rejestr pacjentéw

Rejestr koncentratow

Nadzor nad leczeniem domowym

Doswiadczenie w zakresie szeroko pojetej hemostazy (wrodzone i nabyte skazy krwo-
toczne, trombofilia, zaburzenia hemostazy w réznych dyscyplinach, takze jatrogenne)
Wprowadzanie nowych metod diagnostycznych i leczniczych

Inne...(poradnictwo psychologiczne, socjalne)

lek. med. Michat Jamrozik

[4] ALMATUR 2009

Sporty wodne sg polecang hemofilikom formg spedzania czasu. Jak jest jednak ze spor-
tami... nawodnymi, a doktadniej zeglarstwem? M0j lekarz rodzinny zdecydowanie odmowit
mi wypisania zaswiadczenia potwierdzajgcego moje zdrowotne mozliwosci wziecia udziatu w
obozie zeglarskim. Tlumaczac sie, okazywat niekompetencje i, tak jak myslatem, zgode taka
uzyskatem od hematologa (przy mojej ciezkiej postaci hemofilii A), ktéry jedynie wyliczyt mi
mozliwe niebezpieczenstwa. Po przelaniu na konto organizatora kaucji zwrotnej i wystaniu
ankiety bytem gotowy na przygode z zaglami, jeszcze wtedy zupetnie mi nieznanymi.

Obdz dla dorostych hemofilikow odbyt sie w dniach 2—12 sierpnia 2009 w Gizycku. Mata,
ale raczej zadbana miejscowos¢ umiejscowiona tuz obok dwdch dosyé duzych jezior robi
dobre wrazenie. Osrodek, cho¢ troche na uboczu, nie jest zbyt oddalony od centrum. Za-
gwarantowano nam zakwaterowanie w pokojach szescioosobowych w domkach parterowych
(kazdy pokdj z tazienkg). Niektérzy z nas trafili takze do mniejszych, drewnianych, dwupie-
trowych domkow (tu juz niestety tazienka na zewnatrz). Wszystko to w oddaleniu rzedu stu
metréw od jeziora Kisajno. Niestety dostep do lodéwki istniat tylko w recepciji, ale kilka os6b
przywiozio wtasne lodowki i zezwolito na przetrzymywanie w nich koncentratow kolegow
(zawsze troche blizej). Brakowato takze nieco personelu medycznego. W razie wypadku na-
lezatoby liczy¢ na kolegow, ktérzy z pewnoscig szybko podwiezliby osobe po urazie samo-
chodem do szpitala.

Zeglowali$my gtdwnie na todziach DZ. Sg to trzymasztowe todzie o czterech wiostach. Do
kazdej z todzi przypisano okoto dziesieciu oséb. Nauczono nas przygotowywac t6dz do wy-
pltyniecia, podnosi¢ i zwija¢ zagle oraz manipulowaé nimi, sterowaé, rozumie¢ znaczenie
wiatrow, a nawet poprawnie i synchronicznie wiostowac (tylko ochotnicy, wymagato to wysit-
ku i obcigzato tokcie). PoznaliSmy przy tym takze wiele terminéw zeglarskich i kilka podsta-
wowych weztéw. Oczywiscie nikt nie byt do niczego zmuszany. Mozliwe byto nawet ptywanie
w zupetnej biernosci. Kazdy wykonywat czynnosci, jakie byt w stanie wykonywac, a w gru-
pach panowata mita i petna wyrozumiatosci atmosfera. Latwo byto zauwazyé¢, ze zeglowanie
dostarczyto uczestnikom wiele frajdy. Kazdy aktywny zeglarz czut sie potrzebny na todzi,
miat swoje obowiagzki i byt w ten sposdb zwigzany z resztg zatogi. Po kilku dniach poczatko-
wo skomplikowane czynnosci staty sie dla wiekszosci z nas proste, a podziat rol w zalezno-
Sci od pozycji na todzi oczywisty. Najtrudniejszym zadaniem obarczony byt sternik. Byt on
takze narazony na uderzenie w gtowe przechodzgcym nad nim zaglem. Sternikiem jednak
prawie zawsze byt instruktor, a pozostatym osobom poprawnie siedzgcym na tawkach w to-
dzi zagle przechodzity bezkolizyjnie nad gtowami. Przecigganie szotéw (lin od zagli) nie
sprawito mi wiekszych probleméw pomimo stabych ragk. Sport ten okazat sie mato obcigzaja-



cy, wiec przy zabezpieczeniu czynnikiem uczestnicy szybko wyzbyli sie obaw zwigzanych
z konfrontacjg skazy krwotocznej z zeglarstwem. Kazdy podawat sobie czynnik wedle uzna-
nia. Wiekszos¢ zdecydowata sie na profilaktyke (codziennie lub co drugi dzien), co takze
i mnie wydato sie rozsgdnym rozwigzaniem.

Plan dnia zakfadat wspdlne wyptywanie po $niadaniu i obiedzie. Czas po kolacji przezna-
czony byt dla nas. Do naszej dyspozycji byly kajaki i mate katamarany. Pogoda dopisywata,
wiec nie zabrakto tez osdb kgpigcych sie bezposrednio w jeziorze. Na tytach osrodka znaj-
dowata sie takze sitownia wyposazona w catkowicie sprawny sprzet.

Uczestnictwo w obozie byto wspanialym do$wiadczeniem. Zaréwno zajecia, jak i osoby,
ktére miatem okazje tam poznaé, przerosty nieco moje oczekiwania. Z zalem, ze czas mija
tak szybko, i nadziejg, ze turnus ten jest tylko dobrym poczatkiem serii takich turnuséw dla
hemofilikéw, odebralismy wptacone wczesniej kaucje i rozjechaliSmy sie w nasze rodzinne
strony.

Mariusz Sobczak

[5] Z HEMOFILIA NA GLEBOKA WODE

Wakacje, zwtaszcza te spedzone z dala od rodzicow, sg dla dzieci znakomitg szkotg sa-
modzielnosci. Wazne jest to szczegdlnie dla dzieci z hemofilig, daje im okazje do przejecia
czesciowe] odpowiedzialnosci za swoje leczenie. Kiedy mama jest daleko, dziecko samo
bardziej wstuchuje sie w swoje cialo i szybciej uczy sie postepowania ze swojg choroba.
Znakomitg okazjg do oswojenia sie z hemofilig sg obozy, tam obok poczucia chorobowej
wspolnoty (w przeciwienstwie do klasy w szkole, wszyscy uczestnicy cierpig na to samo
schorzenie) jest szansa, by poréwna¢ swoje siniaki i metody, jak sobie z nimi poradzi¢, ale
przede wszystkim czesto jest to pierwsza okazja do nauki autoiniekciji.

Nasz Ja$ byt tego lata na obozie w Wagrowcu, gdzie poza znakomitg opiekg i mozliwo-
Scig oswojenia z hemofilig uczestnicy majg okazje poptywac po jeziorze i towic ryby.

Umiejetnosci nabyte w Wagrowcu bardzo przydaty sie nam kilka tygodni pozniej, kiedy to
zabratam Jasia i jego zdrowego brata na jacht. Ptywalismy wzdtuz potudniowych wybrzezy
Francji. By nie zrazi¢ chiopcéw do morza, w diuzsze rejsy wyptywalismy, gdy morze byto
zupetnie spokojne. Juz pierwszego dnia, jeszcze w porcie, chtopcy ztowili ,wielkg rybe” — na
zylke i bagietke. Na jachcie, jak to na jachcie — petno ,potykaczy”, wystajgcych elementéw i
przede wszystkim miejsca niewiele. Siniaki murowane — wydawatoby sie. Ale przestrzen
jachtu mozna szybko oswoi¢. Jas btyskawicznie zapamietat, po czym nalezy stgpac, w jakim
obuwiu i dlaczego. Najbardziej niebezpieczng strefg okazaty sie nabrzezne mostki. Niektérzy
cumowali jachty tak, ze zwisajgca kotwica dyndata nad przejsciem do pozostatych jachtow, a
mnie ciggle przesladowata wizja, ze przejeci oglgdaniem ryb i krabow chtopcy wpadng w
kohcu w taki wystajgcy element. Mimo catego ich roztrzepania, na wodzie byli wyjgtkowo
skupieni i skoncentrowani, najwiecej guzéw zbieratam ja sama, najczesciej wtedy, gdy za
wczesnie wyprostowatam sie w kajucie. Najbezpieczniej byto na wodzie.

Wylewu jednak nie udato sie nam unikng¢, mimo iz Jas jest objety leczeniem profilak-
tycznym. Pewnego dnia, a raczej wieczoru upart sie, ze bedzie spat na mojej pryczy, a ta nie
posiadata ochronnej siatki, jaka z kolei byta zamontowana w jego kajucie. Pozwolitam mate-
mu zasngc¢ w mojej czesci z mysla, ze pozniej go przeniose. A on spat i kurczowo trzymat sie
potki. W pewnej chwili jednak uscisk puscit i nim sie przemiescitam, by ztapa¢ dziecko w lo-
cie, zdarzyto sie wielkie ,plask” i Jas wyladowat na podtodze. Skonczyto sie wylewem na
plecach i toczeniem czynnika przez trzy dni.

Dla naszej wersji hemofilii najgrozniejsze w tej wyprawie byty jednak komary. Zwtaszcza
ze trafit sie znow taki jeden, ktéry z iscie pielegniarskg staranno$cig trafit prosto w zyte. Za-
tem, by nie kusi¢ losu, uzbroilismy Jasia, ktéry na domiar ztego jakos naturalnie przycigga
komary, w moskitiere, nad postaniem przyklejatam mu antykomarowe plastry, do kontaktow
wigczatam urzadzenie odstraszajgce komary, kajute chlopcow szczegolnie pryskatam
sprayem przeciw komarom. A te latajgce stwory i tak potrafity dokuczaé, na szczescie tylko
w porcie, im dalej w morze, tym ich mniej.



Whniosek z catej tej wyprawy nasuwa sie jeden — po raz kolejny mogtam sie przekonac, jak
bardzo przydaje sie dzieciakom z hemofilig ich naturalna, wrodzona chyba razem z chorobg
ostroznos¢. Zardéwno ja, jak i starszy synek ciggle o co$ zahaczaliSmy, Jas natomiast poza
wspomnianym nocnym upadkiem nie zafundowat sobie nawet najmniejszego zadrapania.

Zatem, jak powiedziatby kapitan Jas — ahoj!

Bernadetta Pieczynska
Mama Jasia lat 7, hemofilia A< 1%

[6) TURNUS REHABILITACYJNY JASTRZEBIE-ZDROJ 2009

W dniach od 13 do 27 wrzesnia 2009 roku odbywat sie turnus rehabilitacyjny dla chorych
z ciezka postacig hemofilii w Szpitalu Rehabilitacyjnym dla Dzieci w Jastrzebiu Zdroju. Wzie-
to w nim udziat 9 chiopcoéw z wojewddztwa Slgskiego, mazowieckiego i swietokrzyskiego —
8 z hemofilig A, 1 z hemofilig B powiktang inhibitorem.

W czasie turnusu byta prowadzona rehabilitacja indywidualnie dostosowywana do kaz-
dego chiopca — éwiczenia w sali gimnastycznej, basenie, zabiegi w postaci hydroterapii i
magnetoterapii.

Przez okres pobytu profilaktycznie podawano koncentraty czynnikow krzepniecia. Trzem
chtopcom za pomoca portu naczyniowego typ A-cath, pozostali otrzymywali czynnik klasycz-
nie poprzez dostep do obwodowych naczyn zylnych. Cieszymy sie, ze trzech chiopcéw, kto-
rzy do tej pory nie podawali samodzielnie czynnika, opanowato sztuke przygotowywania
koncentratow i autoiniekcji — gratulujemy!

Chiopcy wzieli udziat w wycieczce do Ustronia, gdzie mieli okazje zwiedzenia Parku Le-
snych Niespodzianek, Sledzenia tresury ptakow drapieznych oraz zasmakowania efektow
specjalnych kina 4D na Réwnicy. Na koniec pobytu, jako team, meznie walczyli w interneto-
wym turnieju FIFA z druzyng internautéw z reszty Polski. Wrdcili z nagrodami.

Warte podkreslenia jest to, ze dzieki wspétpracy z Klinikg Hematologii i Onkologii Dzie-
ciecej Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Zabrzu oraz przeprowadzonym szkoleniom
lekarzy, pielegniarek, rehabilitantéw ze szpitala w Jastrzebiu Zdroju i zgromadzonym prak-
tycznym doswiadczeniom, chtopcy z artropatiga hemofilowg moga przez caty rok korzystaé
z fachowej pomocy — konsultacji rehabilitacyjnych, nauki éwiczen i zabiegdéw, zaréwno
w trybie ambulatoryjnym, jak i w ramach hospitalizaciji.

W imieniu Kofa Terenowego Katowice skltadamy wielkie podzieckowania wszystkim, ktorzy
przyczynili sie do przeprowadzenia turnusu, a zwtaszcza personelowi Wojewodzkiego Szpi-
tala Rehabilitacyjnego dla Dzieci w Jastrzebiu Zdroju — lekarzom, pielegniarkom, wycho-
wawcom — za zaangazowanie, serce i mitg atmosfere. Dotozyli oni wszelkich staran, aby
chtopcy maksymalnie bezpiecznie mogli skorzysta¢ z profesjonalnej rehabilitacji, zabaw, ale
i zaje¢ szkolnych.

Dziekujemy wolontariuszom z Kota Terenowego Katowice, Zarzadowi Gtéwnemu Pol-
skiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie i oczywiscie sponsorom.

Aby uzyskac porade i skorzysta¢ z éwiczen oraz zabiegdw w przyszpitalnej poradni, na-
lezy zgtosi¢ sie do rejestracji szpitala ze skierowaniem od lekarza rodzinnego. Natomiast
skierowanie do przyjecia na oddziat (zwykle 3-tygodniowe pobyty) wystawia lekarz poradni
rehabilitacyjnej lub ortopedycznej.

Dane teleadresowe:

Szpital Rehabilitacyjny dla Dzieci, ul. Kosciuszki 14, 44-330 Jastrzebie-Zdro;.
Tel. centrala 032 476 14 51, strona internetowa: http://www.wsr.cal.pl/
Prezes Zarzadu Kota Terenowego Katowice PSCH Ewa Tomaszek,
Wiceprezes Zarzadu Kota Terenowego Katowice PSCH lek. Michat Jamrozik



http://www.wsr.cal.pl/

[7] HEMOFILIA NIE ZAMYKA DROGI NA PODIUM

Na igrzyskach paraolimpijskich w Pekinie w 2008 r. brgzowym medalistg w tenisie stoto-
wym zostat reprezentujgcy Stowacje Miroslav Jambor. Kilka dni wczesniej na tych samych
zawodach zdobyt takze srebrny medal w deblu. Ta wiadomos$¢ nie znalaztaby sie w Biulety-
nie, gdyby nie fakt, ze Miroslav choruje na hemofilie, i to na jej ciezkg postac.

W czasopismie ,Hemophilia World” (numer z grudnia 2008 r.) znalazt sie spory artykut
autorstwa dr Angeliki Batorovej, dobrze znanej na $wiecie stowackiej lekarki, ktora jest obec-
nie réwniez cztonkiem wtadz Swiatowej Federacji ds. Hemofilii (WFH). Dr Batorova opisuje
losy Miroslava, ktérego leczy od dziecka.

,Mirko”, jak go nazywajg koledzy, urodzit si¢ i wychowat w miasteczku Tatrzanska Sztrba
w Wysokich Tatrach, gdzie $nieg lezy przez prawie pot roku. Jego ojciec grat kiedys w pitke
nozng. Pitka nozna jest zakazana dla os6b chorujgcych na ciezkg postaé hemofilii, ale Mirko
razem z mtodszym bratem, tez chorym, po kryjomu grywat w nig w dziecinstwie.

Poniewaz otrzymywat czynnik tylko w systemie ,na zgdanie”, czyli wtedy, gdy miat wylew,
nie uchronit sie przed wylewami. W rezultacie musiat poddaé¢ sie synowektomii, najpierw
prawego, a potem lewego kolana. Dopiero ten drugi zabieg, w 2000 r., przekonat go, ze po-
winien zrezygnowac z ryzykownych sportéw.

Po ukonczeniu technikum elektrycznego w Popradzie rozpoczat prace zawodowa, wtedy
tez zaczat gra¢ w ping-ponga. Po kilku latach wstapit do popradzkiego klubu tenisa stotowe-
go i grat w lidze.

Dzieki swojej dobrej grze w miedzynarodowych kwalifikacjach przed igrzyskami w Pekinie
znalazt sie w szesnastce najlepszych pingpongistow Swiata i zdobyt prawo startu w para-
olimpiadzie.

To oznaczalo koniecznos¢ specjalnych przygotowan. Trening obejmowat pieciokilome-
trowy bieg dwa razy dziennie oraz intensywne gry treningowe. Przez caty ten okres byt pod
opieka centrum leczenia hemofilii w Popradzie.

W trakcie Igrzysk korzystat z leczenia profilaktycznego, by jakis niespodziewany wylew
nie pozbawit go szans walki o medale.

Po powrocie z Pekinu Mirko powiedziat dr Batorovej: ,Chciatem sobie udowodni¢, ze he-
mofilia nie jest tak ciezkg chorobg, zeby nie mozna byto z nig zy¢. Przede wszystkim chcia-
tem wiec wygra¢ z wiasng chorobg. A po drugie chciatem pokazac¢ wszystkim, ze chory na
hemofilie moze osiggng¢ wiele, jesli tylko naprawde tego chce. Jestem bardzo szczesliwy
i naprawde dumny, ze mi sie to udato”.

(as)

[8] WAZNY PLAKAT INFORMACYJNY

Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie przygotowato 2000 plakatéw ,Leczenie
chorych na hemofilie i inne skazy krwotoczne”. Chcemy, aby pojawily sie w jak najwiekszej
liczbie szpitali w catej Polsce, zwtaszcza na oddziatach ratownictwa.

Plakat powstat na wzér podobnej publikacji wydanej przez Haemophilia Foundation Au-
stralia, zostat jednak przygotowywany przy wspotpracy polskich hematologow. Opracowat
go Bogdan Gajewski, a konsultowali dr. hab. med. Jerzy Windyga z IHIT, lek. med. Joanna
Zdziarska z Kliniki Hematologii UJ w Krakowie oraz lek. med. Zdzistaw Grzelak, ktéry pracuje
w RCKiK we Wroctawiu.

Na plakacie umiescilismy najwazniejsze informacje dla lekarzy, jak pomdc choremu na
hemofilie w przypadku nagtego urazu lub krwawienia.

Hemofilia wcigz jeszcze jest chorobg mato znang, rowniez wsréd lekarzy, szczegdlnie
pracujgcych w mniejszych miejscowosciach. Dzieki informacjom zawartym na plakacie ci
lekarze, ktorzy do tej pory nie mieli okazji zetkng¢ sie z osobami chorymi na hemofilie, bedg
wiedzie¢, jak postepowac w nagtych przypadkach. Na plakacie znajduje sie tez lista najwaz-
niejszych osrodkoéw zajmujgcych sie hemofilig w Polsce (wraz z numerami telefonéw), by



w razie watpliwosci lekarz wiedziat, dokad zadzwoni¢ w celu uzyskania potrzebnych informa-

cji dotyczgcych leczenia.

[9] JOLKA
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci.

— wiecej nie mozna

— okazaty budynek

— ziloty medalista

— ... szczegolne — w rysopisie

— wedtug przystowia buduje

— gorgcokrwisty wierzchowiec

— wielkie ssaki w oceanach

— np. ,Straszny dwor”

— palindromowe imie kobiece

— kraj carow

— zespot wspotpracujgecych komérek
— jest nimréza

— baza strazakéw

— odrobina ognia

— przechodzg po plecach ze strachu
— splecione wiosy

panstwo z Kalkutg
ozdobny styl w sztuce
Fronczewski lub Rubik
»ee- | ANi€”
solny to HCI
na srodku brzucha
wydawany w wojsku
matka zrebaka
ptak — symbol mgdrosci
narzgd oddechowy
brednie
jednostka sity o symbolu N
padlinozerca podobny do psa
na plecach zétwia
jadalnia krasuli
mieszkanie jaskofki

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemdfilie.

Do uzytku wewnetrznego.

Opracowat Adam Sumera. Wspétpraca: Zdzistaw Grzelak, Robert Prencel.
Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujacy adres: tddzkie Koto Terenowe Polskiego Stowa-
rzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Szpital im. M. Kopernika, ul. Pabianicka

62, 93-513 Lodz.

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

Strona kofa t6dzkiego: www.pschlodz.prv.pl



