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Zaczynamy od eksperckich informacji na
temat terapii genowej, obiecujgcego rozwig-
zania problemow chorych na hemofilie A i B.
Pisze o tym Radostaw Kaczmarek (s. 1).

Choc¢ pandemia utrudnia dziatania, Zarzgd
Gfowny naszego Stowarzyszenia zachowuje
aktywnosc¢ — pokrotce omawiamy najwazniej-
sze kierunki podejmowanych akcji (s. 2).

Bernadetta Pieczyriska zwieZle relacjonuje
kilka konferencji naukowych, jakie odbyty sie
w tym roku (s. 3). W nawigzaniu do tego arty-
kutu przedstawiamy krotkg ankiete poma-
gajgcg w wykryciu skazy krwotocznej u kobiet
(s. 5), a takze dwa teksty podejmujgce inne
zagadnienia poruszone we wspomnianej
relacji (s. 4i5).

Obszernie informujemy o trzydziestoleciu
krakowskiego kota terenowego PSCH (pisze
otym Marcin Nosalna s. 6).

W czasie pandemii na znaczeniu zyskujg
materiaty dostepne w Internecie. Dlatego

nasze Stowarzyszenie przygotfowato cztery
kilkunastominutowe filmy, ktére mozna
obejrze¢ na YouTube — trzy z nich dotyczg
choroby von Willebranda, a czwarty zawiera
ciekawe migawki z obozu szkoleniowego dla
chtopcow, podczas ktérego uczono mtodych
ludzi, jak samodzielnie podawac sobie
czynnik (s. 8).

Poniewaz juz niedtugo nadejdzie czas
rozliczania sie z fiskusem, przypominamy o
mozliwosci przekazania jednego procenta od
podatku naleznego z tytutu PIT na rzecz
naszego Stowarzyszenia jako organizacji
pozytku publicznego (s. 9). Przekazane kwoty
bedg wykorzystane dla naszego wspolnego
dobra. Przyktadem mogg by¢ zakupy sprzetu,
ktory zostaje przekazany do uzytkowania w
Instytucie Hematologii (s. 8).

Na zakonczenie zapewniamy odrobine
relaksu — na mitosnikow krzyzowek czeka
Jolkanas. 10.

Adam Sumera

Terapia genowa hemofilii — co wiemy o jej skutecznosci
i bezpieczenstwie?

Od paru lat co kilka miesiecy pojawiajg sie
nowe informacje z préb klinicznych terapii
genowej hemofilii A i B za pomocg wektoréw
AAV. W ciggu wielu lat badan pojawito sie
sporo istotnych pytahn dotyczgcych skutecz-
nosciibezpieczenstwa takiej terapii. Na czesc
z nich do tej pory nie udato sie odpowiedziec,
co sktania do krytycznego spojrzenia na
obecny stan wiedzy.

Nie sposob przewidzie¢ powodzenia
terapii. Pacjenci otrzymujgcy wektory AAV
osiggajg bardzo zréznicowane i nieprzewidy-
walne poziomy czynnikow krzepniecia. Wiek-
szo0s¢ pacjentow odpowiada na terapie na tyle
dobrze, ze nie trzeba wznawiaé leczenia pro-
filaktycznego koncentratami czynnika krzep-
niecia. Jednakze cze$¢ leczonych w ogole nie
odpowiada na terapie genowa, cze$¢ osigga

poziomy czynnika w zakresie umiarkowane;j
lub tagodnej postaci hemofilii, niektorzy
uzyskujg prawidtowy poziom czynnika, z kolei
u innych poziom ro$nie ponad gorng granice
zakresu prawidtowego, w skrajnych przypad-
kach wymagajgc podawania lekéw przeciw-
zakrzepowych. W zwigzku z mechanizmem
dziatania terapii prawdopodobnie nie uda sie
znaczaco zmniejszy¢ tej zmiennosci. U pa-
cjentéw, u ktoérych wystgpita niedostateczna
odpowiedz terapeutyczna, rozwigzaniem mo-
gtoby by¢ podanie dodatkowej dawki wektora,
ale obecnie jest to niemozliwe z powodu
przeciwciat neutralizujgcych wektor, ktére
pojawiajg sie po terapii. Ponadto we wszyst-
kich badaniach klinicznych terapii genowe;j
hemofilii A zaobserwowano stopniowy spa-
dek poziomu czynnika VIII w kolejnych latach



po terapii. Przyczyny tego spadku pozostajg
niewyjasnione. Z kolei u pacjentéw z hemofilig
B poziom czynnika IX po terapii genowej
utrzymuje sie na dos¢ stabilnym poziomie
nawet 10 lat po terapii.

U wielu pacjentéw po terapii ro$nie poziom
aminotransferazy alaninowej (ALT), ktéra jest
markerem uszkodzenia komorek watroby.
Dotyczy to wiekszosci oséb z hemofilig A.
U czeéci pacjentéw podwyzszeniu ALT to-
warzyszy szybki spadek poziomu czynnika
krzepniecia, co moze Swiadczy¢ o odpowiedzi
odpornosciowej przeciwko komérkom wa-
troby, do ktérych wnikngt wektor. Aby zapo-
biec $mierci tych komérek i w ten sposob
utrzymac¢ produkcje czynnika krzepniecia
przez te komorki, podaje sie leki immuno-
supresyjne (przede wszystkich glukokorty-
koidy). Jednak wyniki leczenia immuno-
supresyjnego takze sg zmienne, szczegblnie
u osob z hemofilig A, co wskazuje, ze moze
byC wiecej przyczyn toksycznosci terapii
niz tylko odpowiedz odpornosciowa prze-
ciwko transdukowanym komérkom watroby
(czyli tym, do ktérych wniknagt wektor), ale
jakie to mogg by¢ przyczyny, na razie nie
wiemy.

PowyZzsze obserwacje zwracajg uwage na
to, jak mato wiadomo o mechanizmie dzia-
tania wektoréow AAV w ogdle. Po podaniu
dozylnym wektory trafiajg przede wszystkim
do komoérek watroby (hepatocytéw), do kto-
rych wnikajg i ktére zmuszajg do produkciji
brakujgcego czynnika krzepniecia. Jednak

o tym, co doktadnie dzieje sie na poziomie
molekularnym od chwili wnikniecia wektora do
komorki do momentu uwolnienia z tej komorki
czynnika krzepniecia, wiemy niewiele. Dokfa-
dne poznanie tego procesu mogtoby wyjasnié
przyczyny opisanych probleméw i pomoc
opracowac skuteczne $rodki zaradcze. Tak
szczegotowa wiedza o dziataniu terapii nie
jestkonieczna, gdy dziata ona dobrze. Jednak
gdy wyniki terapii budzg watpliwosci i gdy
wystepujg niezrozumiate skutki uboczne,
nalezy przeprowadzi¢ wnikliwe badania pod-
stawowe. W przypadku terapii genowej he-
mofilii, postepy badan klinicznych dalece wy-
przedzity wiedze na temat molekularnych
podstaw jej dziatania.

Czy terapia genowa jest skuteczna? Tak,
poniewaz wielu pacjentéw nie potrzebuje
koncentratow czynnika krzepniecia po terapii,
a niektérzy uzyskujg nawet prawidtowy
poziom czynnika krzepniecia (w zakresie
50-150%), ale nie jest to terapia genowa
naszych marzen, bo pacjent, ktéry przyjmuje
wektor, nie wie, czy znajdzie sie w grupie
szczesliwcow. Czy jest bezpieczna? Tak,
wiekszos¢ skutkéw ubocznych ma tagodny
charakter bez odczuwalnych przez pacjenta
objawow, ale duzy odsetek pacjentow, u kto-
rych wystepujg objawy toksycznosci, ozna-
cza, ze konieczne jest wnikliwe zbadanie ich
przyczyn i mechanizmu dziatania terapii w ce-
lu zapewnienia krétko- i dtugoterminowego
bezpieczehstwa.

Radostaw Kaczmarek

Gloéwne kierunki dziatania Stowarzyszenia

Pandemia znacznie ograniczyta dziatania
két terenowych naszego Stowarzyszenia.
Zarzgd Gtéwny nie moze sobie na to pozwoli¢.
Konsultacje Zarzgdu, a przynajmniej jego
Prezydium, odbywajg sie na biezgco za po-
Srednictwem Internetu i telefonu (po czesci
w formie kilkuosobowych telekonferenciji). Nie
ustaje wymiana pism z Ministerstwem Zdro-
wia i poszczegdlnymi jego agendami, wspo-
magana zdalnymi i osobistymi kontaktami
przedstawicieli naszej organizacji (gtéwnie
prezesa, Bogdana Gajewskiego). Miato miej-
sce kilka interpelacji poselskich poswie-
conych problemom leczenia hemofilii. Tym
sprawom poswiecone bylo tez spotkanie
z sejmowg Komisjg Zdrowia. Pozostawalismy
takze w kontakcie z organizacjami miedzy-
narodowymi zajmujgcymi sie problemami

leczenia hemofilii — europejska (EHC) i $wia-
towg (WFH).

W tym roku naszymi priorytetami byty:
wprowadzenie nowej wyceny procedur
leczenia ambulatoryjnego dotyczacych
hemofilii i pokrewnych skaz krwotocznych,
prawidtowe dziatanie Os$rodkéw Leczenia
Hemofilii, wprowadzenie rejestru chorych na
hemofilie i inne skazy krwotoczne, a takze
dostawy domowe czynnika krzepnigcia krwi
dla wszystkich chorych z ciezkg postacig
hemofilii.

Wycena i Osrodki

Przez dtugi czas funkcjonowanie leczenia
ambulatoryjnego w przypadku hemofilii byto
hamowane przez nieadekwatng wycene
procedur medycznych — takie leczenie po
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prostu przynosito poradniom straty. Udato sie
doprowadzi¢ do tego, ze Agencja Oceny Tech-
nologii Medycznych i Taryfikacji (AOTMIT)
w konhcu ubiegtego roku opracowata nowg
wycene. Na poczatku tego roku minister
zdrowia podpisat odpowiednie rozporzg-
dzenie, ale nie weszto ono w zycie, poniewaz
okazato sie, ze istnieje rozbieznos¢ w ter-
minologii uzytej w nowej wycenie w stosunku
do tej stosowanej przez NFZ. Usuwanie tej
usterki trwato i trwato. Wreszcie w koncu
listopada projekt zmian w wycenie Ambu-
latoryjnej Opieki Specjalistycznej z popraw-
kami zostat przedstawiony do konsultaciji.

Teraz pora na zmiany w samych Osrod-
kach Leczenia Hemofilii. Wiele z nich istnieje
tylko na papierze. Stowarzyszenie postuluje,
zeby konsultant ds. hematologii wytypowat
w kazdym wojewodztwie po dwdch lekarzy,
ktorzy bedg zajmowac sie leczeniem do-
rostych z hemofilig (dwdéch ze wzgledu na
urlopy, konieczno$¢ zastepstw w razie cho-
robyitp.).

Rejestr

Trudno podejmowac decyzje, gdy brak
danych. Tak naprawde nikt nie wie, ilu jest
w Polsce zdiagnozowanych chorych z hemo-
filig i pokrewnymi skazami krwotocznymi.
Dlatego potrzebny jest centralny rejestr cho-
rych (oczywiscie elektroniczny). Jesli bedzie

odpowiednio zaprojektowany i prowadzony,
moze stac sie cenng pomoca dla lekarzy.

Dostawy domowe

Z ankiety zorganizowanej na przetomie lat
2020 i 2021 przez nasze Stowarzyszenie we
wspétpracy z WFH i EHC wynika m.in., ze
jakos¢ leczenia, a z nig jakosS¢ zycia pogarsza
sie wraz z rosngcg odlegtoscig od osrodka
leczenia hemofilii. Jedng z przyczyn jest fakt,
ze wielu starszych chorych ma spore kiopoty
Z poruszaniem sie i trudno im przetranspor-
towac wieksze iloéci czynnika. Przy profilakty-
ce zwykle odbieramy po kilkadziesiat tysiecy
jednostek czynnika, a to oznacza kilka ciez-
kich pudet. Nie wszyscy mogg je przewiez¢
samochodem —znam osoby, ktore z takim ba-
gazem podrézujg autobusem lub pociggiem,
niekiedy z przesiadkg. W tej sytuacji czesto
,08zczedzajg”, zmniejszajgc dawki albo po-
dajac sobie czynnik rzadziej, a to niestety
przektada sie na wylewy. Okresowe dostawy
czynnika do domu chorego rozwigzatyby ten
problem.

Zajmowalismy sie tez innymi istotnymi
sprawami — przede wszystkim dotyczy to
szkolen internetowych (tzw. e-learning) dla
ratownikow medycznych i pracownikow SOR
oraz kwestii rehabilitacji dla chorych na
hemofilie.

(as)

Konferencje, konferencje

Druga potowa roku 2021 obfitowata w kon-
ferencje, ktérych bohaterkami sg kobiety.
Zaczeto sie od wrzesSniowej, chyba najwaz-
niejszej z naszego, polskiego punktu widze-
nia. W drugg rocznice smierci prof. Krystyny
Zawilskiej w Poznaniu, rodzinnym miescie
Pani Profesor, odbyta sie konferencja szkole-
niowo-warsztatowa ,Leczenie zaburzen he-
mostazy” Jej wtasnie zadedykowana. Wy-
darzenie podzielono na dwie czeéci; jedna
zajmowata sie problemami zakrzepowo-
zatorowymi, a druga hemofilig. Konferencja
bardzo wyraznie wskazata obszary zastug
Wielkiej Nieobecnej na obu tych polach
dziatania. Wystgpienia profesoréw: Magda-
leny tetowskiej, Marii Podolak-Dawidziak,
Jerzego Windygi, Tomasza Urasinskiego,
a takze docentéw Andrzeja Mitala i Joanny
Rupy-Matysek pozwolity sie przyjrze¢, jak
kontynuowana jest Sciezka przez Paniag
Profesor wskazana. Na wspomnianej kon-

ferencji wystgpit takze syn Pani Profesor,
Janusz Zawilski; juz jako doktor tytularny
przedstawit wyniki swoich badan w ocenie
narzgdow ruchu u chorych na hemofilie ze
wskazaniem najskuteczniejszych sposobdw
rehabilitacji. Znalazto sie tez miejsce na
wdziecznos$¢ pacjentéw — piszgca te stowa
zaprezentowata wystgpienie o mechaniz-
mach antykrucho$ci u kobiet w sytuacji
chorobowej, czyli o tym, jak sobie radzi¢, gdy
poradzi¢ sobie juz nie mozna. Wspomniana
antykruchosc to pojecie, ktérego autorem jest
amerykanski filozof, pisarz i badacz rynku,
Nassim Nicholas Taleb; naukowiec ten wy-
réznia trzy kategorie rzeczy: mogg one byé
kruche, wytrzymate albo antykruche. Kruche
ulegajg zniszczeniu pod wptywem nieprzy-
jaznych bodzZzcéw. Wytrzymate sg w stanie
przetrwac i nie ulegajg zmianie. Antykruche
natomiast ulegajg czesciowej destrukcji, ale
zarazem pod takim negatywnym wptywem
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stajg sie mocniejsze. W swoich filozofujgcych
przemys$leniach uznatam, ze warto te teorie
wykorzysta¢ w obszarze chorobowym, gdzie
szczegolna kruchos¢ istnieje juz na poziomie
diagnozy.

Wychodzgc poza polskie podworko,
odnotujmy, ze jeszcze w lipcu WFH zorgani-
zowato trzydniowg wirtualng konferencje
poswiecong kobietom i dziewczetom ze
skazami krwotocznymi. W klimacie wielo-
kulturowosci i dystansu geograficznego
szczegolnie wyraznie wida¢ byto odmiennos$¢
problemow, z jakimi borykajg sie kobiety
w zaleznosci od miejsca, w ktorym zyjg. Na
jednym biegunie widzimy ubdstwo menstru-
acyjne, problemy diagnostyczne i krwawienia,
ktorym bywa podporzgdkowana kobieca
codziennos¢é. Na drugim — grupy szczegol-
nego wsparcia, jakimi sg Women and
Bleeding Disorders Committee (Komisja ds.
Kobiet i Skaz Krwotocznych) dziatajgca w ra-
mach EHC oraz ich lokalne odpowiedniki
powstajgce w wielu krajach Europy. Dzieki
dziataniom takich grup wzrasta poczucie
wspolnotowosci w rozwigzywaniu podobnych
problemoéw zdrowotnych. Coraz odwazniej
ujawniajg sie ze swoimi klopotami krwotocz-
nymi takze nastolatki z krajow afrykanskich,
gdzie kulturowe uwarunkowania zwigzane
z kobiecym ciatem sg szczegolnie niesprzy-
jajace zarébwno wczesnej diagnostyce, jak
i prawidtowemu leczeniu.

Na tejze konferencji zwrbécono réwniez
uwage na negatywny podtekst okreslenia
,nosicielka”, proponujgc w zamian termin
.kobieta z hemofilig”, co pozwala unikng¢
generowania podéwiadomego poczucia winy
za ten szczegolny gratis od natury, jakim jest
skaza krwotoczna. Zauwazmy, ze podobnie
jak wiekszo$¢ niemal nieuleczalnych chorob,
taka skaza pozwala mimo wszystko przezy-
wac zycie intensywniej, ze szczeg6lng wrazli-
woscig. Jak to okreslita Anna Zgierun-tacina
w wywiadzie na temat swojego przezywania
choroby von Willebranda — diament ze skazg
jest piekniejszy (caty wywiad jest dostepny
w sieci pod nastepujgcym adresem:

Antykruchos¢ —

Wspomniana w poprzednim artykule
ksigzka Nassima Nicholasa Taleba w duzym
stopniu odnosi sie do ekonomii i zasad
funkcjonowania gospodarki. Mnie jednam
najbardziej zainteresowaty te elementy, ktére

https://hemostaza.edu.pl/pacjent/news/id/11
5-porozmawiajmy-o-von-willebrandzie).

Kolejng szanse ustyszenia gtoséw w kwe-
stiach kobiet z zaburzeniami krzepniecia data
pazdziernikowa konferencja EHC, z bardzo
ciekawym wystgpieniem Diany Lighezan
(rumunskiej cztonkini Women and Bleeding
Disorders Commitee) dotyczacym etykiety
w telemedycynie. Prelegentka w bardzo
przekonujgcy sposéb udowodnita zalezno$¢
miedzy sprawnym przebiegiem wirtualnej
porady medycznej a odpowiednim nastawie-
niem i przygotowaniem pacjenta, ktéry we
wiasnym interesie powinien pamietaé o skro-
towym i zwieztym zaprezentowaniu swojego
problemu, a przede wszystkim upewnic sie
przed wizyta, ze jakos¢ potgczenia i miejsce,
z ktérego bedzie realizowana wizyta online,
nie beda stanowity dodatkowych utrudnien.
Zasada niby oczywista, ale tym bardziej na co
dzien czesto zapominana.

Takze w pazdzierniku miata miejsce ko-
lejna cze$¢ webinaru WFH z cyklu Practical
Education on Bleeding Disorder: Knowledge
for All (Edukacja praktyczna na temat skaz
krwotocznych: wiedza dla wszystkich). Tym
razem nie dane mi byto postuchaé catosci
wystgpien, bowiem niczym zywy zatgcznik do
antykruchosci, od ktérej zaczetam ten artykut,
dodwiadczytam osobiscie i dostownie, jak
dziata wewnetrzne wzmocnienie na przekoér
przeciwnosciom losu. Uszkadzajgc konczy-
ne, odczutam, jak to jest, gdy nogi nie chcg is¢
tam, gdzie cata reszta cztowieka. Udziat
w konferencji rozpoczetam po porannym
upadku, na zadaniowej adrenalinie, bdl jed-
nakze narastat i gdy tylko w domu pojawit sie
ktos, kto moze mnie zawiez¢ na badania,
potulnie uznatam, ze chyba jednak warto
sprawdzi¢, co zadziato sie wewnatrz konczy-
ny, ktéra dzwiga wiekszo$¢ ciezaru mojego
ciata. Uszkodzona torebka stawowa do dzis
nie pozwala mi krzatac sie jak dawniej, o wio-
zeniu ulubionych szpileczek nie wspomina-
jac. Stowem, jak mawiajg starzy Japonczycy,
dbajmy o swoje ciato, nogi mamy tylko dwie!

Bernadetta Pieczynska

refleksje osobiste

mozemy odnie$¢ do naszego zycia osobi-
stego. Po czesci to nic nowego —ktéz z nas nie
styszat hasta ,co cie nie zabije, to cie
wzmocni”. Taleb jednak przedstawia wiele
argumentdw potwierdzajgcych, ze to nie tylko
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powiedzenie, lecz madros¢ oparta na obser-
waciji.

Przemawia do mnie odniesienie do mitow
greckich, Swietnie ilustrujgce pewne tezy
Taleba. Otéz gdy Herakles walczyt z hydrg
lernejskg i odcinat jej jedng z gtdw, na jej
miejsce odrastaty dwie. Zwykle przy lekturze
tej historii identyfikujemy sie z Heraklesem;
warto jednak spojrze¢ nato i zdrugiej strony.

Mysle, ze kazdy z nas mogtby przytoczyé
jaki$ przyktad ze swojego zycia, kiedy to
niemite doznania sprawity jednak, ze staliSmy
sie pod jakims wzgledem silniejsi. Moge tu
opisa¢ zdarzenia z wtasnego dziecinstwa.
Byly to czasy, kiedy leczenie hemofilii ozna-
czato praktycznie tylko mozliwos¢ podania
osocza, oczywisScie jedynie po wylewie czy
ich serii, no i rzecz jasna wytgcznie w szpitalu.
A wylewow dostawowych miatem naprawde
duzo. Dwa pétroczne pobyty w szpitalu spra-
wity, ze nie spieszyto mi sie do kolejnych
hospitalizacji, cho¢ niekiedy nie byto wyjscia.
Sporo czasu spedzatem wiec w domu,
nierzadko przykuty do t6zka. W podstawowce
tak naprawde chodzitem do szkoty tylko
w drugiej klasie. Chyba trzy razy bytem kla-
syfikowany dzieki szkole szpitalnej (w Kon-
stancinie i w warszawskiej ,Omedze”),
pozostate klasy zaliczytem, zdajgc egzaminy

eksternistyczne, niekiedy wspomagany przez
nauczycieli przychodzgcych do domu. Jedng
z poniesionych strat byt brak wiezi kolezen-
skich z czas6w podstawowki. Mozna jednak
znalezc¢ i plus: musiatem nauczy¢ sie zdoby-
wac wiedze w duzym stopniu samodzielnie, co
potem znacznie mi sie przydato i w liceum,
i zwlaszcza na studiach.

Wylewy w dziecinstwie sprawity tez, ze
teraz mam lepszg odporno$¢ na boél. Gwoli
prawdzie musze zaznaczy¢, ze bardzo szybko
reaguje na jakikolwiek b6l w moim organizmie,
bo uznaje go za sygnat, ze dzieje sie co$ ztego
— to poktosie tego, ze w czasach po udostep-
nieniu nam czynnika do leczenia domowego,
a przed wprowadzaniem profilaktyki zdarzato
mi sie budzi¢ w o drugiej czy trzeciej nad
ranem, bo bol sygnalizowat mi poczatki wyle-
wu; w takiej sytuacji toczytem w srodku nocy.
Kiedy jednak wiem, ze bol po prostu trzeba
wytrzymac, potrafie da¢ sobie z nim rade.
W ten sposéb po operacji mogtem rezygno-
wac ze srodkow przeciwbolowych duzo szyb-
ciej niz inni pacjenci, co na pewno ucieszyto
mojg watrobe.

Jak pokazujg te przyktady, warto szukac
pozytywow nawet w trudnych i nieprzyjem-
nych sytuacjach.

Adam Sumera

Kobiety a skazy krwotoczne

Ponizej przedstawiamy krotkg ankiete dla
kobiet opracowang przez EHC.

Prosimy panie o zaznaczenie tych punk-
téw, przy ktérych mogg poda¢ odpowiedz
TAK:

1. Dtugotrwate krwawienie (po skaleczeniu,
zabieguitp.).

2. Dtugotrwate i obfite krwotoki z nosa
(powyzej 10 minut).

3. Diugotrwate krwawienie z dzigsta po
wyrwaniu zeba.

4. Wystepowanie skazy krwotocznej u kogo$
zrodziny.

5. Obfite i/lub dtugotrwate krwawienia mie-
sigczkowe (powyzej 7 dni).

6. Czeste i/lub duze siniaki.

7. Krwawienie poporodowe.

8. Niedobor zelaza, anemia.

9. Koniecznos¢ przetoczenia krwi.

Podane punkty to gtbwne objawy mogace
wskazywa¢ wystepowanie skazy krwotocz-
nej. Jezeli przynajmniej w dwoch punktach
odpowiedz brzmiata TAK, zalecamy zgto-
szenie sie do hematologa i przebadanie pod
katem mozliwosci wystepowania skazy krwo-
tocznej.

(na podst. EHC Diagnosis Quiz oprac. as)

Hemofilia — kwestie jezykowe

Do poprzednich dwoch artykutéw, podej-
mujgcych motywy z artykutu Bernadetty Pie-
czynskiej, chciatbym dorzuci¢ jeszcze trzeci,
majgcy podobng inspiracje.

Najpierw jednak troche historii. Kiedy
w 1998 r. redagowatem pierwszy ogdlnopolski

numer Biuletynu, zwrécitem sie do pana
profesora Stanistawa topaciuka z prosba
0 pomoc merytoryczng. Pan Profesor zasu-
gerowat kilka poprawek. Miedzy innymi
zmienit nieuznawane woéwczas formalnie
wyrazenie ,0soby z hemofilig” na ,chorzy na
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hemofilie”. Niewatpliwie miat racje z meryto-
rycznego punktu widzenia. Ale jezyk sie zmie-
nia. To, co wtedy byto zwrotem zapozyczonym
z angielskiego (people with haemophilia,
czesto zapisywane skrotowo jako pwh), dzis
zostato juz chyba przyswojone i uznane za
dopuszczalne. A jest bardzo istotny powdd, by
unika¢ wyrazenia ,chory na hemofilie”. Dzi-
siejsi mtodzi ludzie, od kotyski korzystajgcy
z dobrodziejstwa profilaktyki, mogg $miato
mowié, ze sg zdrowi i tylko majg skaze
krwotoczng. A skoro sg zdrowi, to nie mogg
by¢ chorzy. To nie tylko kwestia jezykowa, to
sprawa dotyczgca psychologii i sposobu

mys$lenia o sobie.

Podobnie mozna wyjasni¢ wspomniang na
stronie 4 prébe odejscia od uzywania terminu
,nosicielka”, ze wzgledu na towarzyszgcg mu
konotacje pewnej winy.

Przyznam, ze z polskim sformutowaniem
.Kobieta z hemofilig” spotkatem sie tu po raz
pierwszy. Nie jestem pewien, czy wybrano
wiasciwy zamiennik — wszak sporo nosicielek
nie ma zadnych objawdw, wiec termin mogtby
by¢ mylgcy (i odwracajgcy uwage od kobiet,
u ktérych rzeczywiscie zdiagnozowano he-
mofilie).

Adam Sumera

30 lat kota terenowego Krakow

Mineto trzydziesci lat funkcjonowania
krakowskiego Kota Terenowego PSCH.
W 2021 roku nie tylko $wietowalismy te
okragtg rocznice. W Kole mialy tez miejsce
pewne zmiany — najistotniejsze postaram sie
przyblizy¢ ponize;j.

Zmiana Zarzadu Kota Krakéw

Po ztozeniu we wrzesniu 2020 roku re-
zygnacji przez dotychczasowy Zarzad udzie-
lono absolutorium ustepujgcemu Zarzgdowi
oraz wybrano nowy Zarzad Kota Krakoéw.
Z uwagi na okres pandemiczny odbyto sie to
na drodze korespondencyjne;j.

Obecnie w sktad Zarzgdu wchodzg: Mar-
cin Nosal (prezes), tukasz Ruchata (sekre-
tarz), Stawomir Nosal (skarbnik) oraz Grze-
gorz Jakubek. Sktad Komisji Rewizyjnej
wyglagda nastepujgco: Wojciech Debowski
(przewodniczacy) oraz czionkowie: Tadeusz
Debowski, Marek Majerczak i Karolina Ko-
walczyk.

Poczatek roku 2021 uptynat na przekazy-
waniu dokumentagciji, finansoéw itd. nowemu
Zarzgdowi. Szczegdlne podziekowania nale-
zg sie Kolegom z Zarzadu Gtdéwnego za
pomoc w skompletowaniu dokumentow
niezbednych do udzielenia petnomocnictwa
nowemu Zarzadowi w zarzadzaniu kontem
bankowym Kota — bez Waszej pomocy nie
byto mozliwosci formalnego przekazania
spraw finansowych nowemu Zarzgdowi.
Dziekujemy serdecznie!

W tym miejscu pragne takze wyrazi¢
w imieniu nowego Zarzadu Kota gorgce
podziekowania wszystkim naszym Kolezan-
kom i Kolegom, ktérzy czesto przez wiele
kadencji udzielali sie w pracach naszego Kota

— dziekujemy i prosimy o dalsze wspieranie
nas swoim doswiadczeniem.

Inne zmiany w Kole Krakow

W celu uproszczenia i polepszenia kon-
taktu z Cztonkami Kofa, a takze redukcji
kosztéw, zmieniono sposdb komunikacji z do-
tychczasowej, tradycyjnej korespondencji na
e-mailowg. Zaledwie kilka os6b wyrazito
potrzebe pozostania przy papierowej formie —
osoby te beda otrzymywaty informacje listowe
pocztg, jak dotychczas.

Spotkanie szkoleniowe

W 2020 r. pandemia niestety pokrzyzowata
plany tradycyjnego jesiennego spotkania
cztonkéw Kota, stagd szczegolnie wazne dla
nowego Zarzgdu bylo zorganizowanie wy-
ktadow i warsztatéw dla chorych w tym roku.
Odbyty sie one po wczeséniejszej ankiecie co
do preferowanej przez czionkéw formy (na
zywo/on-line) oraz okres$leniu stopnia wy-
szczepienia chetnych do wziecia udziatu
w spotkaniu. Jako Zze ponad 90% zaintereso-
wanych wydarzeniem opowiedziato sie za
spotkaniem ,na zywo”, przy niemal petnym wy-
szczepieniu chetnych przeciwko COVID-19,
zorganizowano (nieco wczesniej niz zwykle,
bo we wrzesniu) spotkanie edukacyjne na
zywo. Niestety, z uwagi na bardzo wysokie
koszty zorganizowania dodatkowo transmisji
on-line, nie mogliSmy spetni¢ oczekiwan Kilku
0s0b, ktére preferowaty takg forme wydarze-
nia. W spotkaniu uczestniczyto niemal 50
cztonkdédw naszego Kofa, a takze sympatycy
i zaproszeni goscie. Byto to dla nas
wyjatkowe wydarzenie, bowiem obchodzi-
lismy na nim 30-lecie istnienia naszego Kofa.
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Z tej okazji uhonorowaliSmy jego zatozycieli
i prowadzgcych Koto przez trzy dekady —
panstwa Anne i Andrzeja Zdziarskich — oko-
licznosciowymi statuetkami oraz dyplomami
uznania. To Ich petna poswiecenia spoteczna
praca — organizacja warsztatow, szkolen,
turnusow rehabilitacyjnych, rozpowszech-
nianie materiatdw edukacyjnych, budowanie
doskonatych relacji z lekarzami, rehabilitan-
tami, pielegniarkami — przez te wszystkie lata
zaowocowata wysokim poziomem opieki nad
chorymi na skazy krwotoczne w naszym
regionie. Dziekujemy Panstwu serdecznie —
bedziemy stara¢ sie kontynuowac te prace,
aw szczegolnosci wzorcowg wspotprace Kota
z opiekujgcymi sie nami lekarzami z Kiliniki
Hematologii CM UJ, Uniwersyteckiego Szpi-
tala Dzieciecego, z Regionalnego Centrum
Krwiodawstwa i Krwiolecznictwa oraz z Pra-
cowni Hemostazy. To dzieki Nim czesto
zapominamy, co to problemy chorego na
skaze krwotoczng.

Nowe wyzwania

Dzieki szeroko rozumianej dziatalnosci
PSCH, tak na szczeblu centralnym, jak i na
naszym podwérku, w ostatnich latach doko-
nata sie znaczgca poprawa jakosci zycia
chorych na skazy krwotoczne. Niestety jak to
zwykle bywa, gdy jest dobrze, mobilizacja
Srodowiska maleje. Jest to szczegodlnie
widoczne wsrod nowego pokolenia, ktore nie
doswiadczyto (i miejmy nadzieje, ze nigdy nie
doswiadczy), co oznacza brak lekow. Obec-
nie mamy zaledwie 9 deklaracji cztonkow-
skich od rodzicéw, ktdrych dzieci sg leczone
w Uniwersyteckim Szpitalu Dzieciecym,
dlatego gtbwnym obecnie zadaniem dla Kota
bedzie zachecanie kolejnych oséb do wtgcza-
nia sie w prace Stowarzyszenia, abySmy
w razie ewentualnych problemow z dostepem
do leczeniabyli jak najlepiej zorganizowani.

Z gorgcymi pozdrowieniami dla wszystkich
chorych, ich bliskich i rodzin oraz sympatykéw
naszego srodowiska,

Prezes Kota Krakow
Marcin Nosal

Koniecznos¢ dalszych dziatan

Sygnalizowany przez Marcina Nosala brak
aktywnosci cztonkow naszego $rodowiska
jest widoczny nie tylko w kole krakowskim.
Okres pandemii oczywiscie spowodowat
niemal catkowitg zapas¢ dziatalnosci po-
szczegolnych két, ale jeszcze w okresie przed
nadejsciem wirusa SARS-CoV-2 wilasciwie
w catym kraju widoczne byto unikanie wszel-
kiego zaangazowania w dziatania Stowarzy-
szenia. Podczas wyboréw w kotach naj-
czesSciej styszeliSmy z sali: ,Najlepiej wybrac¢
tych samych co poprzednio”.

Do Stowarzyszenia naleze od ponad dwu-
dziestu lat. Przez ten czas miatem kilkakrotnie
okazje obserwowac ten sam mechanizm:
frekwencja na spotkaniach kota raptownie
rosta, gdy pojawiaty sie braki w zaopatrzeniu
w czynnik. | odwrotnie — gdy byto dobrze,
liczba zainteresowanych sprawami $rodo-
wiska zdecydowanie malata. Mozna powie-
dziec¢, ze Stowarzyszenie padto ofiarg swojej
skutecznosci. Mamy czynnik, wiec statystycz-
ny hemofiludek mowi sobie: to niech zarzad
wszystko zatatwi, mnie szkoda na to czasu.

Taka postawa moze jednak mie¢ bardzo
bolesne konsekwencje. Po pierwsze, juz te-
raz widac, ze niebawem powstanie ktopotliwa
luka, gdy zabraknie weterandéw obecnie

ciggngcych cierpliwie woz z napisem PSCH,
zarobwno w kotach, jak i w Zarzadzie Gtéwnym.
Choc¢ na szczescie dotgczajg do nas miodsi, to
jestich relatywnie mato — na pewno zbyt mato,
by bezpiecznie przejgé¢ stery i w pefni
kontynuowac obecng aktywnosc¢.

Po drugie, ktopoty czajg sie tez na ze-
wnatrz. Co pewien czas w Ministerstwie
Zdrowia pojawiajg sie pomysty, by jako$
zmieni¢ wcigz jeszcze obowigzujgcy Narodo-
wy Program Leczenia Chorych na Hemofilie
i Pokrewne Skazy Krwotoczne. Obecna edy-
cja konczy sie w 2023 roku, co w praktyce
oznacza, ze juz w przysztym roku nalezy
rozpoczgé starania o jego kontynuacje. Jesli
nie bedziemy aktywni, r6znie moze sie to
skonczy¢.

Wsréd odzywajacych sie gtoséw sg m.in.
zachety do tego, by wzorem programu
profilaktycznego dla dzieci Narodowy Pro-
gram zmieni¢ w program lekowy. Méwigcy tak
nie biorg jednak pod uwage istotnej cechy
hemofilii — to choroba, w ktérej nie sposéb
przewidzie¢ z wyprzedzeniem, jakiej ilosci
lekdéw bedzie potrzebowat dany chory w nad-
chodzacym okresie (a takiego planowania
wymaga program lekowy). Jedno powazne
krwawienie czy niezbedny zabieg operacyjny
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moze spowodowaé koniecznos¢ przetocze-
nia wielkich ilosci czynnika czy lekdw omijaja-
cych. Do tego moze doj$¢ kwestia finansowa.
Obecnie czynnik jest kupowany w przetar-
gach centralnych, dzieki czemu mamy naj-
nizsze ceny w Europie. Program lekowy
prawdopodobnie oznaczatby przerzucenie
ptatnosci na szpitale. Instytut Hematologii od
ponad poét wieku jest ostojg oséb z hemofilig
(dwukrotnie ratowano mi tam zycie — gdyby
nie lekarze z IHiT, nie pisatbym tych stow).

Mam jednak watpliwosci, czy w nowej sytuaciji
witodarze Instytutu byliby nadal chetni, gdyby
zaleczenie takiej grupki pacjentow trzeba byto
wydac¢ kilkadziesigt milionow ztotych, a potem
czekac¢ narefundacje zNFZ.

Jesli nie bedziemy czujni i aktywni, pewne-
go dnia mozemy obudzi¢ sie w zupetnie innej
rzeczywistosci, w ktérej z nostalgig bedziemy
wspominac te dobre czasy, kiedy to mieliSmy
czynnik i mogliSmy w miare normalnie zy¢.

Adam Sumera

Nowe materiaty wideo

Z inicjatywy PSCH powstaty kolejne filmy,
dostepne w portalu YouTube.

Trzy filmy dotyczg choroby von Wille-
branda. Wiele ciekawych i waznych informacji
na jej temat przekazujg specjalisci w tej
dziedzinie. Czes¢ pierwsza omawia objawy
tego schorzenia — jak rozpozna¢ chorobe von
Willebranda (eksperci: dr n. med. Magdalena
Goérska-Kosicka i dr hab. n. med. Andrzej

Na zdjeciu: dr Magdalena Gorska-Kosicka
idrhab. Andrzej Mital.

https://www.youtube.com/watch?v=2zNuR0A8Otw
Czes¢ druga zajmuje sie zagadnieniami le-
czenia choroby von Willebranda (eksperci:
dr n. med. Magdalena Gorska-Kosicka i dr
hab. n. med. Andrzej Mital):
https://www.youtube.com/watch?v=SoCCoChQbYk
Czes¢ trzecia dotyczy diety i rehabilitacji przy
chorobie von Willebranda (eksperci: dr hab. n.
med. Andrzej Mital i dr Janusz Zawilski) — film
wkroétce bedzie mozna obejrze¢ na YouTube.
Dostepny jest takze krétki filmu z obozu dla
chtopcow z hemofilig, zorganizowanego
w 2021 r. przez nasze Stowarzyszenie oraz
Klinike Onkologii, Hematologii Dzieciecej,
Transplantologii Klinicznej i Pediatrii War-
szawskiego Uniwersytetu Medycznego. Pol-
skie Stowarzyszenie Chorych na Hemofilie
pragnie gorgco podziekowac prof. dr. hab.
n. med. Michatowi Matysiakowi i dr. hab.
n. med. Pawlowi tagunie za ogromne zaan-
gazowanie wiozone w organizacje tego obo-
zu oraz empatie i serce dla chtopcéw z hemo-
filig. Link do tego filmu:
https://www.youtube.com/watch?v=bKs-Oakild8
(as)

Kolejny zakup sprzetu z mysia o IHiT

Jesienig tego roku Stowarzyszenie zaku-
pito i przekazato w uzytkowanie do Kliniki
Zaburzen Hemostazy i Choréb Wewnetrz-
nych w Instytucie Hematologii i Transfuzjologii
w Warszawie nowoczesny kardiomonitor
wraz z wozkiem. To kolejny zakup dokonany
ze srodkow przekazanych Stowarzyszeniu
jako organizacji pozytku publicznego (OPP)
z jednego procenta przy rozliczaniu PIT. Jak
juz informowalismy, w biezgcym roku PSCH
przekazato do uzytkowania w tej samej klinice
w [HIT telefon bezprzewodowy oraz aparat do
ekgwraz zwyposazeniem.

(as)
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Pamietajmy o jednym procencie

Nadchodzi okres rozliczania podatku
dochodowego za ubiegty rok. Mamy prawo do
przekazania 1 procenta z podatku naleznego
Zz naszego PIT-u na rzecz wybranej organi-
zacji pozytku publicznego. Przypominamy, ze
Polskie Stowarzyszenie Chorych na Hemo-
filie jest oficjalnie zarejestrowane jako taka
organizacja. Przekazanie jednego procenta
nie wigze sie z zadnymi kosztami. Wystarczy
jedynie wypetni¢ odpowiednie rubryki w swo-
im zeznaniu podatkowym, a urzad skarbowy
przekaze 1% naszego podatku na konto
PSCH.

Numer rejestru KRS naszego Stowarzy-
szenia brzmi: 0000169422.

Jesli chcemy, mozemy dodatkowo wska-
zac, dla ktérego z két terenowych Stowarzy-
szenia ma zosta¢ przeznaczona nasza
wptata.

O przekazanie narzecz PSCH 1% podatku
przy rozliczaniu PIT-u warto poprosi¢ krew-
nych, znajomych, sgsiadow. Wiele sposréd
ksigzek i ptyt DVD z informacjami o réznych
aspektach hemofiliii choroby von Willebranda

publikowanych przez nasze Stowarzyszenie
zostato sfinansowanych wtasnie z kwot
przekazanych w ramach 1% od podatku PIT.
Przy rozliczaniu PIT warto takze pamietaé
o0 mozliwosci odliczenia pewnych kosztéw
okreslonych ogdlnie jako ,wydatki na cele
rehabilitacyjne oraz wydatki zwigzane z ufa-
twieniem wykonywania czynnosci zycio-
wych”, w tym zwigzanych z uzytkowaniem
wtasnego samochodu osobowego, udziatem
w turnusie rehabilitacyjnym czy przerobkami
mieszkania (znoszenie barier architektonicz-
nych). Mozna takze odliczy¢ koszty zakupu
koniecznych lekéw (rozlicza sie kazdy mie-
sigc, a odlicza sie nadwyzke ponad kwote
100 zt miesiecznie, czyli warto zgrupowac
zakupy; konieczny jest tu rachunek imienny,
no i muszg to byc¢ leki, ktérych konieczno$é
stosowania u nas potwierdzi w razie czego
lekarz; mnie np. sporo kosztujg leki na nad-
cisnienie). Szczegbty mozna znalez¢ w in-
strukcji do zatgcznika PIT/O (dostepnej takze
w Internecie).
Adam Sumera

Jolka czeka na nastepnej stronie
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Okreslenia wyrazéw podano w zmienionej kolejnosci

— poczatek biegu — Odra, Ren lub Wotga

— dziewczyna majgca stryja — wysuszona trawa

— najpiekniejsza cze$¢ rozy — wojskowe polecenie

— rozpinany na rei — pies biegajgcy w wyscigach

— miejsce pracy sprzedawczyni — chwast owijajacy fodygi roslin
— matpa wagskonosa z Indii — pomieszczenie w chacie

— imie czytane tak samo wspak — jasniejszy sktadnik ¢wikty

— figiel — rzad uli pod opiekg pszczelarza
— wynik nierozstrzygniety — o0golnie o zabie lub traszce

— lekki statek zaglowy — ,Czerwone ... na Monte Cassino”
— Zzapas — ostre zakonczenie; czubek

— instrument Chopina — barwny tuk na niebie

— na nogach Kamila Stocha — orszak, swita

— btotnista, po ulewie — rumience z podniecenia

— Batltyk albo Adriatyk — dobra na maty i strzechy

— rzeczoznawca — wynik jakiego$ dziatania

Adam Sumera

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie.

OpracowatAdam Sumera.

Korespondencje prosimy kierowa¢ pod nastepujgcy adres: tddzkie Koto Terenowe Polskiego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie przy Klinice Hematologii UM, Wojew6dzkie Wielospecjalistyczne
Centrum Onkologii i Traumatologiiim. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 £6dz.

Nasz kontaktinternetowy: adam_sumera@wp.pl

Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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