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ABSTRACT

Introduction: Haemophilia is a genetic disease. Bleeding, pain,
temporary or long-term lack of physical activity, and even the risk
of disability could have a negative impact on the quality of life.
The aim of the paper is to evaluate the quality of life of patients
with haemophilia, and to provide answers to the following ques-
tions: 1. What is the quality of life of patients with haemophilia?
2. Which sphere of life is given the highest and which is given the
lowest score? 3. Is there a connection between the sociodemo-
graphic data, the health situation and the quality of life?
Materials and methods: In total 163 adults diagnosed with hae-
mophilia who are mainly treated at home and living in different
parts of Poland were included in the survey. All sociodemographic
data were collected using an author-designed questionnaire. The
quality of life was measured using the WHOQOL-100 question-
naire proposed by World Health Organization.

Results: All surveyed patients were males diagnosed with hae-
mophilia A, which is consistent with the epidemiology of the dis-
ease and the fact that haemophilia A is more frequent in Poland
than haemophilia B. Most of the males (144) were diagnosed

ABSTRAKT

Wstep: Hemofilia nalezy do chor6b uwarunkowanych genetycz-
nie. Wystepowanie krwawien, doznawanie bélu, okresowe lub
trwate zmniejszenie aktywnosci fizycznej czy wreszcie ryzyko
wystapienia kalectwa mogg wywiera¢ negatywny wptyw na wie-
lowymiarowe funkcjonowanie cztowieka.

Celem pracy byto poznanie poziomu jakosci zycia chorych
na hemofilie oraz udzielenie odpowiedzi na nastepujace pyta-
nia badawcze: 1. Jaki poziom jako$ci zycia prezentuja chorzy
na hemofilie? 2. Ktéra dziedzina jakosci zycia oceniana jest przez
chorych na hemofilie najwyzej, a ktéra najnizej? 3.Czy istnieje
zwiazek pomiedzy danymi socjodemograficznymi i sytuacja
zdrowotng a jakoscia zycia i jej dziedzinami?

Materiaty i metody: Badaniami objeto 168 dorostych pacjen-
tow chorujacych na hemofilie, pozostajacych gtéwnie w sys-
temie leczenia domowego i zamieszkujacych rézne regiony
Polski. Dane socjodemograficzne zebrano za pomocg ankiety
wtasnego autorstwa, natomiast do pomiaru jakosci zycia
zastosowano zaproponowany przez Swiatowa Organiza-
cje Zdrowia kwestionariusz WHOQOL-100 stuzacy do oceny
sytuacji zyciowej pacjentéw bedacej konsekwencja choroby
i stosowanej terapii.

with severe haemophilia, 18 with moderate and only 6 with mild

haemophilia. What is more, 126 (75%) respondents had type C

hepatitis.

Conclusions: In the field of 6 life spheres measured with the

use of the WHOQOL-100 questionnaire the highest score -14.66 -
was gained in the sphere of spirituality, religion and personal

beliefs. The lowest score - 12.99 — was gained in the physical

sphere, mostly concerning pain and feelings of discomfort. The

outcome of 12.89 was gained in the environmental sphere. After
detailed analysis of the researched material there was a conclu-
sion made: 1. A group of men with inborn haemophilia demon-
strate an average quality of life, comparable to the level of life of
sick people living in other European countries. 2. The researched

group give the highest estimate to the spiritual sphere of life,
religion and personal beliefs, while the physical and environ-
mental spheres were given the lowest estimate. 3. The degree of
seriousness of haemophilia is of core importance when it comes

to the level of life. Type C hepatitis and the status of pensioner

is also a serious matter.

Keywords: haemophilia; disability; quality of life.

Wyniki: Wszyscy badani chorzy byli ptci meskiej i choro-
wali na hemofilie A, co jest zgodne zaréwno z epidemiologia
schorzenia, jak i z faktem, iz hemofilia A wystepuje w Polsce
znacznie czesciej niz hemofilia B. Najliczniejsza grupe (144 mez-
czyzn) stanowili pacjenci z ciezka postacig choroby, najmniej
liczna ze stopniem lekkim (6 0os6b), natomiast stopien umiar-
kowany choroby wystepowat u 18 badanych. Trzy czwarte
(126 0s6b) miato wirusowe zapalenie watroby typu C. W zakresie
6 dziedzin jako$ci zycia zmierzonych za pomoca kwestionariu-
sza WHOQOL-100 najwyzszy wynik 14,66 uzyskano w dziedzinie
duchowosci, religii i osobistych przekonan, natomiast najnizszy
w dziedzinie fizycznej 12,99, zwtaszcza w podskali mierzacej bél
i dyskomfort oraz dziedzinie Srodowiskowej 12,89.

WnhiosKi: 1. Badana grupa mezczyzn z wrodzong hemofilig wyka-
zuje Sredni poziom jako$ci zycia, poréwnywalny z jakoscig zycia
chorych z innych krajéw europejskich. 2. Badana grupa chorych
najwyzej ocenia dziedzine zwigzana z duchowoscig, religia i oso-
bistymi przekonaniami, natomiast najnizej dziedzine fizyczna
i sSrodowiskowa. 3. Na istotne obnizenie globalnej jako$ci zycia
wptywa ciezki stopien choroby, wirusowe zapalenie watroby
typu C oraz status rencisty.

Stowa kluczowe: hemofilia; niepetnosprawnos¢; jakos¢ zycia.
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WSTEP

Hemofilia A i B sg wrodzonymi skazami krwotocznymi spowo-
dowanymi zmniejszeniem w osoczu aktywnos$ci odpowiednio
czynnika krzepniecia krwi VIII (hemofilia A) lub czynnika
krzepniecia krwi IX (hemofilia B) [1]. Podobnie jak wszystkie
inne cechy zalezne od genéw, ktére sg sprzezone z chromo-
somem X, zaréwno hemofilia A, jak i B pojawia sie gtéwnie
u mezczyzn, natomiast kobieta, ktora przekazuje ceche, jest
jej nosicielka. Aktywno$¢ czynnika VIII lub IX w osoczu nosi-
cielek wynosi najczes$ciej ok. 50% wartos$ci prawidtowych,
co jest wystarczajgce do zabezpieczenia funkcjonowania
wtdrnej hemostazy i sprawia, ze u nosicielek rzadko docho-
dzi do nadmiernych krwawien [2]. Sktonnos$¢ do krwawien
moze natomiast wystapi¢ u kobiet, ktére zostaty dotkniete
skrajna lionizacja, to znaczy nieprawidtowa inaktywacja
chromosomu X [2, 3]. Znaczny odsetek kobiet bedacych nosi-
cielkami hemofilii ma niski poziom stezenia czynnika VIII
lub IX w osoczu, ktéry oscyluje w dolnych granicach normy;,
a niekiedy stwierdza sie jego znaczne obnizenie. WigZe sie
to ze zwiekszong sktonnoscig do krwawien lub z wystepo-
waniem objawoéw charakterystycznych dla tagodnych postaci
choroby [2, 4, 5]. Z danych Instytutu Hematologii i Transfu-
zjologii wynika, Ze w Polsce jest 2216 0sdb z hemofilig Ai389
0s6b z hemofilig B. Liczby te obejmuja tacznie wszystkie grupy
wiekowe [6].

U chorych na hemofilie hemostaza pierwotna przebiega
w sposob prawidtowy. Jednak utworzony ptytkowy czop hemo-
statyczny nie zostaje dostatecznie wzmocniony przez widknik,
poniewaz nastepstwem niedoboru czynnika VIII lub IX jest
wytwarzanie zbyt matej ilo$ci trombiny, ktéra przeksztatca
fibrynogen w fibryne. Staba struktura skrzepu szybko i tatwo
ulega rozpadowi, w efekcie czego dochodzi do nadmiernych
krwawien typu op6znionego. Zaréwno hemofilia A, jak i hemo-
filia B nie r6znia sie pod wzgledem przebiegu klinicznego, a réz-
nicowanie opiera sie na podstawie badan oznaczajacych aktyw-
no$¢ czynnika VIII badz IX w osoczu [1, 2, 3, 4].

Intensywno$¢ krwawienia w hemofilii zalezy od steze-
nia w osoczu czynnika VIII badz IX. Wyr6zni¢ mozna trzy
postacie choroby: ciezka, w ktérej aktywno$¢é czynnika
VIII lub IX wynosi <0,01 j.m./mL (<1% normy); umiar-
kowang - 0,01-0,05 j.m./mL (1-5% normy); tagodna -
od >0,05 do <0,50 j.m./mL (od >5 do <50% normy) [3, 7, 8].

Podziat ten jest niezwykle przydatny ze wzgledu na kore-
lacje z objawami skazy. Gléwnym objawem ciezkiej postaci
choroby sa samoistne wylewy krwi do stawow. Zwykle zaczy-
naja sie one pojawiac ok. 2.-3. r.Z., a najczestszym umiejscowie-
niem sg stawy kolanowe, fokciowe i skokowo-goleniowe [3, 4].
Wystepujace czesto krwawienia do stawéw przyczyniaja sie
do ich postepujacego zwyrodnienia. Krwawienie moze by¢
takze umiejscowione w mie$niach, dnie jamy ustnej, tylnej
$cianie gardta czy jamach ciata. Krwawienia §rédczaszkowe
i krwawienia z przewodu pokarmowego naleza do najgroz-
niejszych objawéw hemofilii. Stosunkowo czesto obserwo-
wany jest krwiomocz. Krwawienia, ktdére sa nastepstwem ura-
z6w, wypadkdw, ekstrakeji zebéw czy zabiegéw operacyjnych
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przeprowadzonych bez ostony hemostatycznej, naleza
do typowych objawéw [3, 4, 5, 7]. W postaci umiarkowanej
krwawienia do mies$ni i stawoéw wystepuja po zadziataniu
niewielkiego urazu, natomiast nadmierne krwawienie jest
nastepstwem urazu, wypadku, ekstrakcji zeba czy zabiegu
chirurgicznego. Postac tagodna choroby charakteryzuje sie
wystepowaniem nadmiernych krwawien po urazach, ekstrak-
cjach zebéw, wypadkach i zabiegach chirurgicznych [3, 5, 9].

Wynikiem powtarzajacych sie krwawien, gtéwnie do duzych
stawow, jak stawy kolanowe, tokciowe czy skokowe, jest artro-
patia hemofilowa [10, 11]. Podstawowg obecnie metoda leczenia
choroby jest zwiekszanie aktywno$ci niedoborowego czynnika
krzepniecia w krwiobiegu w celu zahamowania aktywnego
krwawienia lub tez jego prewencji. Zaréwno w profilaktyce,
jakiw leczeniu krwawien u pacjentéw z hemofilig stosuje sie
liofilizowane koncentraty czynnika VIII lub czynnika IX oso-
czopochodne, rekombinowane i desmopresyne. Zastosowanie
majg takze leki hamujace fibrynolize [3, 10, 12].

Wysokie koszty leczenia sg przyczyna wystepowanie nie-
rownosci w dostepie do opieki na Swiecie [3, 5, 12, 13, 14]. Gtow-
nym celem postepowania z chorymi na ciezkg postac choroby
jest jak najbardziej efektywne zapobieganie samoistnym krwa-
wieniom zaréwno do mie$ni, jak i stawow, prewencja krwa-
wien w okresie okotooperacyjnym oraz skuteczne zwalczanie
epizodéw krwotocznych. Optymalna opieka wymaga zatem
doktadnej diagnozy, do§wiadczenia w prowadzeniu, stosowania
profilaktyki od najmtodszych lat, aby zapobiega¢ krwawieniom
inie dopusci¢ do wystapienia artropatii oraz - a moze przede
wszystkim — odpowiedniej ilo$ci bezpiecznych produktow
terapeutycznych. Najpowazniejszym powiktaniem substy-
tucyjnego leczenia ciezkiej postaci hemofilii jest wytworze-
nie alloprzeciwciat przeciwko czynnikowi VIII lub IX. Ryzyko
rozwoju przeciwciat jest wieksze u pacjentéw z ciezka posta-
cig hemofilii A i wynosi ok. 30-50%, natomiast u pacjentéw
z ciezka postacig hemofilii B przeciwciata rozwijaja sie u ok.
1,5-3%. Przeciwciata zwane inhibitorami hamuja aktywnos$¢
czynnika krzepniecia VIII lub IX [13, 15, 16, 17].

Kazdy pacjent z hemofiliag powinien by¢ monitorowany pod
wzgledem ryzyka rozwoju inhibitora. Rozpoznanie czestosci
wystepowania inhibitora oraz regularne monitorowanie jego
miana jest mierzone w tescie Bethesda, z modyfikacjg Nijme-
gen [18,19]. Wyeliminowanie inhibitora u pacjentéw z hemofilia
to gtéwny cel leczenia, poniewaz umozliwia substytucje z uzy-
ciem standardowych koncentratéw krzepniecia krwi. Prawi-
dtowg hemostaze mozna osiggnac u pacjentéw z inhibitorami
o niskim mianie (<5 j.B./mL) za pomoca wysokich dawek niedo-
borowego czynnika, jednak u pacjentéw o mianie wysokim (>5
j-B./mL) nalezy stosowac preparaty zawierajace aktywowane
czynniki krzepniecia [20]. Dostepne obecnie dane wskazuja,
ze aktywowane preparaty omijajgce inhibitor sa bezpieczne
i skuteczne w kontrolowaniu krwawien u chorych na hemofilie
z inhibitorami. Nie zmienia to jednak faktu, Ze nalezy dazy¢
do eliminacji inhibitora poprzez stosowanie indukcji tolerancji
immunologicznej [21]. Od ponad 30 lat mozliwe jest leczenie
chorych na hemofilie w warunkach domowych, a nie w szpitalu.
Takie rozwigzanie jest korzystne ekonomicznie i poprawia
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jako$¢ zycia osoby chorej oraz jej rodziny. Przy stosowaniu
tego typu terapii leczenie mozna wdrozy¢ natychmiast po roz-
poczeciu krwawienia, co zmniejsza ilo$¢ potrzebnego srodka
leczniczego, skraca krétkoterminowa niepetnosprawnosé,
zmniejsza dtugotrwate uszkodzenie stawdéw i przyczynia sie
do zachowania niezalezno$ci funkcjonalnej. Sprawa o duzym
znaczeniu jest prowadzenie praktycznych programéw eduka-
cyjnych dla pacjentédw i ich rodzin dotyczacych odpowiedniego
stosowania czynnika krzepniecia, szukania natychmiastowe;j
pomocy w sytuacji wystapienia istotnych krwawien czy braku
skutecznosci leczenia [19].

Jako$¢ zycia jest pojeciem wielowymiarowym, ktére obej-
muje wiele aspektdw zycia. Jest odzwierciedleniem pogladéw
przedstawicieli filozofii, socjologii, psychologii i medycyny [22].
Badania jakoSci zycia oraz analizowanie otrzymanych wyni-
kéw przyczyniaja sie do opracowywania nowych, skutecz-
nych metod leczenia, wraz z oceng ich efektywnosci, a takze
do podejmowania dziatan zaréwno profilaktycznych, rehabi-
litacyjnych, jak i psychoterapeutycznych, ktére tagodza nega-
tywne skutki choréb [23, 24].

Celem pracy byto poznanie poziomu jakos$ci zycia chorych
na hemofilie oraz udzielenie odpowiedzi na nastepujace pytania
badawcze: 1. Jaki poziom zycia prezentujg chorzy na hemofilie?
2. Ktoéra dziedzina jako$ci zycia oceniana jest przez chorych
na hemofilie najwyzej, a ktéra najnizej? 3. Czy istnieje zwigzek
pomiedzy danymi socjodemograficznymi i sytuacja zdrowotna
ajakoscia zyciaijej dziedzinami?

MATERIALY | METODY

Badaniami objeto 168 chorych na hemofilie A z catego kraju,
w wieku od 18 do ponad 60 lat. Byli to pacjenci objeci gtéwnie
systemem leczenia domowego, zamieszkujacy rézne regiony
Polski. Za kryterium wtgczenia do badania uznano: dorosty
wiek, hemofilie, zgode na udziat w badaniu.

Sondaz diagnostyczny przeprowadzony zostat za pomoca
kwestionariusza ankiety wtasnej konstrukcji obejmujacego
sytuacje socjodemograficzna i zdrowotna.

Do pomiaru jakoSci Zycia zastosowano zaproponowany
przez §wiatowe1 Organizacje Zdrowia kwestionariusz
WHOQOL-100 stuzacy do oceny sytuacji zyciowej pacjentow,
bedacej konsekwencja choroby i stosowanej terapii. Kwe-
stionariuszem badane jest 6 dziedzin, na ktore sktadajg sie
24 podskale oraz jedna podskala og6lna oceniajgca globalng
jakos¢ zycia i percepcje ogélnego stanu zdrowia. Wynik licz-
bowy z 6 dziedzin jakos$ci zycia odpowiada indywidualne;j
jakos$ci zycia w kazdej z tych dziedzin. Wartosci odpowiedzi,
po przeliczeniu zgodnie z przyjetym w instrukcji WHOQOL-100
algorytmem, mieszcza sie w zakresie 4-20. Wynik liczbowy
zaréwno globalnej jakosci zycia i percepcji ogélnego stanu
zdrowia, jaki 6 dziedzin jakosci oraz 21 podskal ma kierunek
pozytywny, tzn. wiekszej wartosci odpowiada lepsza jakos¢
zycia. Wyjatek stanowig 3 podskale, w przypadku ktérych
wartosci liczbowe maja kierunek malejacy (negatywny): Bél
i dyskomfort, Negatywne uczucia oraz Zaleznos$¢ od leczenia
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ilekow. Badanie dotyczy dziedzin Zycia: 1) fizycznej, 2) psycho-
logicznej, 3) poziomu niezalezno$ci, 4) relacji spotecznych, 5)
Srodowiskowej, 6) duchowosci/religii/osobistych przekonan.

Analize statystyczna zebranego materiatu przeprowa-
dzono z uzyciem pakietu Statistica 10.0 PL (StatSoft, Polska).
W prezentacji wynikéw w przypadku zmiennych ilo§ciowych
wykorzystano metody statystyki opisowej, jak: Srednia aryt-
metyczna, odchylenie standardowe, minimum, maksimum,
mediana. W odniesieniu do zmiennych jako$ciowych zasto-
sowano liczebno$¢ i procent. Analize istotnosci réznic pomie-
dzy warto$ciami $rednimi w poréwnywanych grupach prze-
prowadzono przy zachowaniu obowigzujacych zasad doboru
testow statystycznych. W tym celu oceniono rozktad bada-
nych zmiennych ilo§ciowych za pomocg testu Shapiro-Wilka
i Kolmogorowa-Smirnowa, a nastepnie sprawdzono réwnosci
wariancji grupowych testem Levene’a. Poniewaz wiekszo$¢
analizowanych zmiennych nie spetnita warunkéw, przy weryfi-
kacji hipotez wykorzystano testy nieparametryczne. Do oceny
istotnosci r6znic pomiedzy dwiema grupami zastosowano test
U Manna-Whitneya. Analize r6znic pomiedzy wartosciami
$rednimi dla trzech i wiecej poréwnywanych grup przepro-
wadzono za pomoca wariancji H Kruskala-Wallisa i odpo-
wiednimi testami post-hoc. Do okres$lenia istotnos$ci r6znic
pomiedzy poréwnywanymi grupami w odniesieniu do zmien-
nych jako$ciowych wykorzystano tabele krzyzowe i test x2

We wszystkich analizach jako istotne przyjeto efekty, dla
ktdérych warto$¢ prawdopodobienstwa p byta mniejsza od przy-
jetego poziomu istotnosci 0,05 (p < 0,05).

WYNIKI

Wszyscy sposrod 168 badanych pacjentéw chorowali na hemo-
filie A. W przypadku 144 (85,71%) mezczyzn byta to postac
ciezka. Posta¢ umiarkowang miato 18 (10,71%) osdb, nato-
miast tylko 6 (3,57%) respondentéw przyznato, ze choruje
na tagodna postac¢ choroby. W mie$cie zamieszkiwato 132
(78,57%) badanych, a tylko 36 (21,43%) meZczyzn byto miesz-
kancami wsi. Wiekszo$¢ ankietowanych - 48 (28,57%) bada-
nych - stanowili chorzy ponizej 35. r.z. Najmniej liczna grupa -
18 (10,71%) badanych - byli pacjenci miedzy 26. a 35. r.z. Grupe
respondentow powyzej 59. r.z. tworzyto 30 (17,86%) osdb, tylu
badanych nalezato do przedziatu wiekowego 36.-45. r.Z. Stu-
dia wyzsze ukonczyto 60 (35,71%) badanych, 78 (46,43%)
miato wyksztatcenie Srednie, natomiast 18 (10,71%) zasad-
nicze zawodowe. Gtéwnym Zrédtem utrzymania w badanej
grupie byta renta - 132 (78,57%) badanych. Sposréd tej liczby
0s6b dodatkowo 60 (35,71%) chorych oprdcz renty podejmo-
wato prace zawodowa. Wytacznie z wynagrodzenia za prace
utrzymywato sie zaledwie 18 sposrod 168 (10,71%) ankieto-
wanych, natomiast 6 (3,57%) respondentéw nie miato zad-
nego zrodta dochodu. Byty to osoby z ciezka postacia cho-
roby, nalezace do najmtodszego przedziatu wiekowego 18.-25.
r.z., z wyksztatceniem $rednim. Sposréd badanej grupy 168
pacjentéw najwiecej byto kawaleréw - 78 (46,43%). Zonatych
byto 66 (39,29%) osdb, natomiast rozwiedzionych 24 (14,29%).
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Trzy czwarte sposrdéd grupy badanych (126 oséb) chorowato
na wirusowe zapalenie watroby typu C (WZW C), z czego 53
(42,06%) respondentéw nie zostato poddanych leczeniu. Spo-
$réd 73 (43,45%) chorych poddanych leczeniu przeciwwiruso-
wemu leczenie z powodzeniem zakonczyto 49 (38,89%) osdb,
w chwili badania w trakcie leczenia pozostawato 18 (14,29%),
natomiast terapia okazata sie nieskuteczna dla 6 (4,76%) oséb.

W zakresie globalnej jako$ci Zycia i ogdlnego stanu zdrowia
badani pacjenci uzyskali §redni wynik 13,04 (SD = 3,44). Mini-
malna wartos¢, jaka uzyskano, wynosita 5, a maksymalna 18.
W aspekcie globalnej jako$ci zycia i ogélnego stanu zdrowia
wyzszy wynik oznacza lepszg jako$¢ zycia, dlatego podczas
analizy wynikéw badanej grupy zaobserwowano $redni poziom
jakosci zycia pacjentéw z hemofilig (tab. 1).

TABELA 1. Wskaznik jako$ci zycia wg WHOQOL-100

Skala WHOQOL-100 n X Me  Min. Maks. SD

Globalna jakos¢ zycia
i ogblny stan zdrowia

168 13,04 13,00 5,00 18,0 3,44

n - liczebnos$¢; X - $rednia arytmetyczna; Me — mediana; Min. - minimum; Maks. -
maksimum; SD - odchylenie standardowe

W zakresie 6 dziedzin jako$ci Zycia mierzonych za pomoca
kwestionariusza WHOQOL-100 najwyzszy $redni wynik - 14,36
(SD =3,04) uzyskano w zakresie dziedziny duchowo$ci/religii/
osobistych przekonan (tab. 2). Nastepnie 13,46 (SD = 2,21) uzy-
skano w dziedzinie relacji spotecznych. W zakresie dziedziny
dotyczacej poziomu niezalezno$ci uzyskano $sredni wynik -
13,22 (SD =2,10), natomiast w zakresie dziedziny psychologicz-
nej - 13,06 (SD =1,10). Najmniejszg liczbe punktéw uzyskano
w dziedzinach fizycznej - 12,99 (SD = 2,10) i Srodowiskowej -
12,89 (SD = 0,76).

TABELA 2. Poszczegoblne dziedziny jakosci zycia wg WHOQOL-100

Dziedziny jakosci zycia

WHOQOL-100 X  Me Min. Maks. SD
Fizyczna 168 12,99 13,67 700 16,0 2,10
Psychologiczna 168 13,06 13,10 11,20 148 1,10
Poziom niezaleznosci 168 13,22 13,25 900 175 2,10
Relacje spoteczne 168 13,46 13,67 8,00 177 2,21
Srodowiskowa 168 12,89 1294 11,25 150 0,76
Duchowos¢/religia/ 168 14,36 1500 500 20,0 3,04

osobiste przekonania

n - liczebno$¢; X - Srednia arytmetyczna; Me - mediana; Min. — minimum; Maks. -
maksimum; SD - odchylenie standardowe

Dziedzina duchowosci/religii/osobistych przekonan jako-
$ci zycia w skali WHOQOL-100 obejmuje podskale o tej same;j
nazwie i warto$ci punktowe - 14,36 (SD =3,04).

Dziedzina fizyczna jako$ci zycia w skali WHOQOL-100 jest
sktadowa 3 podskal, gdzie najwyzsze warto$ci uzyskano
w zakresie energii i zmeczenia - 13,57 (SD =1,98). Najnizsze
warto$ci, a tym samym niska jako$¢ zycia zaobserwowano
w podskali mierzacej bél i dyskomfort - 10,89 (SD = 4,03).

Dziedzina $rodowiskowa jako$ci zycia w skali WHOQOL-100
stanowi sktadowa 8 podskal, sposréd ktérych najwyzsza war-
tos¢ liczbowa - 14,95 (SD = 2,61) uzyskano w zakresie podskali
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obejmujacej mozliwo$ci uzyskiwania nowych informacji i umie-
jetnosci. Najnizszg wartosc¢ - 10,74 (SD =1,98) otrzymano
w zakresie opieki zdrowotnej i spotecznej: dostepnosc i jakos$c¢.

Sposréd ankietowanych najwyzsza warto$¢ punktowa -
17,00, wyrazajaca globalng jako$¢ zycia i ogdlny stan zdrowia,
uzyskali pacjenci majacy tagodny stopien ciezko$ci hemofilii.
Najmniej punktéw - 12,43 mieli pacjenci z ciezkim stopniem
hemofilii. Analiza wykazata istnienie zalezno$ci statystycz-
nej pomiedzy stopniem ciezkosci choroby a globalng jako$cia
zycia i og6lnym stanem zdrowia (p = 0,0000). Zaobserwowano
istotne statystycznie réznice w wynikach pomiedzy pacjen-
tami z ciezkim stopniem choroby a pacjentami z tagodnym
(p =0,0007) oraz umiarkowanym (p = 0,0000) stopniem ciez-
kosci hemofilii (ryc. 1).
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RYCINA 2. Globalna jako$¢ zycia i ogolny stan zdrowia wzgledem stwierdzonego
wirusowego zapalenia watroby typu C (WZW C) w grupie badanych

Sposréd ankietowanych wyzszg warto$¢ punktowa - 14,85
wyrazajaca globalng jako$¢ zycia i ogdlny stan zdrowia uzy-
skali pacjenci, u ktérych nie stwierdzono obecno$ci WZW C
(ryc. 2). Mniej punktéw - 12,43 uzyskali pacjenci ze stwierdzong
obecnosciag WZW C. Analiza wykazata istnienie zaleznosci sta-
tystycznej pomiedzy obecno$cia WZW C a globalna jakoscia
zycia i og6lnym stanem zdrowia (p = 0,0000). Zaobserwowano
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istotne statystycznie réznice w wynikach pomiedzy pacjen-
tamiz WZW C a pacjentami bez WZW C (p = 0,0000).
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Zrédto utrzymania

1-wynagrodzenie za prace zawodowa; 2 - renta; 3 — emerytura; 4 - renta i praca
zawodowa; 5 - brak wynagrodzenia

RYCINA 3. Globalna jakos¢ zycia i ogélny stan zdrowia wzgledem zrédta
utrzymania badanych

Sposrod ankietowanych najwyzszg warto$¢ punktowg -
16,33, wyrazajaca globalng jako$¢ zycia i ogblny stan zdrowia,
uzyskali badani, dla ktérych Zrédiem utrzymania sa $wiad-
czenia emerytalne (ryc. 3). Najmniej punktéw - 11,51 uzyskali
pacjenci utrzymujgcy sie z renty. Analiza wykazata istnienie
zalezno$ci statystycznej pomiedzy zZrédtem utrzymania a glo-
balng jako$cia zycia i ogélnym stanem zdrowia (p = 0,0000).
Zaobserwowano istotne statystycznie réznice w wynikach
pomiedzy pacjentami utrzymujacymi sie ze Swiadczen rento-
wych a pacjentami utrzymujacymi sie ze $wiadczen emertytal-
nych (p = 0,0000) oraz pacjentami utrzymujgcymi sie zaréwno
z renty, jak i pracy zawodowej (p = 0,0001).

DYSKUSJA

Hemofilia jest chorobg przewlektg, ktéra moze wywierac nega-
tywny wptyw na jako$¢ zycia zwigzang ze zdrowiem. Stan
ten moze by¢ spowodowany objawami choroby, jak: wyste-
powanie krwawien, doznawanie uczucia bo6lu, zmniejszenie
aktywno$ci fizycznej, wystepowanie kalectwa, co z kolei moze
wywierac¢ niekorzystny wptyw na osigganie wynikéw w nauce,
pracy, kontaktach spotecznych, zyciu rodzinnym czy zaburzaé
wypoczynek.

Wszyscy badani chorzy byli pici meskiej, co jest zgodne
z epidemiologia schorzenia i co jednoczes$nie potwierdzaja
Joniczyk i wsp. [25], Aznar i wsp. [26], Varaklioti i wsp. [27],
von Mackensen i wsp. [28], a takze Wojna i wsp. [29]. Wszyscy
badani chorowali na hemofilie A, co jest zgodne z faktem jej
czestszego wystepowania niz hemofilia B [6].

Poniewaz w badaniach wtasnych zatozono, ze istnieje
zwigzek miedzy sytuacjg socjodemograficzng a sytuacja
zdrowotna, ktére moga wywierac istotny wptyw na jako$¢
zycia w tej grupie chorych, dlatego zapytano o kilka kwestii
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zwiazanych z tymi aspektami. Na pytanie dotyczace stanu
cywilnego 39,29% badanych udzielito odpowiedzi, iZ pozo-
staje w zwigzku matzenskim, 46,43% zakwalifikowato siebie
do grupy kawaleroéw, a 14,29% badanych oséb okreslito swoj
status jako rozwiedziony. Zblizony wynik uzyskali Jonczyk
i wsp. Wich badaniu potowa sposrod 40 oséb byta stanu wol-
nego, natomiast pozostate w zwigzkach matzenskich [25]. R6w-
niez w badaniach przeprowadzanych przez Varaklioti i wsp.
na 118 pacjentach z hemofilig A i B 61% byto stanu wolnego [27].
Rozktad wyksztatcenia i miejsce zamieszkania w badanej
grupie wygladaty podobnie jak w badaniach Jonczyk i wsp.,
gdzie wyksztatcenie wyzsze deklarowato 40% ankietowa-
nych, natomiast wyksztatcenie §rednie ponad potowa bada-
nych. W aglomeracjach miejskich zyje ponad potowa respon-
dentoéw [25]. Sa to wiec wyniki zbiezne z uzyskanymi, gdzie
wyzsze wyksztatcenie deklaruje 35,71% badanych, a Srednie
46,43%, status mieszkanca aglomeracji miejskiej ma 78,57%
0s0b. W badaniach przeprowadzonych przez Varaklioti i wsp.
réwniez przeszto potowa pacjentéw zamieszkiwata w duzej
aglomeracji miejskiej, jednak az 57,6% o0s6b nie ukonczyto
nawet szkoty $redniej [27].

Bardzo waznym problemem zwiazanym z egzystencja czto-
wieka jest mozliwo$¢ wykonywania pracy zawodowej, ktéra
jest Zrodtem utrzymania, zapewnia mozliwo$¢ uporzadko-
wanego, celowego zajecia i jest miejscem, w ktérym cztowiek
nawiazuje relacje spoteczne. Sposrod badanych pacjentéw
az 42,86% pozostaje na rencie, a tylko 10,71% pracuje zawodowo,
chociaz dodatkowe zarobkowanie oprocz renty podejmuje
35,71% respondentdw. Z badan przeprowadzonych przez innych
autoréw wynika, ze pracy zawodowej nie podejmuje ok. 30-50%
pacjentéw, gtéwnie z ciezka postacia hemofilii [25, 27].

Analizie poddano réwniez ciezkos¢ skazy krwotoczne;j.
Stwierdzono, ze 85,71% badanych choruje na ciezka postac
choroby z poziomem czynnika krzepniecia krwi ponizej 1%.
Pozostate osoby (10,71%) obciaZone byty umiarkowana posta-
cig choroby, natomiast lekka posta¢ miato tylko 3,57%. Ten
stan rzeczy potwierdzaja réwniez badania innych autoréw,
w ktdrych najwiekszy odsetek pacjentow stanowig chorzy
z ciezka postacia choroby [25, 26, 27, 30].

Jednym z najpowazniejszych powiktan leczenia preparatami
krwiopochodnymi jest wystepowanie wirusowych zakazen
przenoszonych droga krwi. Produkcja koncentratéw czyn-
nikéw krzepniecia krwi na skale przemystowa z duzej puli
osocza pochodzacego od wielu tysiecy dawcéw stwarzata
wysokie ryzyko zakazenia tymi wta$nie wirusami. W latach
70.180. XX w. znaczna cze$¢ pacjentéw zostata zarazona wiru-
sem zapalenia watroby typu C, a w niektorych krajach row-
niez wirusem HIV [6, 31]. Z przeprowadzonych badan wynika,
ze 75% respondentow jest zakazonych WZW C, natomiast ani
jedna osoba nie jest nosicielem wirusa HIV. Podobny odsetek
chorych z WZW C (71,2%) zaobserwowali Varaklioti i wsp.,
jednak u tych autoréw réwniez 28% respondentéw byto nosi-
cielami wirusa HIV [27]. Badania Joniczyk i wsp. s3 rowniez
potwierdzeniem tego problemu - zakazenie WZW C stwier-
dzono u 66% respondentéw, natomiast nie stwierdzono nosi-
cielstwa wirusa HIV [25]. W badaniach von Mackensena i wsp.
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przeprowadzonych na 39 pacjentach chorujacych na hemofilie
AiBinalezacych do populacji oséb starszych stwierdzono
takze czestsze wystepowanie przewlektych choréb wiru-
sowych przenoszonych droga krwi w grupie oséb chorych
w poréwnaniu z grupa kontrolng [28].

Khawaji i wsp. [32] oraz Lindvall i wsp. [33] zajmujacy sie
problematyka hemofilii, zaobserwowali, Ze wcze$niejsze
rozpoczecie profilaktyki wptywa korzystnie na jakos¢ zycia,
zwlaszcza w dziedzinie fizycznej i relacji spotecznych. PéZniej-
sze badanie Khawaji i wsp. przeprowadzone na duzej grupie
pacjentéw z ciezka postacig hemofilii A i B jest potwierdze-
niem tego stanu rzeczy, poniewaz chorzy, ktérzy rozpoczeli
stosowanie profilaktyki w wieku 3 lat lub ponizej, lepiej funk-
cjonowali w sferze fizycznej w poréwnaniu z grupa, ktéra
profilaktyke rozpoczeta po ukonczeniu 3. r.z. [34]. Plug i wsp.
w trakcie badania pacjentéw zwrdcili uwage na fakt, iz osoby,
ktoére urodzity sie po wprowadzeniu profilaktyki, wykazuja
wyzszy poziom w dziedzinie fizycznej niz osoby urodzone
przed wprowadzeniem profilaktyki [35]. W przeprowadzo-
nych badaniach wtasnych uzyskano rozbieznos$ci wiekowe
dotyczace rozmieszczenia punktow z dziedziny fizycznej, jed-
nak najwyzsza warto$¢ punktowa w grupie chorych miedzy
26.-35.1.Z. moze by¢ potwierdzeniem tego, iz osoby, ktére byty
leczone w sposéb bardziej nowoczesny i konsekwentny od naj-
wcze$niejszych lat, wykazuja wyzszy poziom w tej wiasnie
dziedzinie.

Jonczyk i wsp., badajac jakos¢ zycia chorych na hemofi-
lie, zastosowali kwestionariusz WHOQOL-BREF autorstwa
Jaracz i Wotowickiej sktadajacy sie z 26 pytan, ktére umozli-
wiajg ocene jakosci zycia w 4 dziedzinach: fizycznej, psycho-
logicznej, spotecznej i srodowiskowej. Dziedzina fizyczna uzy-
skata liczbe punktéw zblizona do dziedziny psychologicznej
i Srodowiskowej, ktdrej przyznano najmniej punktéw, nato-
miast zdecydowanie najwieksza liczbe punktéw uzyskata
dziedzina spoteczna, co zdaniem badaczy $§wiadczy o bardzo
dobrych relacjach zaréwno osobistych, jak i spotecznych tej
grupy chorych [25]. W badaniach wtasnych za pomoca petnej
wersji kwestionariusza (WHOQOL-100) otrzymano zblizone
wyniki; zdecydowanie najmniejszg liczbe punktéw uzyskano
w dziedzinie fizycznej i Srodowiskowej, natomiast najwyzsza
w zakresie dziedziny dotyczacej duchowosci. Dziedzina rela-
cji spotecznych zajmuje miejsce drugie ze Srednim wynikiem
13,46. Réwniez w badaniach przeprowadzonych we Wtoszech
przez Kodra i wsp. ponad 75% ankietowanych miata problemy
w sferze fizycznej, szczegdlnie w zakresie mobilnosci i dozna-
wania dolegliwo$ci bélowych [36]. Carvalhosa i wsp. w bada-
niu pacjentéw z hemofilig A i hemofilig B postuzyli sie skalg SF
36, ktora stanowi ogdlng miare jakosci zycia os6b dorostych.
Réwniez w wyniku tych badan zauwazono, ze ankietowani
uzyskiwali niskie wyniki w sferze fizycznej, a obecnos¢ obja-
wow artropatii miata istotne konsekwencje dla jakosci zycia
nie tylko w dziedzinie fizycznej, ale takze funkcjonowania spo-
tecznego [37]. Nastepna rozpatrywana dziedzing jest dziedzina
psychologiczna, na ktéra sktadajg sie nastepujace podskalne:
pozytywne uczucia, negatywne uczucia, myslenie - uczenie
sie - pamie¢, koncentracja, samoocena, wyglad zewnetrzny.
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Wedtug Joniczyk i wsp. dziedzina psychologiczna jest stosun-
kowo nisko oceniana przez chorych na hemofilie i zajmuje miej-
sce rownorzedne z dziedzing fizyczng [25]. Rowniez badania
von Mackensena i wsp. przeprowadzane za pomoca kwestio-
nariusza WHOQOL-BREF pokazuja niska punktacje w zakresie
podskal, ktére wchodza w sktad dziedziny psychologicznej [28].
Potwierdzeniem tego sa wyniki uzyskane z badan wtasnych,
wg ktdérych dziedzina ta zostata tylko niewiele lepiej oceniona
od stosukowo nisko punktowanej dziedziny fizycznej, a najniz-
szg warto$¢ 11,92 uzyskano w zakresie podskali odczuwania
negatywnych uczué.

Szaniawska-Thiel i Laguna uwazajg, ze wiekszos$¢ spote-
czenstw przypisuje mezczyznom cechy takie, jak: niezalezno$¢,
przywoédztwo, agresywno$¢. Autorki sugeruja, Ze w tak zawe-
zonym postrzeganiu roli mezczyzny nie ma miejsca dla osoby,
ktéra zmaga sie z chorobg przewlekta. Ponadto widoczno$¢
pewnych symptomdw choroby, jak deformacje w stawach czy
zaniki miesniowe, nalezy bra¢ pod uwage, gdy rozwaza sie
udzielanie pomocy psychologicznej. Bardzo istotnym momen-
tem zwigzanym z rozwojem cztowieka, w ktérym psycholo-
giczne wsparcie wydaje sie by¢ szczego6lnie istotne, jest okres
dorastania pacjentéw chorujacych na hemofilie [38].

Badacze tacy jak lannone i wsp. uwazaja, Ze pacjenci z hemo-
filig musza radzi¢ sobie z wieloma zagrozeniami i zaburzeniami
funkcjonalnymi, w zwiazku z czym badanie czynnikéw ryzyka
wystapienia depresji jest sprawg niezmiernie wazng, a moze
nawet kluczowa w udzieleniu wsparcia i poprawie psychicz-
nego samopoczucia [39].

Trzecia dziedzing, z ktérej sktada sie globalna jako$¢ Zycia,
jest poziom niezaleznoS$ci, na ktéry sktadajg sie podskale:
mobilno$¢, czynnosci zycia codziennego, zalezno$¢ od lekow
lub leczenia, zdolnos¢ do pracy lub nauki. Wszystkie dostepne
obecnie dane wskazuja, ze nawet dotkniety ciezka postacig
hemofilii pacjent ma szanse na prowadzenie normalnego trybu
zycia, w tym na zachowanie peinej aktywnos$ci zawodowej,
bez koniecznosci korzystania ze §wiadczen przystugujacych
z tytutu niepetnosprawnosci [40, 41].

Wojna i wsp. przebadali 22 chtopcow w wieku 6-14 lat z r6z-
nym stopniem ciezkosci hemofilii A, aby oceni¢ wptyw kom-
pleksowego postepowania fizjoterapeutycznego na stan czyn-
nosciowy stawo6w kolanowych i tokciowych, a takze na jako$¢
zycia tej grupy chorych. Badania te wykazaty, ze propono-
wana metoda leczenia wptyneta korzystnie na zmiane trybu
zycia pacjentow. Nastgpita duza poprawa w zakresie mobil-
nos$ci, mniej konieczne stato sie korzystanie z pomocy opie-
kunéw w trakcie wykonywania czynno$ci dnia codziennego
czy korzystanie z nauczania indywidualnego w warunkach
domowych. Autorzy wysnuli zatem wniosek, ze zastosowa-
nie terapii substytucyjnej niedoborowego czynnika krzep-
niecia w potgczeniu z fizjoterapiag wywiera dodatni wptyw
na poprawe stanu czynnos$ciowego stawdw, co z kolei umozli-
wia chorym na hemofilie A poprawe jakosci zycia [29]. Joiczyk
i wsp. stwierdzili, Ze istnieje zwigzek pomiedzy aktywnoscig
zawodowa i posiadaniem czynnika krzepniecia krwi w domu,
czyli prowadzeniem tzw. leczenia domowego a jakoscia zycia
pacjentéw z hemofilig A. Na tej podstawie autorzy dowiedli,
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iz do najwazniejszych czynnikéw majacych wptyw na jakos¢
zycia w tej grupie chorych nalezy zaréwno posiadanie czyn-
nika krzepniecia krwi w domu, jak i zachowanie aktywnosci
zawodowej [25]. Podobne wyniki uzyskano w badaniach wta-
snych, gdzie najwyzsza warto$¢ punktowa w globalnej jako$ci
zycia uzyskali pacjenci majgcy czynnik krzepniecia w domu
i podajacy go sobie w razie konieczno$ci. Natomiast w pod-
skali poziomu niezaleznos$ci najwiekszg wartos¢ punktowg
uzyskali pacjenci, ktérzy nie otrzymujg czynnika krzepniecia
do domu, a najmniejszg z kolei posiadajacy czynnik krzep-
niecia w domu i podajacy go sobie w sytuacjach koniecznych.
Niewatpliwie sytuacja ta ma zwigzek ze stopniem ciezkosci
choroby, czego dowodem jest fakt, iz sposréd ankietowanych
najwyzszg wartos¢ punktowa w dziedzinie wyrazajgcej poziom
niezalezno$ci uzyskali pacjenci z tagodnym stopniem ciezko-
$ci hemofilii, a osoby z ciezkim stopniem uzyskaty najmniej
punktow. Analiza wykazata rowniez istnienie zaleznosci sta-
tystycznej pomiedzy stopniem ciezko$ci choroby a poziomem
niezaleznos$ci badanych (p = 0,0000). Nalezy podkresli¢ réw-
niez, ze na poziom niezalezno$ci sktada sie takze podskala
obejmujgca zalezno$¢ od lekdw i leczenia. Mozna przypusz-
czad, ze pacjenci, zwtaszcza z ciezka postaciag hemofilii, gdzie
poziom niedoborowego czynnika krzepniecia jest nizszy niz
1% normy, wymagaja prowadzenia kompleksowej terapii przez
cate zycie i moga w zwigzku z tym odczuwac duza zaleznos¢
od procesu leczenia.

Kolejng dziedzina rozpatrywang w trakcie badania jakos$ci
zycia pacjentéw z hemofilia jest ta, ktéra okresla sie mianem
relacji spotecznych. Na relacje spoteczne sktadajg sie pod-
skale: relacje spoteczne, wsparcie spoteczne i aktywnos¢
seksualna. W badaniach wtasnych dziedzina ta uzyskata
drugi co do wielko$ci wynik w rozktadzie poszczegdlnych
dziedzin, ktére mierzy WHOQOL-100. Najwyzszg wartos¢
liczbowa uzyskano w podskali relacji spotecznych, nato-
miast najnizszg w podskali dotyczacej aktywnosci seksu-
alnej. Podobny wynik dotyczacy relacji uzyskali w swoich
badaniach Joniczyk i wsp., gdzie dziedzinie spotecznej przy-
padto zdecydowanie najwiecej punktéw, jednak w badaniach
tych nie wykryto zwigzku pomiedzy tg dziedzing a jako$cia
zycia badanych [25].

Dune twierdzi, ze brak jest zaré6wno do$wiadczenia kli-
nicznego, jak i badan empirycznych na temat seksualnosci
i hemofilii, co utrudnia §wiadczenie holistycznej opieki zdro-
wotnej. Autor ten uwaza, iz na stosunki seksualne u pacjen-
tow z hemofilig moga wptywac réznego rodzaju ograniczenia
fizyczne, dlatego tez nalezy przeprowadzac wiecej badan kli-
nicznych i empirycznych w celu zwrécenia uwagi na zwiazek
hemofilii z seksualno$cig. Seksualnos¢ jest bardzo waznym
aspektem zycia cztowieka i wywiera istotny wptyw na funk-
cjonowanie nie tylko w wymiarze biologicznym, ale takze
psychologicznym i spotecznym [42]. Podobne podejscie pre-
zentuje Parish, ktéry uwaza, ze seksualno$¢ jest bardzo waz-
nym wymiarem zycia kazdego cztowieka, niemniej jednak
istnieje cigglty niedostatek literatury dotyczacej seksualnosci
i choroby przewlektej. Poczucie wtasnej wartosci cztowieka
jest nierozerwalnie zwigzane z mozliwos$cig osiggania celow
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i znalezieniem sensu w zyciu. W przypadku seksualno$ci
poczucie wtasnej wartos$ci umozliwia odczuwanie fizycznej
atrakcyjnosci i pozadania. Interakcja ta jest jednak szcze-
gblnie trudna wéwczas, gdy cztowiek zmagajacy sie z cho-
roba przewlekta zyje w kulturze, ktéra ceni gtéwnie zdrowe
i silne jednostki, idealizujac trudno osiggalne doskonatosci
w wygladzie fizycznym. Seksualno$¢ obejmuje zatem caty
szereg aspektéw, ktére moga by¢ wyrazane i doSwiadczane
na wielu poziomach i ré6znorodnymi sposobami. Moga one
zaréwno wptywac, jak i pozostawaé pod wptywem fizycznych,
psychologicznych, spotecznych oraz kulturowych wyznacz-
nikdw, zajmujac wazne miejsce w kompleksowej opiece nad
pacjentem z hemofilia [43].

Badania von Mackensena i wsp. dotyczace populacji oséb
chorych na hemofilie w wieku podesztym wykazaty, ze pacjenci
z wysokim ryzykiem upadku wykazuja gorsze funkcjonowanie
zarowno w dziedzinie fizycznej, jak i Srodowiskowej w zakre-
sie podskali dotyczacej czasu wolnego: uczestnictwa i moz-
liwosci rekreacji [28]. Podsumowujac rozwazania dotyczace
relacji spotecznych pacjentéw chorujacych na hemofilie, nalezy
zwrdéci¢ uwage na fakt, iz najnizszg wartos¢ punktowa w tej
dziedzinie uzyskali pacjenci z ciezka postacia choroby, naj-
wyzsz3 natomiast osoby ze stopniem umiarkowanym. Analiza
badan wtasnych wykazata istnienie zaleznosci statystycznej
pomiedzy stopniem ciezkoSci choroby a globalng jakoscig Zycia
i ogélnym stanem zdrowia (p = 0,0000).

Dziedzina okreslana jako srodowiskowa jest sktadowa
8 podskal, jak: bezpieczenstwo, Srodowisko domowe, finanse,
opieka zdrowotna i spoteczna (dostepnosc¢ i jako$¢), mozli-
wo$c¢ uzyskania nowych informacji i umiejetnosci, czas wolny
(uczestnictwo i mozliwo$¢ rekreacji), Srodowisko fizyczne
(zanieczyszczenia, hatas, ruch uliczny, klimat).

W badaniach Jonczyk i wsp. dziedzinie Srodowiskowej
przyznano najmniej punktéw, natomiast najwieksze niedo-
ciggniecia dotyczyty poczucia bezpieczenstwa w zyciu, miejsca
zamieszkania, zasobow finansowych, dostepnosci do opieki
zdrowotnej i mozliwo$ci przemieszczania sie [25]. Podobny
wynik uzyskano w badaniach wtasnych, gdzie dziedzina okre-
$lana jako srodowiskowa uzyskata najmniejszg liczbe punktow
(12,89). Najnizsza warto$¢ uzyskano podobnie jak w badaniach
Jonczyk i wsp. [25] w zakresie opieki zdrowotnej i spoteczne;j:
dostepnosci i jakosci.

Kolejna rozpatrywana dziedzina to duchowo$¢, religia
i osobiste przekonania, ktéra w skali WHOQOL-100 obejmuje
tylko jedng podskale o tej samej nazwie. W przeprowadzo-
nych badaniach wtasnych dziedzina ta otrzymata najwyz-
szy $redni wynik - 14,36. Ponadto analiza wykazata istnie-
nie zaleznoSci statystycznej pomiedzy duchowoscig, religia,
osobistymi przekonaniami a wiekiem, wyksztatceniem, zZré-
dtem utrzymania, stanem cywilnym, stopniem ciezko$ci cho-
roby, mozliwos$cig podawania sobie czynnika krzepniecia oraz
przebytymi zabiegami operacyjnymi. Trudno jest poréwnac
wyniki badan wtasnych, poniewaz w literaturze przedmiotu
nie ma szerszych opiséw wynikéw badan. By¢ moze inni bada-
cze uznali ja za dziedzine mato wazna w swoich obserwacjach
jakosci zycia chorych na hemofilie. Tylko w badaniu Jonczyk
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i wsp. wykazano istnienie zaleznosci statystycznej pomiedzy
aktywno$cia zawodowa a dziedzing psychologiczna, do kt6-
rej dotaczone sg pytania dotyczace duchowosci, religii i oso-
bistej wiary [25].

Wprowadzenie w Polsce programu profilaktyki pierwot-
nej w 2008 r. powinno istotnie wptyna¢ na poprawe jakosci
zycia, a tym samym celowe jest powtérzenie tego badania
w przyszto$ci w grupach pacjentéw poddanych profilaktyce.

WNIOSKI

1. Badana grupa mezczyzn z wrodzona hemofilia wykazuje
$redni poziom jakosci zycia, poréwnywalny z jakoScig zycia
chorych w innych krajach europejskich.

2. Badana grupa chorych najwyzej ocenia dziedzine zwia-
zang z duchowoscig, religia i osobistymi przekonaniami, nato-
miast najnizej dziedzine fizyczna i Srodowiskow3.

3. Naistotne obnizenie globalnej jakosci zycia wptywa
ciezki stopien choroby, wirusowe zapalenie watroby typu C
oraz status rencisty.
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