
 Zamieszczamy te} dwie aktualne infor-

macje. Pierwsza to przypomnienie o mo}-

liwo[ci przekazania cz�[ci podatku przy 

rozliczaniu PIT; w tym roku chodzi o 1,5% 

nale}nego podatku (s. 8). Druga dotyczy ulgi 

w postaci podwy}szonego limitu na pr�d, 

przysCuguj�cej osobom legitymuj�cym si� 

orzeczeniem o umiarkowanym lub znacznym 

stopniu niepeCnosprawno[ci (s. 9).

Adam Sumera

do podj�cia dziaCaE, dzi�ki którym chorzy ze 

skazami krwotocznymi z ich regionu, a przy-

najmniej z wi�kszych miast, b�d� przewo}eni 

do o[rodków specjalizuj�cych si� w leczeniu 

hemofilii, a nie do najbli}szego szpitala (s. 6). 

 Korzystaj�c z danych opublikowanych 

przez WFH, przedstawiamy gar[� informacji 

dotycz�cych wyst�powania hemofilii na 

[wiecie (s. 7).

 Chwil� relaksu po lekturze powinna za-

pewni� jolka (s. 10).
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 Jedn� z obiecuj�cych metod leczenia 

hemofilii jest terapia genowa. I to wCa[nie 

post�pu w tej dziedzinie medycyny dotyczy 

materiaC autorstwa Briana O'Mahony, za-

czerpni�ty z biuletynu irlandzkiego stowa-

rzyszenia chorych na hemofili� (s. 1). Sporo 

uwagi po[wi�camy tak}e kwestii, która 

jedynie pozornie dotyczy tylko j�zyka 3 chodzi 

o sposób okre[lania kobiet maj�cych gen 

odpowiedzialny za powstawanie hemofilii    

(s. 3). Sposób, w jaki mówimy o kim[, mo}e 

mie� daleko si�gaj�ce konsekwencje. Warto  

o tym pami�ta�.

 Przytaczaj�c przykCady z daleka (z Irlandii) 

i z bliska (z Aodzi), zach�camy prezesów kóC 

 Z rado[ci� odnotowujemy sukces wro-

cCawskiego o[rodka leczenia hemofilii, który 

jako trzeci w Polsce uzyskaC certyfikat po-

twierdzaj�cy, }e speCnia wymogi stawiane 

europejskim o[rodkom opieki wielospecja-

listycznej nad chorymi na hemofili� (s. 7).

Pierwsze terapie genowe ju} zaakceptowane

 24 sierpnia 2022 r. to wa}na data dla 
chorych na hemofili�. Tego dnia ogCoszono, }e 
Europejska Agencja Leków (EMA) wydaCa 
warunkowe zatwierdzenie leku w odniesieniu 
do terapii genowej w hemofilii A opracowanej 
przez firm� Biomarin, o nazwie Roctavian. To 
warunkowe zatwierdzenie wi�}e si� z wymo-
giem dalszego przekazywania do EMA infor-
macji i danych zwi�zanych z t� metod�. B�d� 
one regularnie analizowane w pierwszych 
trzech latach, a celem jest przyznanie peCnej 
licencji, je}eli dane b�d� zadowalaj�ce. Tak 
cz�sto si� dzieje w przypadku metod, w któ-
rych badania kliniczne nie obejmowaCy wielu 
przypadków, poniewa} chodzi o chorob� 
rzadk�. EMA wyprzedziCa swój amerykaEski 
odpowiednik, FDA 3 Roctavian nie uzyskaC 
jeszcze oficjalnej akceptacji w USA, cho� 
zapewne nast�pi to niedCugo.

 EMA wydaCa decyzj� po opublikowaniu 
wyników trzeciej fazy badaE klinicznych, które 
miaCo miejsce w marcu 2022 r. Wynika z nich, 
}e [redni poziom czynnika VIII u 132 uczest-
ników badania klinicznego po upCywie 1 roku 
wyniósC 43%, przy czym mediana (warto[�, 
powy}ej i poni}ej której znajduje si� jedna-
kowa liczba obserwacji) wynosi 24%. Po dru-
gim roku [rednia warto[� poziomu czynnika 
VIII spadCa do 24%, a mediana do 15%.       
Wyst�piCo du}e zró}nicowanie warto[ci 
poziomu czynnika, od braku wzrostu (0%) do 
warto[ci przekraczaj�cych norm� (>150%)   
u niektórych osób. [rednia i mediana to nie 
wszystko 3 na analiz� zasCuguje tak}e rozrzut 
warto[ci.
 Po upCywie pierwszego roku mediana 
poziomu czynnika VIII u 132 pacjentów 
wygl�daCa nast�puj�co:
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ï 50 (38%) uczestników miaCo poziom 
czynnika VIII efektywnie w normie (>40%);

ï 66 (50%) mie[ciCo si� w zakresie postaci 
Cagodnej (5340%);

 Nale}y doda�, }e u 5% spo[ród osób ma-
j�cych poziom czynnika VIII powy}ej 40% 
wyst�piCy warto[ci powy}ej normy (tj. 
>150%).

ï 16 (12%) znalazCo si� w zakresie postaci 
umiarkowanej lub ci�}kiej (<5%), przy 
czym u 9% ten poziom miaC warto[� <3%.

 Dane po dwóch latach odnosiCy si� do 
mniejszej liczby uczestników (17). Po dwóch 
latach:

ï 59% miaCo poziom odpowiadaj�cy postaci 
Cagodnej (5340%);

 U 112 uczestników, dla których zgroma-
dzono dane dotycz�ce liczby wylewów i zu}y-
cia czynnika przed badaniem klinicznym, 
[rednia liczba wylewów w roku spadCa [rednio 
z 4,8 do 0,8 (spadek o 84%), a zu}ycie 
czynnika zmniejszyCo si� [rednio o 98%. Gdy 
mówimy o liczbie wylewów w roku, 75% nie 
miaCo }adnego wylewu w pierwszym roku, na-
tomiast 10% miaCo wi�cej wylewów ni} w roku 
poprzedzaj�cym terapi� genow�. Wzrost 
warto[ci enzymów w�trobowych wyst�piC       
u 86% uczestników. 79% badanych przepisy-
wano sterydy w zwi�zku ze stanem zapalnym 
w�troby przez okres, którego mediana to 230 
dni (ok. 7 miesi�cy).
 Jest jasne, }e terapia genowa to nieodwra-
calna, jednorazowa i niedaj�ca si� powtórzy� 
metoda, która mo}e przynie[� istotne korzy-
[ci wielu osobom. Jednak}e ka}da osoba 
rozwa}aj�ca poddanie si� takiemu leczeniu 
powinna starannie rozwa}y� wszystkie ko-
rzy[ci, ryzyka, a tak}e to wszystko, co wci�} 
jest niewiadome i niepewne. Z jednej strony 
warto si� cieszy� z zatwierdzenia pierwszej 
metody terapii genowej i z danych wykazu-
j�cych wysoki poziom czynnika krzepni�cia   
u wi�kszo[ci uczestników badaE klinicznych, 
co mo}e dowodzi� du}ych korzy[ci dla nich  
w radzeniu sobie z hemofili� przez kilka lat. 
Musimy jednak te} mie� [wiadomo[�, }e ta 
metoda, jak równie} inne, wci�} potencjalne 
metody terapii genowej w hemofilii, wi�}� si� 
z istotnymi niewiadomymi. Nie wiemy, jak dCu-
go utrzymaj� si� uzyskane efekty. W przy-

ï 18% miaCo poziom czynnika VIII w normie 
(>40%);

ï 24% miaCo poziom odpowiadaj�cy postaci 
umiarkowanej lub ci�}kiej (<5%).

Brian O'Mahony

 Po warunkowym wprowadzeniu na rynek 
pierwszej terapii genowej dotycz�cej hemofilii 
nadchodzi pora na zaj�cie si� rozwa}aniami 
dotycz�cymi kosztów i mo}liwego zastoso-
wania. PCatnicy nie lubi� niepewno[ci. By� 
mo}e obecne programy leczenia b�dzie 
trzeba zmodyfikowa�, by uwzgl�dni� element 
dzielenia ryzyka mi�dzy firm� oferuj�c� 
terapi� genow� a pCatnikiem. Skutki bud}e-
towe mog� by� bardzo powa}ne i mog� 
ograniczy� dost�pno[� tej metody lub liczb� 
pacjentów uzyskuj�cych dost�p do takiego 
leczenia.

padku terapii w hemofilii A wygl�da na to, }e 
wysoki poziom czynnika VIII utrzyma si� 
przynajmniej przez 5 lat (w przypadku he-
mofilii B 3 pierwsza taka terapia zostaCa 
zatwierdzona w koEcu 2022 r., w listopadzie  
w USA, a w grudniu w Europie 3 mo}na 
oczekiwa�, }e skutki utrzymaj� si� przez 
przynajmniej 10 lat). Nie ma sposobu, by 
przewidzie�, którzy pacjenci uzyskaj� dobre, 
umiarkowane czy sCabe efekty. Podobny brak 
przewidywalno[ci dotyczy trwaCo[ci skutków 
u poszczególnych osób, nie mo}na tak}e 
przewidzie�, u których pacjentów nie uda si� 
uzyska� istotnej poprawy poziomu czynnika. 
Du}y odsetek osób poddanych terapii 
genowej mo}e wymaga� leczenia sterydami 
przez krótszy lub dCu}szy okres 3 i znowu nie 
ma nic, co pomogCoby przewidzie�, których 
pacjentów b�dzie to dotyczy�. Kolejn� nie-
wiadom� s� kwestie bezpieczeEstwa w dCu}-
szej perspektywie czasowej, takie jak teore-
tyczne ryzyko mutagenezy insercyjnej (mu-
tacji w DNA spowodowanej przez wektor 3 
wirus wykorzystywany w terapii genowej) 
mog�cej wi�za� si� ze zwi�kszonym ryzy-
kiem nowotworu.

 PCatnicy nie b�d� chcieli pCaci� z góry za 
terapi�, która mo}e w ogóle nie zadziaCa�      
u niektórych pacjentów albo z czasem straci� 
skuteczno[� u innych. Mo}na rozwa}y� 
model oparty na corocznej pCatno[ci za okre-
[lone efekty (np. uzyskany poziom czynnika 
krzepni�cia, brak zu}ycia koncentratów 
czynników krzepni�cia) przez ustalony lub 
zmienny okres, co pozwoliCoby na rozwi�-
zanie wielu problemów ekonomicznych 
zwi�zanych z niewiadomymi.

(tCum. i oprac. as na podstawie artykuCu 
>First Gene Therapy Licensed in Europe=    

w periodyku >Haemophilia.ie=, Autumn 2022)



3

>Pani jest tylko nosicielk�= 3 kobiety a hemofilia

Jak dawniej okre[lano kobiety z hemofili�?
 W 1803 r. John Conrad Otto w pionierskiej 
pracy opisuj�cej rodzin� dotkni�t� >skConno-
[ci� do krwawieE= odnotowaC, }e >kobiety s� 
wolne od tego=. W opisie rodziny dotkni�tej 
hemofili� sporz�dzonym przez Johna Haya   
w 1813 r. kobiety odgrywaj� istotn� rol�, ale 
nie mówi si� tam nic o jakiejkolwiek ich skCon-
no[ci do krwawieE. Niebawem dostrze}ono 
objawy u kobiet 3 w 1857 r. opisano powa}ne 
krwawienia menstruacyjne, chocia} chodziCo 
jedynie o wskazanie, }e synowie mog� mie� 
hemofili�, a w 1884 r. odnotowano, }e objawy 
nie wyst�puj� u dziewcz�t a} do pojawienia 
si� miesi�czek albo do chwili, gdy >maC}eE-
stwo doprowadzi do kryzysu, który wywoCa 
takie objawy=. To wCa[nie w owym roku zmarC 
w wyniku wylewu pourazowego Leopold, syn 
królowej Wiktorii, zapewne najbardziej znany 
chory na hemofili�. Prezentowany w mediach 
obraz Wiktorii jako bezobjawowej nosicielki,   
a jej syna jako nieszcz�[liwej ofiary nie-
uleczalnej choroby, utrwaliC w opinii publicznej 

 Kobiety maj�ce wariant genu odpowie-
dzialny za hemofili� s� okre[lane jako >nosi-
ielki=. W perspektywie historycznej chodziCo 
przede wszystkim o ryzyko, }e ich synowie 
mog� mie� objawy kliniczne skazy krwo-
tocznej, i o zidentyfikowanie tych czConków 
rodziny, których dotkn�Co schorzenie. Nie 
zwracano przy tym specjalnej uwagi na to, jaki 
wpCyw na psychik� mo}e mie� [wiadomo[� 
posiadania uszkodzonego genu. Nieodpo-
wiednie u}ycie terminu >nosicielka= utrwala 
takie podej[cie. NadeszCa pora, by ograniczy� 
u}ycie tego sCowa do wCa[ciwego zakresu,     
a w innych kontekstach u}ywa� jakiego[ 
innego okre[lenia, które wCa[ciwie odzwier-
ciedli odczucia kobiety z hemofili�.

 Poni}szy tekst jest tCumaczeniem publi-
kacji brytyjskiej. Problemem okazaCy si� nie 
tyle sCowa, co elementy kulturowe 3 warto-
[ciowanie pewnych wyrazów w danej kultu-
rze; przykCadem mog� by� uwagi na temat 
u}ycia sCowa >hemofilik=, które w polszczy{nie 
nie budzi chyba problemów (w odró}nieniu od 
stygmatyzuj�cego >hemofilityk=). Warto je-
dnak zapozna� si� z argumentacj� dotycz�c� 
u}ycia terminu >nosicielka= 3 i dlatego przed-
stawiamy ten artykuC.

 Na pocz�tku XX wieku dysponowano ju} 
wystarczaj�c� liczb� opisów kobiet ze skaz� 
krwotoczn� (niekoniecznie hemofili� 3 nie 
znano wtedy innych skaz), by w 1911 r. po-
[wi�cono im rozdziaC w obszernej ksi�}ce 
po[wi�conej hemofilii; chodzi o Skarbnic� 
dziedziczenia czCowieka Bullocha i Fildesa. 
Jednak}e autorzy odrzucili kontrowersyjne 
opinie medyczne, konkluduj�c, }e brak do-
statecznych dowodów potwierdzaj�cych, i} 
kobiety mog� krwawi� cz�[ciej ni} tylko         
w rzadkich przypadkach. Takie przypadki nie 
mogCy by� diagnozowane jako hemofilia,       
a wszelkie podobieEstwo byCo >powierzchow-
ne= i >nieznaczne lub nietypowe= w porów-
naniu z >wyra{nymi objawami hemofilii= u pCci 
m�skiej.
 W poCowie lat 50. XX wieku nie byCo ju} 
w�tpliwo[ci, }e u kobiet ze skaz� krwotoczn� 
wyst�puj� powa}ne krwawienia, ale domino-
waCa postawa seksistowska. W 1956 r. dwaj 
lekarze z USA przedstawili analiz� poziomu 
czynnika odpowiedzialnego za hemofili� u >19 
domniemanych i 8 mo}liwych nosicielek=. 
Obni}ony poziom stwierdzono u jednej z nich. 
Komentarz brzmiaC tak: >Wielu autorów opiuje 
drobne zdarzenia krwotoczne u tych nosicie-
lek z heterozygotami. Jednak}e takie kobiety 
oczywi[cie maj� wi�ksz� skConno[� do zwra-
cania uwagi na wydarzenia krwotoczne i mo-
g� wyolbrzymia� objawy, których inne kobiety 
zazwyczaj nie zauwa}aj�=.

stereotyp skazy krwotocznej, na któr� choruj� 
tylko m�}czy{ni.

 Taka postawa nie pozostaCa bez wpCywu na 
kolejnych badaczy. Z opublikowanej w 1983 r. 
analizy okoCo 5000 pacjentów w Wielkiej Bry-
tanii wynikaCo, }e wszyscy zarejestrowani 
pacjenci byli pCci m�skiej, co sugeruje, }e albo 
nie zarejestrowano }adnej kobiety, albo 
pomini�to je w tej analizie. Wytyczne leczenia 
wydane przez [wiatow� Federacj� Hemofilii 
(WFH) w 2012 r. zawieraCy sekcj� dotycz�c� 
nosicielek zatytuCowan� >kwestia specjalnej 
opieki=. Napisano tam, }e >hemofilia to scho-
rzenie zwi�zane z chromosomem X, typowo 
dotykaj�ce m�}czyzn, podczas gdy kobiety 
s� nosicielkami=, >wi�kszo[� nosicielek nie 
ma objawów=, a >cz�[� nosicielek mo}e mie� 
warto[ci poziomu czynników krzepni�cia w 
zakresie odpowiadaj�cym hemofi l i i  3            
w wi�kszo[ci postaci Cagodnej=. Dodano 
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 Brytyjska Narodowa SCu}ba Zdrowia [od-
powiednik naszego NFZ] opublikowaCa wy-
tyczne dotycz�ce kwestii j�zykowych, zwCasz-
cza je[li chodzi o cukrzyc�, ale z ogólnymi 
odniesieniami. Wskazano, }e sCowa, wyra}e-
nia i opisy mog� powodowa� problemy, 
niezale}nie od intencji mówi�cego. Zalecono, 
by personel medyczny u}ywaC j�zyka unika-
j�cego szufladkowania, aby unikn�� okre[-
lania osób za pomoc� ich schorzenia. Nie-
którzy uznaj� termin >cukrzyk= za daj�cy si� 
zaakceptowa�, ale przed u}yciem takiego 
okre[lenia nale}y zapyta� pacjenta o zdanie. 
Stanowi to odbicie dCugotrwaCej tendencji. 

 W czasach, gdy wspiera si� autonomi� 
ka}dej jednostki, a pacjentów zach�ca si� do 
bycia aktywnymi partnerami w procesie 
leczenia, dobra praktyka zawodowa nakazuje 
u}ywanie j�zyka unikaj�cego szufladkowania 
(po angielsku: person-first language). Wi�k-
szo[� ludzi negatywnie odbiera okre[lanie 
osoby za pomoc� przymiotnika lub diagnozy 
lekarskiej zamiast podej[cia indywidualnego. 
Na przykCad z ankiety przeprowadzonej w[ród 
971 chorych na padaczk� i ich opiekunów 
wynika, }e 87% pacjentów i 93% opiekunów 
wolaCo okre[lenie >Ta osoba ma epilepsj�= od 
sformuCowaE >On(a) jest epileptykiem/czk�= 
czy >On(a) jest osob� epileptyczn�=, ozna-
czanych jako nielubiane czy bardzo nielubia-
ne. Uznawano, }e pierwsze okre[lenie roz-
ró}nia mi�dzy osob� a jej schorzeniem, przez 
co padaczka jest tylko jedn� z cech danej 
osoby; mo}e z tego wynika�, }e dana osoba 
mo}e mie� jaki[ wpCyw na przebieg choroby. 
SCowo >epileptyk= uznawano za staro[wieckie 
i kojarzone z negatywnym odbiorem tego 
schorzenia.

tak}e, }e >najcz�stszymi objawami u nosi-
cielek ze znacz�co obni}onym poziomem 
czynnika krzepni�cia s� nadmiernie obfite 
miesi�czki i krwawienia po interwencjach 
medycznych=. Chocia} wytyczne leczenia 
opublikowane przez WFH w 2020 r. w peCni 
zajmuj� si� tym, co oznacza bycie nosicielk� 
hemofilii w kontek[cie klinicznym i osobistym, 
to jednak wci�} okre[laj� kobiety z hemofili� 
niemal wyC�cznie jako >nosicielki=. W [wiecie 
medycznym od wielu lat utrzymuje si� pogl�d, 
}e kobiety nie choruj� na hemofili�, co jest 
odbiciem podej[cia seksistowskiego od dzie-
si�cioleci dominuj�cego w leczeniu skaz 
krwotocznych.

Co jest w tym sCowie?

Dlaczego >nosicielka= to negatywne okre-
[lenie kobiety z hemofili�?

Analiza j�zyka u}ywanego w pi�ciu czoCo-
wych czasopismach medycznych w latach 
197632015 wykazaCa, }e stosowanie j�zyka 
unikaj�cego szufladkowania wzrosCo w isto-
tny sposób w czterech z tych tytuCów, [rednio 
o 19%.

 Dawne opisy drzew genealogicznych 
u}ywaCy sCowa >nosicielka= w jego prawdz-
wym znaczeniu, okre[laj�c osob�, >która 
przenosi i jest w stanie przekaza� dalej mu-
tacj� genetyczn� zwi�zan� z chorob� i która 
mo}e, cho� nie musi, wykazywa� objawy cho-
robowe=.
 Nie ma co dyskutowa� na temat tre[ci 
drugiej cz�[ci, ale z pewno[ci� istnieje brak 
[wiadomo[ci, co to oznacza. Kobiety okre-
[lane jako nosicielki hemofilii cz�sto maj� 
obni}one warto[ci poziomu czynnika VIII      
w porównaniu ze zdrowymi kobietami i mog� 
mie� cz�stsze objawy skazy krwotocznej, 
takie jak Catwe siniaczenie, krwawienie po 
drobnych zabiegach czy krwawienia z jamy 
ustnej. Cz�sto[� wyst�powania powa}nych 
krwawieE menstruacyjnych wynosi 40350%. 
Podobnie jak m�}czy{ni, kobiety mog� mie� 
zmiany w stawach 3 w[ród kobiet o niskim lub 
nieznanym (ale ni}szym ni} 40%) poziomie 
czynnika krzepni�cia ryzyko diagnozy uszko-
dzenia stawu lub hospitalizacji z powodu 
uszkodzenia stawu jest od dwóch do trzech 
razy wi�ksze ni} w ogólnej populacji. {ycie     
z takimi objawami C�czy si� z obni}on� ja-
ko[ci� }ycia z powodu bólu i ogólnego po-
gorszenia zdrowia w porównaniu ze zdrow� 
grup� kontroln�. Gdyby te osoby byCy pCci 
m�skiej, u wielu z nich zdiagnozowano by 
Cagodn�, umiarkowan�, a nawet ci�}k� po-
sta� hemofilii.
 Z kolei nie ma sensu odnosi� si� do ryzyka 
przeniesienia choroby genetycznej poza 
kontekstem dziedziczenia. Na przykCad warto 
okre[li�, którzy czConkowie rodziny mog� 
przekaza� potomstwu wariant genu odpo-
wiadaj�cy za hemofili�, po to, by zapropono-
wa� tym osobom doradztwo. W tym kontek-
[cie okre[lanie kobiet jako nosicielki jest 
caCkiem sensowne. Ale nie ma sensu u}ywa� 
tego okre[lenia, kiedy kobieta szuka porady 
medycznej w zwi�zku z powa}nymi krwa-
wieniami miesi�czkowymi. W czasach, kiedy 
uznaje si�, }e zero wylewów w roku u osób     
z hemofili� jest wielko[ci� osi�galn�, fakt 
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 Okre[lenie >nosicielka= przypomina tak}e 
kobietom o roli, jak� odegraCy w zwi�zku z wy-
st�pieniem hemofilii u ich dzieci. Kobiety 
opisuj� poczucie winy i }alu w zwi�zku z prze-
kazaniem genu potomstwu, jak równie} 
wspominaj�, }e podobne sformuCowania sCy-
szaCy od swoich matek. Obawa przed prze-
kazaniem hemofilii dziecku cz�sto wpCywa na 
decyzj� kobiety o zrezygnowaniu z posia-
dania dzieci. Jest to wi�c bardzo delikatna 
kwestia, której skutki dotykaj� zarówno je-
dnostki, jak i rodziny.

Czy [rodowisko osób z hemofili� zare-
agowaCo?
 Komitet Naukowy i Normalizacyjny (SSC) 
dziaCaj�cy w ramach Mi�dzynarodowego 
Towarzystwa ds. Zakrzepicy i Hemostazy 
zaproponowaC zmian� okre[leE u}ywanych  
w odniesieniu do kobiet z hemofili�. Oznacza 
to, }e w koEcu personel medyczny i badacze 
przestan� opisywa� je jako nosicielki i za-
miast tego b�d� u}ywa� j�zyka uwzgl�dnia-
j�cego to, czego doznaj� one jako osoby cier-
pi�ce na skaz� krwotoczn�.

 Druga z tych kategorii to kobiety i dziew-
cz�ta z poziomem równym 40% lub wy}szym. 

 SSC pracuje nad tymi propozycjami od 
2017 r. i zaleca dwie kategorie maj�ce opi-
sywa� kobiety i dziewcz�ta zdiagnozowane 
jako nosicielki hemofilii, odpowiednio do ich 
poziomu czynnika krzepni�cia. Te z pozio-
mem poni}ej 40% dzieli si� na trzy grupy, 
podobnie jak m�}czyzn 3 s� to kobiety z Ca-
godn� (5340%), umiarkowan� (135%) i ci�}-
k� (<1%) postaci� hemofilii.

mierzenia si� z 12 powa}nymi, Catwymi do 
przewidzenia i do unikni�cia krwawieniami 
jest nie do przyj�cia. A jednak kobiety okre-
[lane jako nosicielki opisuj� bagatelizuj�ce 
podej[cie lekarzy nie mog�cych uwierzy�, }e 
te panie maj� nadmierne krwawienia, i try-
wializuj�cych ich obawy, objawy czy te} pro[-
by o obj�cie ich opiek� zwi�zan� z hemofili�. 
W pewnym badaniu kanadyjskim stwierdzo-
no, }e 40% pracowników sCu}by zdrowia 
uwa}a, i} etykietka >nosicielka= przyczynia si� 
do opó{nieE w diagnozowaniu. Przeszkody  
w dost�pie do opieki obejmowaCy brak [wia-
domo[ci w[ród personelu medycznego 
(73%), stygmatyzowanie zwi�zane z krwa-
wieniem z pochwy (29%); w 20% przypadków 
kobiety koncentrowaCy si� bardziej na m�}-
czyznach chorych na hemofili� w swojej ro-
dzinie ni} na sobie.

Je[li nie nosicielka, to co?
 J�zyk u}ywany w [rodowisku osób ze 
skazami krwotocznymi stopniowo si� zmie-
nia. Kiedy[ w czasopismach medycznych 
cz�sto pojawiaC si� termin >hemofilik=, obec-
nie zdarza si� to rzadko, chyba }e sam chory 
tak si� okre[la. Zamiast tego w odniesieniu do 
m�}czyzn u}ywane jest okre[lenie >osoba/y  
z hemofili�= (person/people with haemophilia, 
PWH). I takie okre[lenie nale}aCoby poleca� 
w stosunku do kobiet w tych przypadkach, 
gdy pCe� nie gra roli. W innych przypadkach 
potrzebne jest okre[lenie unikaj�ce szuflad-
kowania, i tu nasuwa si� zwrot: >kobieta z he-
mofili�=. To sformuCowanie obejmuje wszelkie 
implikacje odnosz�ce si� do }ycia ze skaz� 
krwotoczn�, a nie tylko te, które kojarz� si�    
z win� i zaprzeczeniem. PrzyszCe wydania 
wytycznych WFH równie} powinny zawiera� 
okre[lenia unikaj�ce szufladkowania.
 Terminologia nie ulega istotnym zmianom, 
o ile nikt tego nie wymaga. Wszystkie kobiety 
mog�ce mie� gen odpowiedzialny za he-

Obejmuje ona dwie grupy: z fenotypem 
obejmuj�cym krwawienia oraz bez krwawieE. 
Proponowane terminy to objawowe i bezobja-
wowe nosicielki hemofilii. SSC zaleca, by 
termin >nosicielka hemofilii= byC u}ywany tylko 
w dyskusjach dotycz�cych doradztwa gene-
tycznego, natomiast wtedy, gdy chodzi o kwe-
stie krwawieE, nale}y stosowa� okre[lenia 
>nosicielka objawowa= lub >osoba z hemofi-
li�=.
 Wprawdzie SSC przyznaje, }e etykietka 
>nosicielka= >utrudnia diagnoz�, leczenie i ba-
dania naukowe=, to jednak obstaj�c przy ter-
minie >nosicielka objawowa= pomaga w prze-
dCu}aniu problemu. Dostrze}enie, }e j�zyk 
ma moc wpCywania na opiek� uzyskiwan� 
przez kobiety z hemofili�, stanowi wa}ny krok 
naprzód i zasCuguje na pochwaC�. Je}eli 
jednak ta opieka ma ulec poprawie zarówno 
na poziomie specjalistycznym, jak i niespe-
cjalistycznym w odniesieniu do kobiet maj�-
cych lub mog�cych mie� gen odpowiedzialny 
za hemofili� 3 w tym u lekarza POZ i gine-
kologa, co cz�sto stanowi dwie furtki prowa-
dz�ce do leczenia u specjalisty 3 to szerokie 
stosowanie etykietki >nosicielka= musi ulec 
zmianie. Okre[lanie osoby mianem >nosi-
cielka= nie ma nic wspólnego z jej objawami,  
a jedynie przyczynia si� do marginalizowania 
spraw kobiet i do pogorszenia relacji z per-
sonelem medycznym.
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mofili� i wszystkie córki ojców z hemofili� 
powinny uzyska� mo}liwo[� okre[lenia 
poziomu czynnika VIII lub IX. Powinny by� 
opisywane jako osoby maj�ce Cagodn�, 
umiarkowan� lub ci�}k� posta� hemofilii, a ko-
biety z poziomem czynnika krzepni�cia po-
ni}ej 40% powinny zosta� uwzgl�dnione       
w rejestrze chorych na hemofili�. Taki krok 
organizacyjny powinien poprawi� dost�p do 
opieki medycznej. Jednak przede wszystkim 

Steve Chaplin, Kate Khair

nale}y pami�ta�, }e najwa}niejsze jest le-
czenie objawów krwotocznych i poprawa 
jako[ci }ycia kobiet z hemofili�.

(tCum. i oprac. as na podstawie artykuCu 
>You're only a carrier= 3 women and the 
language of haemophilia. J Haem Pract 

2021; 8(1): 128-132. 
https://doi.org/10.2478/jhp-2021-0015)

>Osoba z hemofili�= czy >chory na hemofili�=?

 We wst�pie do powy}szego artykuCu 
wspomniaCem o pewnych kCopotach podczas 
tCumaczenia. Wypada doda� jeszcze jeden. 
Otó} autorzy wielokrotnie posCuguj� si� 
okre[leniem >osoba z hemofili�=. Pozostawi-
Cem to w takim brzmieniu. Nale}y jednak 
pami�ta�, }e j�zyk polski okre[la takie osoby 
nieco inaczej. Zasadniczo mówimy: >chory na 
hemofili�=. Wybranie odbiegaj�cego od normy 
j�zykowej terminu >osoba z hemofili�= mo}e 
mie� pewne uzasadnienie natury psycholo-
gicznej. W czasach do[� powszechnego        
w Polsce stosowania leczenia profilaktycz-
nego zwCaszcza ci, którzy z tego dobro-
dziejstwa korzystaj� niemal od urodzenia i nie 
maj� powa}nych zmian stawowych, mog� po-
wiedzie�: >ja nie jestem chory, po prostu mam 
hemofili�=. Takie podej[cie mo}e by� po-

}yteczne, poniewa} pozwala aktywnie 
wC�cza� si� we wszelkie dziaCania, bez 
stawiania sobie ograniczeE. S� jednak 
sytuacje, w których hemofilia przypomni         
o swoim istnieniu, cho�by w przypadku 
konsekwencji powa}niejszych urazów (tzw. 
break-through bleeds 3 wylewów przebija-
j�cych si� przez ochron� profilaktyki) czy       
w razie konieczno[ci zabiegu operacyjnego. 
Musimy tak}e pami�ta�, }e nawet terapia 
genowa 3 przynajmniej je[li chodzi o obecnie 
stosowane metody 3 mo}e jedynie zaleczy� 
hemofili� (w sensie podniesienia poziomu 
brakuj�cego czynnika krzepni�cia), ale nie 
zmieni faktu, }e poddana jej osoba nadal 
b�dzie mogCa przekaza� hemofili� swojemu 
potomstwu.

Adam Sumera

Gdy trzeba wezwa� karetk�

 S� sytuacje, kiedy osoba ze skaz� 
krwotoczn� musi wezwa� karetk�, a ta ze 
wzgl�du na stan zdrowia pacjenta powinna 
przewie{� go do szpitala. Zajrzyjmy na chwil� 
do biuletynu Irlandzkiego Stowarzyszenia 
Chorych na Hemofili�. Czytamy tam: >Istnieje 
zarz�dzenie z 2015 r., wydane przez Health 
Service Executive (irlandzki odpowiednik 
NFZ), które nakazuje zaCodze karetki, by 
pacjenta z hemofili� przewie{� bezpo[rednio 
na SOR do jednego z czterech O[rodków 
Leczenia Hemofilii (dwa takie o[rodki 3 jeden 
dla dorosCych, drugi dla dzieci 3 s� w Dublinie, 
pozostaCe dwa znajduj� si� w Cork i w Gal-
way). Obowi�zuje to pod warunkiem, }e czas 
transportu pacjenta do którego[ z tych 
czterech szpitali b�dzie krótszy ni} 60 minut. 
Chodzi o to, }eby pacjent dostaC si� do takiego 
szpitala, w którym personel b�dzie wiedzie�, 
}e chory ma hemofili�, i b�dzie mie� wiedz� 

 ByCoby dobrze, gdyby podobne zalecenia 
obowi�zywaCy tak}e w caCym naszym kraju. 
Dzi�ki inicjatywie Códzkiego koCa terenowego 
PSCH doro[li chorzy na hemofili� i chorob� 
von Willebranda z Aodzi i bezpo[rednich 
okolic obj�ci s� opiek� medyczn� przez 
wszystkie oddziaCy Wojewódzkiego Wielo-
specjalistycznego Centrum Onkologii i Trau-
matologii im. Kopernika w Aodzi, gdzie maj� 
zapewnion� opiek� hematologów z O[rodka 
Leczenia Hemofilii. Kserokopi� pisemnej 
zgody dyrekcji szpitala otrzymaC ka}dy do-
rosCy ze skaz� krwotoczn� b�d�cy czConkiem 
tego koCa. Okazanie tego pisma zaCodze 
karetki ju} wielokrotnie sprawiCo, }e zamiast 
do najbli}szego szpitala (jak wymaga tego 
NFZ), po konsultacji z dyspozytorem, karetka 
przewoziCa pacjenta do szpitala im. Koper-
nika. Do[wiadczyCem tego sam, a od kolegi    

fachow� niezb�dn� w procesie leczenia=.
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z Pabianic wiem, }e jesieni� 2022 r. karetka 
odbyCa nawet kurs Pabianice3Aód{.
 Pora pomy[le� o rozszerzeniu takich Adam Sumera

rozwi�zaE na inne du}e miasta. Apeluj� do 
prezesów kóC o podj�cie stosownych dziaCaE.

Wa}ny certyfikat dla o[rodka wrocCawskiego

 To osi�gni�cie byCo mo}liwe dzi�ki wspól-
nej pracy pani prof. Marii Podolak-Dawidziak, 
dr Donaty Urbaniak, dr Iwony Prajs, innych 
lekarzy, a tak}e paE z Laboratorium z Kliniki 
Hematologii DorosCych we WrocCawiu. To 
trzecia taka placówka w Polsce, po Instytucie 

 Poradnia ZaburzeE Krzepni�cia Krwi Kli-
niki Hematologii, Nowotworów Krwi i Trans-
plantacji Szpiku Uniwersytetu Medycznego 
we WrocCawiu otrzymaCa certyfikat, który 
potwierdza, }e ta placówka speCnia wymogi 
stawiane europejskim o[rodkom opieki wielo-
specjalistycznej nad chorymi na hemofili� 
(European Haemophilia Comprehensive 
Care Centre). [wiadectwo wydaCy dwie pre-
sti}owe organizacje europejskie: European 
Association for Haemophilia and Allied Dis-
orders (EAHAD) oraz European Haemophilia 
Consortium (EHC).

Hematologii i Transfuzjologii oraz po dzieci�-
cym o[rodku w Warszawie.
 Gor�co gratulujemy uzyskania tego [wia-
dectwa i wyra}amy nadziej�, }e takich o[rod-
ków powstanie w kraju wi�cej.

(zg, as)

Hemofilia na [wiecie

 WedCug aktualnej wiedzy ocenia si�, }e na 
ka}de 100 tysi�cy urodzonych chCopców 
przypada 24,6 chorych na hemofili� A, z cze-
go 9,5 z jej ci�}k� postaci�. W takiej samej po-
pulacji nale}y spodziewa� si� 5,0 chorych na 
hemofili� B, z czego 1,5 z jej postaci� ci�}k�. 
Poniewa} na caCym [wiecie w ci�gu roku 
przychodzi na [wiat przynajmniej 130 milio-
nów dzieci (obu pCci), nale}y oczekiwa�, }e co 
rok rodzi si� okoCo 20 tysi�cy chorych na 
hemofili� (A lub B), z czego okoCo 7000 z po-
staci� ci�}k�. Poniewa} jednak [miertelno[� 
w[ród chorych na hemofili� jest wy}sza ni}   
w ogólnej populacji (m.in. ze wzgl�du na brak 
leczenia krwawieE, skutki HIV/AIDS, HBV       
i HCV), to szacunki dotycz�ce }yj�cych cho-
rych s� ni}sze i wynosz� na ka}de 100.000 
m�}czyzn: 17,1 chorych na hemofili� A (w tym 

 Niedawno [wiatowa Federacja Hemofilii 
(WFH) opublikowaCa doroczne opracowanie 
informuj�ce o skazach krwotocznych i ich 
leczeniu na [wiecie. To najnowsze wydanie 
>Annual Global Survey= obejmuje informacje 
z roku 2021. Do opracowania zestawieE 
wykorzystano dane ze 118 krajów (spo[ród 
147 zrzeszonych w WFH). 6,0 z postaci� ci�}k�) i 3,8 chorych na hemo-

fili� B (w tym 1,1 z postaci� ci�}k�). Oznacza 
to, }e przy obecnej liczbie ludno[ci na [wiecie 
wynosz�cej 7,8 mld i przy zaCo}eniu, }e po-
Cow�, tzn. 3,9 mld, stanowi� m�}czy{ni, 
mo}na oczekiwa�, }e liczba chorych na 
hemofili� na Ziemi wynosi blisko 819.000,     
w tym ponad 278.000 ma posta� ci�}k�.
 Z tymi szacunkami warto zestawi� uzy-
skane dane. W 118 krajach, które przesCaCy 
dane, }yje ok. 7,14 mld ludzi. W[ród nich zdia-
gnozowano ok. 233,5 tysi�ca osób z hemofili� 
(185,3 tys. z hemofili� A, prawie 38 tys. z he-
mofili� B, reszta bez okre[lenia typu). Zatem 
wiele przypadków pozostaje jeszcze nieroz-
poznanych. Jeszcze wi�ksz� rozbie}no[� 
mi�dzy oczekiwaniami a rzeczywisto[ci� 
wida� w przypadku choroby von Willebranda, 
najcz�stszej wrodzonej skazy krwotocznej, 
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wyst�puj�cej statystycznie u jednej osoby na 
sto (niezale}nie od pCci). Liczba zdiagno-
zowanych chorych wynosi tu niespeCna 90 
tysi�cy. A�czna liczba wszystkich osób w ra-
portuj�cych krajach, u których stwierdzono 
jak�kolwiek skaz� krwotoczn�, to prawie 387 
tysi�cy.
 Jak mo}na byCo si� spodziewa�, naj-
wi�kszy odsetek chorych zdiagnozowano     
w Europie 3 a} 83%, najmniej za[ w Afryce 3 
zaledwie 8%.
 Liczba jednostek czynnika VIII (wszystkich 
rodzajów) zu}ytych w 2021 r. na caCym 
[wiecie wynosi 9.800.101.854, czyli 9,8 mld. 

Ta ilo[� rozkCadaCa si� jednak bardzo nie-
równo. PrzykCadowo: w Nigerii na gCow� 
statystycznego mieszkaEca przypadaCo 
0,037 jednostki, a na W�grzech 3 13,056. 
Polski wska{nik w 2021 r. wynosiC 9,29 
jednostki.
 Warto pami�ta�, }e 17 kwietnia, jak co 
roku, b�dziemy obchodzi� [wiatowy DzieE 
Chorych na Hemofili�.

(as)

Gdy krwawi� dzi�sCa

 Krwawienie z dzi�seC towarzysz�ce myciu 
z�bów jest oznak� pocz�tków choroby 
dzi�seC, schorzenia bardzo rozpowszech-
nionego w[ród wszystkich ludzi. Nale}y 
koniecznie zapobiec rozwojowi tego procesu. 
Najlepszym rozwi�zaniem b�dzie wizyta       
u dentysty 3 ten udzieli odpowiedniej porady, 
fachowo oczy[ci z�by i oceni ich stan. Praw-
dopodobnie zaleci stosowanie specjalnej 
pCukanki i przeka}e, jak skuteczniej czy[ci�     

i szczotkowa� z�by. Nasza skaza krwotoczna 
mo}e powodowa�, }e dzi�sCa b�d� krwawi� 
nieco Catwiej i nieco dCu}ej potrwa, zanim uda 
si� je wygoi�. Jednak wa}ne jest, by przez ten 
czas nadal my� z�by mi�kk� szczoteczk�, 
}eby usun�� resztki jedzenia i pCytk� na-
z�bn�, które wywoCuj� chorob� dzi�seC.

               (oprac. as na podst. ulotki 
>Haemophilia and Dental Care=, 

Irish Haemophilia Society)

W tym roku chodzi o 1,5 procent z PIT

 Nadchodzi okres rozliczania podatku 
dochodowego za ubiegCy rok. W tym roku 
czekaj� nas pewne zmiany. Jedna z nich 
polega na tym, }e zamiast 1 procenta mamy 
prawo do przekazania 1,5 procent z podatku 
nale}nego z naszego PIT-u na rzecz wybranej 
organizacji po}ytku publicznego. Przypo-
minamy, }e Polskie Stowarzyszenie Chorych 
na Hemofili� jest oficjalnie zarejestrowane 
jako taka organizacja. Przekazanie wspom-
nianej kwoty nie wi�}e si� z }adnymi kosz-
tami. Wystarczy jedynie wypeCni� odpo-
wiednie rubryki w swoim zeznaniu podat-
kowym, a urz�d skarbowy przeka}e 1,5% 
naszego podatku na konto PSCH.

 O przekazanie na rzecz PSCH 1,5% po-
datku przy rozliczaniu PIT-u warto poprosi� 
krewnych, znajomych, s�siadów. Wiele 
spo[ród ksi�}ek i pCyt DVD z informacjami      
o ró}nych aspektach hemofilii i choroby von 
Willebranda publikowanych przez nasze 
Stowarzyszenie zostaCo sfinansowanych 

 Numer rejestru KRS naszego Stowarzy-
szenia brzmi: 0000169422.

 W przypadku osób maj�cych niewielkie 
dochody mo}e si� jednak okaza�, }e ich 
przychód zmie[ci si� w limicie kwoty 

wCa[nie z kwot przekazanych w taki sposób.
 Przy rozliczaniu PIT warto tak}e pami�ta� 
o mo}liwo[ci odliczenia pewnych kosztów 
okre[lonych ogólnie jako >wydatki na cele 
rehabilitacyjne oraz wydatki zwi�zane           
z uCatwieniem wykonywania czynno[ci }y-
ciowych=, w tym zwi�zanych z u}ytkowaniem 
wCasnego samochodu osobowego, udziaCem 
w turnusie rehabilitacyjnym czy przeróbkami 
mieszkania (znoszenie barier architek-
tonicznych). Mo}na tak}e odliczy� koszty 
zakupu koniecznych leków (rozlicza si� ka}dy 
miesi�c, a odlicza si� nadwy}k� ponad kwot� 
100 zC miesi�cznie, czyli warto zgrupowa� 
zakupy; konieczny jest tu rachunek imienny, 
no i musz� to by� leki, których konieczno[� 
stosowania u nas potwierdzi w razie czego 
lekarz; mnie np. sporo kosztuj� leki na 
nadci[nienie). Prawo do takich odliczeE 
przysCuguje osobom z orzeczeniem o nie-
peCnosprawno[ci.
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zwolnionej od opodatkowania. W takim 
przypadku nie zapCac� podatku, ale te} nie 
b�d� mogCy odliczy� ulg, które im przysCuguj�, 
ani nie b�d� miaCy z czego przekaza� 
wspomnianego 1,5% podatku. Pewne grupy 
podatników wyjd� niejako na zero (obni}enie 

podatku pozbawi je mo}liwo[ci odliczeE), 
mog� straci� tak}e te organizacje spoCeczne, 
które dostawaCy du}o wpCat od niezbyt 
zamo}nych podatników (1,5% od zera to 
zero).

Adam Sumera

Pr�d 3 ulga dla niepeCnosprawnych

 Przyznaj�c tak� ulg� osobom niepeCno-
sprawnym, ustawodawca braC pod uwag� fakt, 
}e wiele spo[ród tych osób musi ze wzgl�du 
na swój stan zdrowia zu}ywa� wi�cej pr�du 3 
np. korzystaj�c z respiratora, Caduj�c aku-
mulatory do wózka inwalidzkiego czy ko-
rzystaj�c z innych pomocy o nap�dzie elek-
trycznym. W przypadku chorych na skazy 
krwotoczne, cho� o tym nie wspomniano, 

 W 2023 roku limit gwarantowanej ceny 
pr�du dla osób fizycznych wynosi 2000 kWh 
(czyli 2 MWh) rocznie. Osobom, które po-
siadaj� orzeczenie o umiarkowanym lub 
znacznym stopniu niepeCnosprawno[ci lub 
inne równowa}ne orzeczenie (np. orzeczenie 
o niepeCnosprawno[ci wydane poni}ej 16 roku 
}ycia), przysCuguje wy}szy limit, wynosz�cy 
2,6 MWh rocznie (oczywi[cie z takiej ulgi siC� 
rzeczy skorzysta caCe gospodarstwo domowe 
3 wystarczy, gdy taki dokument ma jeden z do-
mowników). Jeszcze wy}szy limit przysCuguje 
du}ym rodzinom 3 jest to 3 MWh rocznie. 
Zamro}enie taryf b�dzie dotyczy� 2023 r.

 Dobrze si� staCo, }e ulg� obj�to nie tylko 
osoby ze znacznym stopniem niepeCno-
sprawno[ci, lecz tak}e te ze stopniem 
umiarkowanym 3 to znacznie rozszerza kr�g 
uprawnionych do skorzystania z podwy}-
szonego limitu.

mo}na na pewno wskaza� konieczno[� 
trzymania niektórych preparatów, w tym 
wi�kszo[ci czynników krzepni�cia, w lo-
dówce.

(as)

 Uwaga: pami�tajmy, }e o[wiadczenie 
nale}y zCo}y� nie pó{niej ni} 30 czerwca   
2023 r.

 Aby uzyska� ulg�, nale}y zCo}y� w przed-
si�biorstwie energetycznym lub u dostawcy 
energii elektrycznej >O[wiadczenie o speC-
nianiu przez odbiorc� warunków pozwala-
j�cych na uznanie go za odbiorc� upraw-
nionego=. Nie trzeba zaC�cza� do niego kopii 
orzeczenia o niepeCnosprawno[ci 3 jednak 
zakCady energetyczne mog� za}�da� jego 
okazania, by zweryfikowa� dane.

A jolka czeka na nast�pnej stronie...



Jolka

S U

I

P

N

M

C

A

Ó

B

N

T

{

W

H

Okre[lenia wyrazów podano w zmienionej kolejno[ci

3 przeciwieEstwo haCasu 3 w�ski otwór; szczelina

3 jest nim kran 3 satelitarna ma ksztaCt talerza
3 benzyna w baku auta 3 cz�[� kolta trzymana w dConi

3 dCugi makaron z WCoch 3 potocznie o okularach
3 cztery ..., to samochód 3 bezwzgl�dny wCadca

3 ciasto z zapieczonej piany 3 rz�sisty deszcz
3 }yto albo pszenica 3 siCa rozp�du

Adam Sumera

3 w�drowiec, obie}y[wiat 3 przesuwa wie}e i hetmana

3 orzech wypeCniony mlekiem 3 zdecydowanie brak mu odwagi
3 kr�}enie, cyrkulacja 3 Wit, sCawny rze{biarz

3 prowadzi >Jeden z dziesi�ciu= 3 rywalizuje z kaw�

3 absurd, bzdura 3 zemsta

3 maCy statek rybacki 3 czynny wulkan na Sycylii
3 potrzebny do kre[lenia 3 imi� Turner, wokalistki

3 Ivan, sCawny tenisista 3 naukowiec, uczony

3 beczuCka na piwo lub wino 3 gumowy w�}

Korespondencj� prosimy kierowa� pod nast�puj�cy adres: Aódzkie KoCo Terenowe Polskiego 
Stowarzyszenia Chorych na Hemofili� przy Klinice Hematologii UM, Wojewódzkie Wielospecjalistyczne 
Centrum Onkologii i Traumatologii im. M. Kopernika, ul. Pabianicka 62, 93-513 Aód{.

BIULETYN INFORMACYJNY Polskiego Stowarzyszenia Chorych na Hemofili�.
OpracowaC Adam Sumera. WspóCpraca: ZdzisCaw Grzelak.

Nasz kontakt internetowy: adam_sumera@wp.pl
Strona Stowarzyszenia: www.hemofilia.org.pl
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