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prof. Pawet taguna

Problemy
Z leczeniem

dzieci chorych
na hemofilie
po ukonczeniu

_ 18 lat

W niektorych czedciach

Polski nie ma mozliwosci
przekazywania chorych

na hemofilie pacjentéw
pediatrycznych, konczacych
18 lat, do osrodkow leczenia
dorostych —alarmuje

prof. Pawet taguna

z Katedry i Kliniki Onkologii,
Hematologii Dzieciecej,
Transplantologii Klinicznej

i Pediatrii Dzieciecego Szpitala

Klinicznego UCKWUM.
Specjalista Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego
od lat walczy o polepszenie
standardow leczenia chorych

na hemofilie.
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Polsce liczba wszystkich
chorych na wrodzone
skazy krwotoczne sie-
ga 5 tysiecy. Wiekszo$¢
z nich (ok. 3 tysiecy) stanowia pacjenci
leczeni z powodu hemofilii. To gtéwnie
chorzy z ciezka postacia hemofilii, czy-
li tacy, u ktérych stezenie czynnika VIII
lub czynnika IX jest mniejsze niz 1%.
U ok. 100 pacjentéow w Polsce, w wy-
niku pojawienia sie inhibitoréw, czyli
przeciwciat przeciwko VIII lub IX czyn-
nikowi krzepniecia, podany im w stan-
dardowych dawkach brakujacy czynnik
krzepniecia w ogoéle nie dziata” — thuma-
czy specjalista.

Problemy z oSrodkami dla dorosltych

Wedtug prof. Pawta Laguny w Polsce
opieka nad dzie¢mi chorymi na hemofi-
lie speinia wszelkie najwyzsze standardy
Swiatowe. Od 2008 r. sukcesywnie po-
wstaja nowe o$rodki opieki nad dzie¢mi
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chorymi na hemofilie, a istniejace dotad
sq intensywnie rozbudowywane. Pro-
blemem jest jednak wcigz wspoéipraca
z o$rodkami leczacymi dorostych cho-
rych na hemofilie.

»W niektérych czeSciach Polski nie
ma mozliwosci przekazywania pacjen-
téw pediatrycznych, konczacych 18 lat,
do osrodkow leczenia dorostych pacjen-
téw z wrodzonymi zaburzeniami krzep-
niecia” — méwi prof. Pawet Laguna i pod-
kres$la, ze zdarzaja sie placowki, ktére
nie chca zajmowac sie pacjentami chory-
mi na hemofilie. ,,Opieka nad pacjentami
chorymi na hemofilie wymaga bowiem
szczegblnego doswiadczenia catego per-
sonelu medycznego, co sprawia, ze wiele
osrodkéw nie spetnia tych kryteriow”
—stwierdza prof. Pawel Laguna z Katedry
i Kliniki Onkologii, Hematologii Dzie-
ciecej, Transplantologii Klinicznej i Pe-
diatrii DSK UCK WUM. Na dodatek licz-
ba specjalistow z dziedziny hematologii
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nie jest w Polsce duza. Obecnie dziec¢-
mi chorymi na hemofilie zajmuje sie
50 pediatréw i ta liczba na chwile obecna
jest wystarczajaca.

,Problemem jest brak specjalistow zaj-
mujacych sie leczeniem hemofilii u oséb
dorostych. Wynika to z tego, Ze 0séb do-
rostych zyjacych z hemofilia jest wiecej
niz chorujacych dzieci, dodatkowo pa-
cjenci ci majq wieksze potrzeby. Problem
poteguje fakt, ze hematolodzy leczacy
dorostych zajmuja sie gtdwnie onkologia,
a nie zaburzeniami krzepniecia u doro-
stych” —uwaza prof. Pawel Laguna.

Mozliwa szybsza diagnostyka

W ostatnim okresie — dzieki wspot-
pracy miedzy innymi ze stowarzysze-
niami zrzeszajacymi pacjentéw chorych
na wrodzone zaburzenia krzepniecia
— udato sie wprowadzi¢ zmiany w orga-
nizacji i funkcjonowaniu ambulatoryjnej
hematologicznej opieki specjalistycznej.

»,Nowe rozporzadzenie w sprawie am-
bulatoryjnej opieki specjalistycznej po-
zwoli mniejszym o$rodkom lepiej diagno-
zowac i szybciej rozpoznawa¢ wrodzone
zaburzeniakrzepnieciaudzieci. Przez nie-
mal trzy lata walczyliSmy o nowe zapisy
i braliSmy czynny udziat w przygotowa-
niu dokumentu podpisanego pod koniec
kwietnia przez ministra zdrowia Adama
Niedzielskiego. Prace nad nowa wyceng
ustug ambulatoryjnych rozpoczety sie
w 2019 r. Eksperci od dawna postulowali
zmiany, uwazajac, ze zarowno procedury
diagnostyczne, jak i badania czynnikéw
krzepniecia nie sg wtasciwie wycenione.
Szpital zmuszony byt do nich doptacac.
W efekcie czesto zdarzaly sie sytuacje,
kiedy pacjent majacy kolejne krwawienia
nie mogt otrzymac zadnej diagnostyki.
Szpitale odsytaty go, nie chcac narazac
sie na wysokie koszty takich badan. Te-
raz to sie zmieni. Zwiekszenie wydatkéw
na diagnostyke umozliwi szybsze rozpo-
znanie zaburzenia krzepniecia zaréwno
u dzieci, jak i dorostych. Konsekwencja
tego bedzie wczesniejsze rozpoczecie le-

czenia tych pacjentéw” — méwi prof. Pa-
wel Laguna.

Przelom w profilaktyce i leczeniu

Leczenie i profilaktyka chorych popra-
wiajg sie od 2008 r. Wprowadzony wow-
czas program zapobiegania krwawieniom
u dzieci z hemofilig i pokrewnymi skaza-
mi krwotocznymi wiaczy? do profilaktyki
wszystkie dzieci od 0 do 18. roku zycia.
W efekcie kazdy z pacjentéw w Polsce
mogt otrzymac za darmo czynnik krzep-
niecia VIII lub IX w dawce profilaktycz-
nej, zapobiegajgcej krwawieniom.

,Oczywiscie z kazdym rokiem le-
czenie sie zmienia. Obecnie wszystkim
naszym pacjentom podajemy czynniki
rekombinowane, czyli nieotrzymywa-
ne z osocza ludzkiego, a otrzymywane
droga genetyczng” — dodaje prof. Pawet
Laguna z Katedry i Kliniki Onkologii,
Hematologii Dzieciecej, Transplantologii
Klinicznej i Pediatrii DSK UCK WUM.

Leczenie najnowszej generacji

Przetomem w leczeniu chorych na he-
mofilie bylo opracowanie Narodowego
Programu Leczenia Chorych na Hemofi-
lie i Pokrewne Skazy Krwotoczne na lata
2019-2023. Takze w jego tworzeniu
udziat wziat prof. Pawet f.aguna, powo-
lany przez ministra zdrowia do Rady
Programu, a nastepnie wybrany na jej
wiceprzewodniczgcego.

Narodowy Program nie tylko zapew-
nit pacjentom profilaktyke wylewow,
ale umozliwit tzw. personalizacje, czyli
dobieranie dawki czynnika krzepniecia
indywidualnie do potrzeb danego pa-
cjenta. Kolejna zmiana dotyczy najciezej
chorych, u ktérych pojawit sie inhibitor
czynnika VIIT lub czynnika IX w nastep-
stwie leczenia pacjenta na hemofilie A
lub B. Udato sie zastosowac¢ u nich leki
najnowszej generacji, tzw. przeciwciala
monoklonalne (emicizumab, Hemlibra),
powodujace w konsekwencji zatrzymanie
krwawienia i jego profilaktyke.

,Od 2017 roku Rada Narodowego Pro-
gramu Leczenia Chorych na Hemofilie
i Pokrewne Skazy Krwotoczne, w ktorej
biore udzial, podjeta decyzje o wlaczeniu
do tego innowacyjnego leczenia juz prawie
40 pacjentébw w Polsce, zaréwno pedia-
trycznych, jak i dorostych. Naszym zamia-
rem jest stopniowe rozszerzenie listy tych
pacjentow” — méwi prof. Pawel Laguna.

WUM wiodacym osSrodkiem w lecze-
niu dzieci chorych na hemofilie

Katedra i Klinika Onkologii, Hema-
tologii Dzieciecej, Transplantologii Kli-
nicznej i Pediatrii Dzieciecego Szpitala
Klinicznego UCK WUM, kierowana
przez prof. dr. hab. n. med. Michata Ma-
tysiaka, to jeden z najwiekszych w Pol-
sce osrodkow leczacych dzieci chorujace
na hemofilie. Jest osrodkiem referencyj-
nym dla catego kraju w leczeniu zabu-
rzen krzepniecia u dzieci, w tym szcze-
golnie chorych na hemofilie. Pod opieka
specjalistow  warszawskiego osrodka
akademickiego jest 130 matych pacjen-
tow chorych na hemofilie.

»W naszej klinice zajmujemy sie naj-
bardziej skomplikowanymi przypadkami
zaburzen krzepniecia u dzieci. Stuzymy
pomocy takze innym placowkom me-
dycznym, szkolagc kadre lekarskq oraz
pielegniarska. Pozostajemy w stalym
kontakcie w mniejszymi oSrodkami, cho-
rymi i ich rodzinami. Staramy sie, aby
standardy postepowania z chorym na he-
mofilie byly na najwyzszym poziomie
we wszystkich osrodkach pediatrycznych
w kraju” — méwi prof. Pawet Laguna.

Klinika wspotpracuje takze ze Stowa-
rzyszeniem Chorych na Hemofilie. Jak
zauwaza prof. Pawet Laguna, wspotpraca
7z organizacjami zrzeszajacymi pacjen-
tbw ma fundamentalne znaczenie we
wprowadzaniu zmian stuzacych popra-
wie leczenia i wypracowywaniu nowych
sposobow postepowania z chorymi. ll

Materiat powstat w ramach cyklu
Biura Rzecznika Prasowego WUM
,Naukowe czwartki WUM”
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