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Sprawozdanie z XXIX Kongresu Swiatowego
Stowarzyszenia Chorych na Hemofilie
Buenos Aires (Argentyna), 10-14 lipca 2010 roku

Magdalena Letowska

Instytut Hematologii 1 Transfuzjologii

XXIX Kongres Swiatowego Stowarzyszenia
Chorych na Hemofilie (WFH, World Federation of
Hemophilia) odbyt sie w Buenos Aires w dniach 10-
—14 lipca 2010 roku.

Buenos Aires (Ciudad de Buenos Aires), zgod-
nie z konstytucja zwane takze od 1996 roku ,,auto-
nomicznym miastem Buenos Aires” (Ciudad Auto-
noma de Buenos Aires) jest stolicg Republiki Argen-
tyny. Nieformalnie stosuje sie takze nazwe
,Dystrykt federalny”. Liczac caly obszar aglome-
racji (Wielkie Buenos Aires), jest ono drugim co do
wielko$ci miastem w Ameryce Poludniowej i jed-
nym z najwiekszych kompleksow miejskich na
Swiecie. Liczy ponad 13 mln mieszkancow. Buenos
Aires to finansowe, handlowe, naukowe 1 kulturalne
centrum kraju z licznymi instytucjami naukowymi,
bibliotekami i trzema uniwersytetami (najstarszy
zalozony w 1821 r.). Miasto jest pelne kontrastow.
Stare zabytkowe centrum otaczaja nowoczesne ar-
terie komunikacyjne, luksusowe osiedla s polozo-
ne wsrod parkow i lasow, a na poinocy i zachodzie
znajduja sie wielkie skupiska dzielnic biedoty (vil-
las miserias), w ktorych zyje prawie 800 000 osob.
Liczne muzea i galerie sa chetnie odwiedzane przez
turystow; znajduje sie tu takze najwiekszy teatr
Swiata — EI Teatro Colon (prawie 3500 miejsc).
Pierwsza osada na miejscu dzisiejszego Buenos
Aires zostala zalozona w 1536 roku przez hisz-
panska ekspedycje prowadzong przez Pedro de
Mendoze, ktory udat sie na te tereny w poszukiwa-
niu zlota. W wyniku atakow ludno§ci tubylczej mia-
sto zostalo opuszczone w 1541 roku, a nastepnie
zalozone ponownie w 1580 roku przez Juana de
Garaya pod nazwa Ciudad de La Santisima Trini-
dad y Puerto de Santa Maria del Buen Ayre, czyli
,miasto PrzenajSwietszej Trojcy 1 Port Maryi Pan-
ny Pomyslnego Wiatru”. Od 1617 roku byto stolica

kolonii hiszpanskiej, a nastepnie (od 1776 r.) — sto-
lica wicekrolestwa La Platy. Od 1826 roku jest sto-
licg Republiki Argentyny. Wiekszo$¢ mieszkancow
uzywa jezyka hiszpanskiego i jest wyznania rzym-
skokatolickiego. Istnieje tu rowniez najwieksze sku-
pisko polonijne w calej Ameryce Poludniowej. Mia-
sto slynie z argentynskiego tanga, wspaniatych re-
stauracji serwujacych najlepsza na Swiecie wolo-
wine 1 czerwone wino produkowane ze szczepu Mal-
bec, w Mendozie czy Patagonii.

W tym tetnigcym zyciem mieScie znajduje sie
jedna z najbardziej ruchliwych i szerokich (140 me-
trow) ulic na Swiecie — Avenida 9 Julio. W 1936 ro-
ku wzniesiono tam imponujacy, 70-metrowy obelisk
upamietniajacy pierwsza nieudang probe zalozenia
miasta [1].

Kongres rozpoczat sie w sobote 10 lipca 2010 roku
sesjami przedkongresowymi dotyczacymi nastepuja-
cych zagadnien: psychologii, fizykoterapii 1 rehabili-
tacji, badan laboratoryjnych w diagnostyce hemofilii
1innych zaburzen krzepniecia, choroby von Willebran-
da (WWD, von Willebrand disease) i innych rzadkich
skaz krwotocznych oraz terapii genowej. Odbyla sie
rowniez calodniowa sesja przeznaczona dla pielegnia-
rek oraz sesja poSwiecona publikowaniu artykutow,
przygotowana przez wydawce Wiley & Blackwell.
W ciagu trzech kolejnych dni odbylo sie osiem sesji
plenarnych, 51 sesji tematycznych (sesje medyczne,
laboratoryjne, wielodyscyplinarne) oraz sesje plaka-
towe, na ktorych uczestnicy zaprezentowali 615 pla-
katow. Zorganizowano takze 14 sesji firmowych. Na
uwage zastuguje fakt, ze niektore byly dedykowane
wystgpieniom pacjentow, a pacjenci bardzo aktyw-
nie uczestniczyli w obradach Kongresu.

Wyktad inauguracyjny pt.: Our global family —
achieving our vision przedstawil Mark Skinner, Pre-
zydent WFH.
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Tabela 1. Dane z 2008 roku dotyczgce wystepowania réznych wrodzonych zaburzen krzepniecia w zaleznosci

od ptci [2]

Nazwa choroby Mezczyzni Kobiety Razem
Hemofilia A 77 859 1817 79 820
Hemofilia B 16 318 651 16 976
Hemofilia (typ nieokreslony) 636 10 662
Choroba von Willebranda 16 235 23 207 44 731
Niedobér czynnika | 319 396 806
Niedobdr czynnika I 61 53 183
Niedobor czynnika V 348 363 817
Niedobdr czynnika V+VIII 128 82 303
Niedob6r czynnika VIl 1563 1630 3608
Niedobér czynnika X 385 368 891
Niedobor czynnika Xl 1382 1690 3484
Niedobdr czynnika XilII 323 254 635
Choroba nieznanego typu 180 165 666
Trombastenia Glantzmana 294 310 977
Zespodt Bernard-Soulier 84 92 206
Choroby zwigzane z wrodzonymi 1211 1944 3577

zaburzeniami ptytek krwi

Glownym celem WFH jest leczenie wszystkich
chorych z hemofilig 1 pokrewnymi skazami krwo-
tocznymi na calym Swiecie. Dzialania stowarzysze-
nia dotycza chorych obu plci, wszystkich grup wie-
kowych, zamieszkujacych najdalsze zakatki Swiata,
a takze wszystkich wrodzonych zaburzen krzepnie-
cia, w tym wrodzonych choréb ptytek krwi.

W ciagu ostatnich lat nastapit niebywaly postep
w diagnostyce, leczeniu 1 opiece nad tg grupa cho-
rych. Wciaz jednak pozostaja obszary dzialania, do
ktorych naleza:

— kobiety z wrodzonymi chorobami wywotujacy-

mi krwawienia;

— chorzy 1 ich rodziny zamieszkujacy ohszary

Afryki Subsaharyjskiej;

— dzieci 1 mlodziez — nastepne pokolenie.

Kobiety z wrodzonymi chorobami
wywolujacymi krwawienia

Wiadomo, ze hemofilia dotyka gtéwnie mez-
czyzn, natomiast chorobe VWD czeSciej wykrywa
sie u kobiet (59% v. 41%). W tabeli 1 przedstawio-
no dane z 2008 roku zebrane z 72 krajow, dotycza-
ce wystepowania réznych wrodzonych zaburzen
krzepniecia w zaleznoSci od plci.

Podobnie jak w przypadku chorych na hemofi-
lie zaburzenia krzepniecia u kobiet majg ogromny
wplyw na ich zdrowie 1 jakoS$¢ zycia. W tej grupie
chorych krwawienia z drog rodnych czesto sa po-

wodem niepotrzebnych zabiegow chirurgicznych,
z usunieciem narzadu rodnego wigcznie i to juz we
wczesnym okresie zycia. Krwawienia w okresie
okoloporodowym s3a czestg przyczyna Smierci ma-
tek. Krwotok poporodowy dotyka okoto 14 mln ro-
dzacych kobiet na Swiecie, za§ masywny krwotok
powoduje okoto 150 000 zgonow rocznie. O ile p6z-
ny lub wtorny krwotok poporodowy wystepuje rzad-
ko (< 1% porodow), to u kobiet z vWD czestoS¢ ta
wynosi 20-25%, a u kobiet z niedoborem czynnika
XI — 24%.

Kolejny problem stanowig nosicielki genu he-
mofilii. Szacuje sie, ze na $wiecie przypada 1,56 do
5 nosicielek na jednego mezczyzne z hemofilia, czyli
na 400 000 chorych z hemofilia na Swiecie (dane
WFH) powinno by¢ od 625 000 do 2 000 000 nosi-
cielek. Wedlug danych Kasper, u 20% nosicielek
stezenie czynnika VIII wynosi mniej niz 30% 1 ta
grupa wymaga stalej opieki [3]. Pozostale nato-
miast, u ktérych z uwagi na poziom czynnika VIII
od 40 do 60%, wystepuje sktonno$¢ do krwawien,
wymagaja okresowej pomocy lekarskie;j.

W krajach rozwinietych powstaly programy
propagujace informacje i podnoszace w spoleczen-
stwach §wiadomo§¢ wystepowania problemu kobiet
z zaburzeniami krzepniecia (Women Bleed Too
w Wielkiej Brytanii, Project Red Flag w Stanach
Zjednoczonych czy tez program Canadian Hemophi-
lia Society). Rowniez WFH wdrozylo takie programy
w Libanie, Egipcie 1 krajach Ameryki Potudniowe].
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Region Afryki Subsaharyjskie;j

Afryka jest drugim pod wzgledem zaludnienia
kontynentem. W 53. krajach zamieszkuje prawie
miliard ludzi, a pacjenci sg zrzeszeni tylko w 15 naro-
dowych stowarzyszeniach (4 w Afryce Péinocne;:
Algieria, Egipt, Maroko i Tunezja oraz 11 w Afryce
Subsaharyjskiej: Kamerun, Wybrzeze Kosci Stonio-
wej, Nigeria, Senegal w Afryce Zachodniej, Erytrea,
Kenia i Sudan w Afryce Wschodniej, Botswana,
Lesotho, Republika Poludniowej Afrykii Zimbabwe
w Afryce Potudniowej). W czasie trwania Kongre-
su trzy kolejne kraje (Etiopia, Ghana i Tanzania)
mialy zglosi¢ swoj akces do WFH.

Problem leczenia chorych na wrodzone skazy
krwotoczne nalezy rozwazac w kontek$cie nosiciel-
stwa wirusa HIV na tym obszarze, jak rowniez sze-
rzacej sie malarii 1 gruzlicy oraz nierozwigzanego
problemu gltodu.

Dziatania WFH rozpoczely sie od przygotowa-
nia 1 wdrazania programow regionalnych w Sene-
galu (Afryka Zachodnia), Kenii (Afryka Wschodnia)
1 RPA (Afryka Potudniowa). Programy te mialy za
zadanie umozliwic¢ diagnostyke owej grupy chorob
1 stworzyc rejestry pacjentow. Nastepnym krokiem
byto przekazanie wiedzy dotyczacej szeroko rozu-
mianej opieki nad ukiadem kostno-mieSniowym
chorych.

Swiatowe Stowarzyszenie Chorych na Hemo-
filie rozpoczyna swoja prace od rozpoznania i ziden-
tyfikowania kluczowej grupy osob (lekarzy 1 innych
profesjonalistow) opiekujacych sie w danym kraju
chorymi z zaburzeniami krzepniecia, nastepnie or-
ganizuje programy twiningowe pomiedzy Osrodka-
mi Leczenia Hemofilii (do chwili obecnej powstato
11 w Afryce). Takie programy byly prowadzone

1 nadal trwaja w innych regionach §wiata (w jednym
z nich uczestniczy Pracownia Hemostazy ZDHiT
Instytutu Hematologii 1 Transfuzjologii oraz Labo-
ratorium z Kiszyniowa [Motdawia]).

Skinner przedstawil rowniez dane dotyczace
zaopatrzenia w koncentraty czynnikoéw krzepniecia
w tym regionie $wiata. Wedlug danych przekaza-
nych do WFH, Srednie zuzycie koncentratu czyn-
nika VIII na jednego mieszkanca wynosi 0,14 j.
1waha sie od 0,00036 j. w Nigerii do 0,715 j. w Repu-
blice Potudniowej Afryki. W regionie poludniowe;j
Afryki zuzycie to wynosi ponizej 1 jednostki, nato-
miast w Afryce Zachodniej i Wschodniej chorzy na
hemofilie sg leczeni sktadnikami krwi: krwig pelna,
Swiezo mrozonym osoczem i krioprecypitatem.

Kolejne pokolenie

Wedtug danych Organizacji Narodow Zjednoczo-
nych w krajach o niskim dochodzie narodowym co
10 dziecko umiera przed ukonczeniem 5. roku zycia.
Smiertelnosé jest znacznie wyzsza w grupie dzieci
chorych na hemofilie. W 2002 roku WFH ogtosilo pro-
gram pt.: Global Alliance for Progress (GAP). Jednym
z jego zalozen bylo doprowadzenie do zmniejszenia
roznicy pomiedzy liczba osob rodzacych sie z hemofi-
lig a liczba osob osiagajacych dojrzatosc.
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