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Dzis jest dzien... Swiatowy Chorych na Hemofilie — fakty, eksperci i ciekawe
informacje

Podkarpacki NFZ stawia na profilaktyke i zdrowie pacjentow. Chcemy obalaé mity, wyjasniaé
watpliwosci i pokazywa¢ sprawdzone rozwigzania, ktdre naprawde pomagaja. Regularnie
przypominamy, jak wazna jest profilaktyka i wczesne wykrywanie choréb — to one czesto
decyduja o zdrowiu i dtugim zyciu. W ramach cyklu ,,Dzi$ jest dzien...” przygladamy sie
wybranym tematom zwigzanym ze zdrowiem mieszkancow Podkarpacia.

17 kwietnia to Swiatowy Chorych na Hemofilie.

Swiatowy Dzier Chorych na Hemofilie

Swiatowy Dziers Chorych na Hemofilie, obchodzony 17 kwietnia, ma na celu zwiekszenie $wiadomosci
na temat hemofilii i innych skaz krwotocznych. To okazja, by zwrdci¢ uwage na potrzeby oséb zyjacych
z tg chorobg oraz znaczenie wczesnej diagnozy i odpowiedniego leczenia. Dzieki postepowi medycyny
pacjenci mogg dzi$ prowadzi¢ aktywne zycie, jednak kluczowa pozostaje stata opieka specjalistyczna i
edukacja. Ten dzien przypomina takze o solidarnosci i wsparciu dla chorych oraz ich rodzin — mowi
Karolina Kostkiewicz z Podkarpackiego NFZ.

17 kwietnia obchodzimy Swiatowy Dzieri Chorych na hemofilie. Chorobe rzadka, ale bardzo powazng,
ktdra przez lata oznaczata ogromne ryzyko dla pacjentéw. Dzi$§ medycyna daje im zupetnie nowe
mozliwosci. Od nowoczesnych lekdw po coraz lepszg diagnostyke. SprawdZzmy jak wyglada leczenie
hemofilii w praktyce takze w publicznych szpitalach w Polsce. Leczenie ,kiedys” i leczenie , dzis”
wyglagda bowiem zupetnie inaczej. Jakie korzysci sg obecnie dostepne dla pacjentéw? Postuchajcie
rozmowy z naszg Ekspertka, Panig lek. med. Monikq Radwariskq, specjalistq pediatrii i specjalistg
onkologii i hematologii dzieciecej — méwi Rafat Sliz, rzecznik prasowy Podkarpackiego NFZ.

Rafat Sliz: Czym witasciwie jest hemofilia i dlaczego jest taka grozna?

Lek. med. Monika Radwanska: Hemofilia jest to stosunkowo rzadka, genetycznie uwarunkowana
skaza krwotoczna, ktdra polega na niedoborze albo catkowitym braku okreslonego czynnika
krzepniecia. Jesli méwimy o hemofilii A, to wtedy jest ten niedobdr czynnika é6smego krzepniecia. W
przypadku hemofilii B, czynnika dziewigtego. Te czynniki krzepniecia to sg, wydawatoby sie zwykte
biatka produkowane przez watrobe, przez komérki srédbtonka, ale one sg niezbedne w procesie
prawidtowego krzepniecia u kazdego z nas. Jezeli wystepuje nawet nieduzy niedobdr jakiegos
konkretnego czynnika, powoduje juz objawy skazy, czyli réznego rodzaju krwawienia. | wiadomo, w
przypadku tagodnych niedoboréw czynnikdw, te krwawienia nie bedg jakos istotnie zagrazaty zyciu.
Natomiast w przypadku ciezkich postaci skaz krwotocznych mogg by¢ to bardzo powazne krwawienia
i to krwawienia niekoniecznie spowodowane urazem, ktére czesto zagrazajg zyciu i zdrowiu tych
pacjentow.
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Jesli chodzi o uktad krzepniecia kazdego z nas - uktad hemostazy, potrzebne sg do tego prawidtowo
dziatajgce ptytki krwi, prawidtowo zbudowana sciana naczyn krwionos$nych i na koncu wtasnie te
czynniki krzepniecia, miedzy innymi czynnik 6smy i czynnik dziewiaty.

Jest to choroba uwarunkowana genetycznie, czyli pacjent rodzi sie juz z z chorobg. Sg pacjenci, ktérzy
majg wywiad rodzinny obcigzony. Czyli wiemy, ze chorujg dziadkowie, bracia, mamy, wujkowie i wtedy
jest prosta diagnostyka, bo rodzi sie dziecko. Wiemy od razu, ze nalezy podejrzewaé danego chtopca o
bycie chorym na hemofilie, wiec od razu bezposrednio po porodzie mozna tg diagnoze postawic.

Jesli chodzi o stopien niedoboru czynnika, konkretnego czynnika krzepniecia, rozrézniamy hemofilie
ciezka, kiedy aktywnos¢ tego czynnika wynosi ponizej 1%, hemofilie umiarkowang, gdzie ta aktywnos¢
miesci sie pomiedzy 1 a 5% i hemofilie tagodng powyzej 5% i w zaleznosci wtasnie od tej ciezkosci
postaci mamy rdzne rodzaje krwawien.

Rafat Sliz: Czy hemofilia zawsze jest w dzieciristwie diagnozowana?

Lek. med. Monika Radwanska: Nie zawsze. Najczescie]j jezeli mamy obcigzony wywiad rodzinny, no to
bezposrednio po urodzeniu wiemy, czy dany chtopiec jest chory, czy nie. Jezeli jest to hemofilia, ktéra
pojawia sie u danego chtopca, bo 50% pacjentéw okoto ma tu chorobe rozpoznawang genowo. Czyli
nie ma wywiadu obcigzonego i doktadnie u danego pacjenta dopiero powstaje ta mutacja. Jesli chodzi
o synteze czynnika dsmego i dopiero dane dziecko jest pierwszym chorym w rodzinie i te dzieci bez
obcigzonego wywiadu rodzinnego zazwyczaj sg rozpoznawane tak w okresie wczesnego dziecinstwa,
kiedy zaczynajg sie aktywnie porusza¢, uczg sie chodzi¢ i wtedy jakby jest najwieksze ryzyko urazéw
takich samoistnych i wtedy wystepujg objawy.

Tylko jest w przypadku hemofilii ciezkiej i umiarkowanej, natomiast w przypadku hemofilii tagodnej,
ona moze by¢ rozpoznawana u oséb dorostych, poniewaz zwykte aktywnosci, codzienne zycie mogg
nie dawac¢ zadnych objawdéw i dopiero, nie np. wyrwanie dsemki moze spowodowa¢ masywne
krwawienie i dopiero wtedy kto$ sie zaczyna zastanawia¢, no co temu pacjentowi jest, bo zabiegi
operacyjne juz w tym momencie w wiekszosci przypadkdw sg wykonywane po sprawdzeniu uktadu
krzepniecia i tacy pacjenci przed zabiegami operacyjnymi jednak sg wytapywani, bo majg wydtuzony
czas APTT (aktywowany czas czesciowej tromboplastyny). Natomiast u stomatologa jak kto$ wyrywa
zeba, to no nie robi badan, tylko idzie i wyrywa zeba.

Rafat Sliz: Jak dzi$ wyglada leczenie hemofilii na przyktad w takim publicznym szpitalu, w ktérym
jestesmy?

Lek. med. Monika Radwanskg: Przede wszystkim leczenie hemofilii odbywa sie tylko i wytacznie w
publicznych zaktadach opieki zdrowotnej. No i w tym momencie mozna powiedzie¢, ze pacjenci
naprawde w Polsce otrzymujg najbardziej nowoczesne leczenie, jakie jest dostepne na swiecie. Ta
zmiana nastgpita od tego roku. No na przetomie 2025/2026 roku pacjenci z hemofilig, a wtasciwie juz
wszyscy otrzymujg albo ultra dtugo dziatajgce czynniki krzepniecia, czyli preparaty niedoborowego
czynnika, ale podawane raz na tydzien, albo taka terapie niesubstytucyjng podskdrng, to jest ta tak
bardzo popularna Hemlibra, gdzie dzieci dostajg podskdrne zastrzyki dwa co drugi tydzien.

Niesamowicie zmienito to zycie na pewno pacjentéw, bo program lekowy Narodowego Funduszu
Zdrowia wszedt w zycie w 2008 roku, to juz jest 18 lat. Juz samo wprowadzenie tych czynnikéw
krzepniecia byto wielkg rewolucja, bo jak ja zaczynatam prace na pediatrii jeszcze w tym szpitalu, to byt
2004 rok i pamietam pacjentow z hemofilig, ktérzy lezeli, na oddziale pediatrii z ogromnymi wylewami
do stawow. To byty dzieci, ale to juz byly dzieci z inwalidztwem. Tak, to juz byty dzieci z catkowicie
zniszczonymi stawami, bo wtedy nie funkcjonowato leczenie profilaktyczne, tak jak teraz, tylko leczyto



NF:! Narodowy Fundusz Zdrowia
Podkarpacki Oddziat Wojewodzki w Rzeszowie

sie dopiero wylewy. | wiadomo, kazdy wylew uszkadzat coraz bardziej dany staw. i naprawde to byty
kalekie dzieci. A od 2008 roku wszyscy pacjenci z ciezko umiarkowang hemofilig otrzymujg leczenie
profilaktyczne. Poczgtkowo byty to preparaty osoczopochodne, potem rekombinowane. Poczgtkowo
pacjenci musieli sobie sami jezdzi¢ do stacji krwiodawstwa po te czynniki. Potem weszty dostawy
domowe, czyli w tym momencie wszyscy pacjenci dostajg raz w miesigcu dostawe czynnika do drzwi
do domu, tacznie z catym osprzetem, czyli ze strzykawkami, igtami, rekawiczkami jednorazowymi.
Kazda firma, ktéra wygrywa przetarg na dany okres czasowy, musi zapewnic tez takg pielegniarke w
swoim zakresie, ktéra w razie jaki$ problemoéw z np. naukg w ktué, z jakimis problemami dzieci w szkole,
w przedszkolu, podejmuje takie interwencje, jezdzi do tych rodzin, pomaga im w codziennym
zajmowaniu sie pacjentem ze strony medycznej oczywiscie.

| teraz naprawde te dzieci zyjg normalnie. To sg dzieci, ktére jezdzg na nartach, grajg w pitke.
Oczywiscie jest to tez dostosowane do czestotliwosci podawania czynnika. Bo wiadomo, ze podaja
sobie czynnik w dniu treningu. Ale w tym momencie, jak weszty te czynniki ultra dfugo dziatajgce, to
naprawde podanie raz w tygodniu przez caty, przynajmniej roboczy ten tydzien, od poniedziatku do
pigtku zapewnia zupetnie prawidtowg hemostaze u tych pacjentéow i oni mogg no wtasciwie robic
wszystko. Naprawde mogg zapomnie¢ o chorobie, z wyjgtkiem pewnie tych pojedynczych dni w
tygodniu, kiedy muszg jednak uku¢ zyte albo port naczyniowy i podac sobie lek.

Rafat Sliz: Dlaczego hemofilia dotyczy czeéciej meizczyzn?

Lek. med. Monikg Radwanska: Jest to typowa taka sztandarowa choroba dziedziczona z
chromosomem X, czyli nieprawidtowosci tego genu czynnika ésmego wiasnie lokalizujg sie w
chromosomie X. Kazdy z nas ludzi ma pakiet chromosomow i jedng pare z nich stanowig chromosomy
ptciowe. Kobiety majg 2 XX, mezczyzna ma XY. | hemofilia zawsze zwigzana z tym chromosomem X jest
przekazywana przez kobiety nosicielki synom poniewaz no mezczyzni majg jeden chromosom X. W
zwigzku z tym, jezeli jest on uszkodzony, nieprawidtowy, to bedg prezentowacé wszystkie objawy
hemofilii. Natomiast kobiety sg tylko nosicielkami, tylko moze i az, poniewaz u wielu z matek chtopcéw
z hemofilig czy cérek ojcéw hemofilikéw tagodne objawy skazy tez mogg wystepowacd. U nich sie to
objawia najczesciej przy porodach, w czasie miesigczek - to sg bardzo obfite krwawienia miesieczne.
Nie u wszystkich mam, ale u czesci rzeczywiscie ta aktywnosé czynnika jest obnizona, nie tak jak u ich
dzieci, uich syndw, ale na tyle, ze objawy skazy fagodnej daje. Zdarza sie tak juz kazuistycznie, ale moze
sie zdarzy¢, ze kobieta bedzie takg petnoobjawowg chorg na hemofilie. Jezeli juz, kto$ bedzie miec
takiego pecha, ze kobieta bedzie cérka nosicielki i chorego ojca i dostanie od ojca chory chromosom X,
a od mamy akurat ten jeden tez chory. No i moze by¢ petnoobjawowg chorg na hemofilie i to postac
ciezka na przyktad. | s w Polsce takie dziewczynki rowniez objete profilaktyka tak jak chtopcy. No po
prostu tego wymagaja.

Rafat Sliz: Co jest obecnie najwiekszym wyzwaniem podczas leczenia pacjentéw?

Lek. med. Monikg Radwanskgy: Mysle, ze w dobie tych nowoczesnych preparatéw to teraz chyba
hemofilia B. Tez chcielibysmy, zeby ci pacjenci dostali te ultra dtugo dziatajgce preparaty, czyli tez mogli
sobie podawac jeszcze rzadziej tutaj czynnik. A po drugie, pewnie jeszcze jakis lepszy sposdb radzenia
sobie z inhibitorem, bo wytworzenie inhibitora jest najciezszym powiktaniem leczenia hemofilii. W
momencie kiedy pacjent wytworzy te przeciwciata, czyli wtasnie ten inhibitor popularnie zwany
przeciwko lekowi, ktdry dostaje, no to wiadomo, ze ten lek przestaje dziata¢ i w tym momencie jest
problem z leczeniem wylewu, bo ten pacjent, ktéry do jakiegos tam czasu byt dobrze zabezpieczony,
magt sobie normalnie 2y¢, nagle wytwarza inhibitor, ktéry neutralizuje dziatanie leku, ktéry podajemy.
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No i wtedy juz sie robi problem, bo trzeba stosowac te preparaty omijajgce albo dany czynnik w bardzo
duzych dawkach i to codziennie, wiec jest to juz na pewno bardzo ucigzliwe dla pacjenta. Juz nie
mowigc o kosztach, bo to sg juz ogromne koszty wtedy takiego leczenia, ale przede wszystkim dla
pacjenta jest to bardzo ucigzliwe leczenie i mysle, ze tutaj chyba jeszcze jest pole do popisu, chociaz te
leki niesubstytucyjne, czyli ta Hemlibra tez jest w tym momencie jakim$ tam rozwigzaniem dla
pacjentéw z inhibitorem, ale mysle, ze tu jeszcze pole do popisu zostato.

Czy do duzy problem na Podkarpaciu?

Cho¢ hemofilia wcigz jest chorobg nieuleczalng, rozwéj medycyny sprawit, ze dla wielu pacjentéw
przestata oznacza¢ wyrok. Nowoczesne leczenie pozwala dzi$ ograniczyé ryzyko powikfan i prowadzi¢
aktywne zycie. To pokazuje jak ogromng zmiane moze przynie$é postep w diagnostyce i terapii takze
w przypadku chordb rzadkich.

W 2025 roku, schorzenia zwigzane z zaburzeniami krzepliwosci krwi byty powodem korzystania ze
Swiadczen az 1853 pacjentéw. To pokazuje, ze to choroba sprawiajgca problemy dla wielu
mieszkancdw naszego wojewddztwa — méwi Rafat Sliz, rzecznik prasowy Podkarpackiego NFZ.

Obejrzyjcie wazng rozmowe z naszg Ekspertka
lek. med. Monika Radwanska, specjalistg pediatrii

i specjalista onkologii i hematologii dzieciecej

https://www.youtube.com/watch?v=winnsEFwhsA&feature=youtu.be
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Gdy wszystko jest w porzadku, pamietaj o:
4 stosuj sie do zaleconego leczenia

"4 unikaj urazéw i przecigzen

.4 dbaj o bezpieczng aktywnos¢ fizyczng

4 zwracaj uwage na kazde krwawienie

"4 kontroluj stan zdrowia podczas wizyt

4 eduku;j siebie i bliskich o chorobie

&

Zwroc€ uwage na pierwsze objawy:

Gdy dzieje sie co$ ztego, pomocy w ramach NFZ . pr’ze(%Huzone 'krwawlienia
udzieli np.: ! bole i obrzeki stawdéw

]
1
B poradnia hematologiczna ! ograniczenie ruchomosci
! krwawienia po drobnych urazach
! czeste siniaki lub wylewy podskdrne
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