Od szesciu lat nawet si¢ nie dotkneli. Lezg w t6zkach obok siebie. Nad nimi kolorowe dmuchane zabawki,
baloniki.

Czasem wodzg wzrokiem za wielorybem, rybka, zottym Teletubisiem. - Prosz¢ popatrze¢ ten piszczacy
samochod, to ulubiona zabawka - Barbara Sosifiska w domu od kilku lat petni funkcje pielegniarki na
oddziale intensywnej opieki medycznej.

Dba o swoich synoéw. Zmienia rurki w gardtach, karmi dojelitowo, zmienia pampersy, pilnuje respiratorow
synow - blizniakow: Piotra i Pawla. W pokoju panuje cisza. Prawie zadnego dzwieku, oprocz pikania
respiratoréw. Od czasu do czasu podmuch powietrza porusza kolorowym balonikiem.

Pawet lezy spokojnie. Nie umie juz porusza¢ si¢ samodzielnie. Moze jeszcze mruga¢ powiekami. Piotr jest
silniejszy. Pdzniej poddat si¢ chorobie. Rusza rekami, gtowa. Jest cickawy §wiata. Ze zto$cig stara si¢
wyciagnac z gardla rurke, dzigki ktorej oddycha. Nie rozumie, dlaczego od dwdch lat nie moze wstac z
tozka.

Wyjatkowe dzieci

- Marze o tym, Zeby p6j$¢ z nimi na spacer. Zeby zobaczyli, jak pigknie tam jest. A oni uwiezieni przy
respiratorach... Nie da rady...

Piotr i Pawetl sg jednymi z czterdzie$ciorga dzieci w Polsce chorych na mukopolisacharydoze. W rodzinie
pani Basi jest jeszcze dwoch chorych chlopcdéw. To synowie siostrzenicy. Majg dwa lata. - Jej bedzie
tatwiej. Wie, czego si¢ spodziewaé. Ma czas przyzwyczai¢ si¢ do tej mysli... Cho¢... sama nie wiem. Moze
to mnie bylo tatwiej, bo nie wiedziatam, jak to bedzie.

Rodzice Piotra i Pawla nie wiedzieli, ze majg chore dzieci. Maluchy rozwijaty si¢ normalnie. Biegaty,
broity, wszedzie ich bylo petno... No, moze trochg cze¢sciej chorowaly. To wszystko. Gdy w koncu lekarze
zdiagnozowali chorobe, dawali blizniakom kilka lat zycia. Mowili, ze takie dzieci zyja do 10 roku, wigc...
nie ma co si¢ przyzwyczajac. - To bylo okrutne. A prosze popatrze¢, sa nastolatkami, majg po 16 latisg z
nami - pani Basia nie przestaje si¢ usmiecha¢, gdy patrzy na synow.

Sa z nimi 1 organizuja zycie calego domu. Ich siostra potrafi godzinami sta¢ nocg przy t6zkach i
nastuchiwac, czy rowno oddychaja, czy co$ ztego si¢ nie dzieje. - Staramy si¢, jak mozemy, ale czasami jest
trudno. Trudno dopilnowa¢ wszystkiego jak nalezy - pani Basia dostaje na chtopcow 1400 ztotych i to musi
wystarczy¢ na ptyny do karmienia pozajelitowego, sprzet jednorazowy. - Z pampersOw wycinam kody 1 na
jakie$ promocje si¢ zatapuje¢, bo wie pani, wedlug przepisow powinny im wystarczy¢ po dwie pieluchy
dziennie.

Jedna z bydgoskich firm produkujgca sprzet medyczny robi im prezenty. Przysyta jednorazoéwki.

Nikt z rodziny nie narzeka, ze chtopcom trzeba poswieci¢ az tak wiele czasu. Jest jak jest. Taki los 1 trzeba
sobie radzi¢. - Zostaja mi tylko marzenia, ze chlopcy w koncu beda mogli oddycha¢ samodzielnie.

Choroba w genach

Mukopolisacharydoza typu drugiego to choroba genetyczna i1 dziedziczna. Kobiety nie choruja, sa jedynie
nosicielkami uszkodzonego genu. Przekazuja go synom, cho¢ nie wszystkim. Choroba na poczatku jest
prawie niewykrywalna, cho¢ postepuje i uszkadza kolejne narzady. Powoduje, ze chlopcy nie maja enzymu,
ktoéry trawi cukier. Synowie pani Basi wiasnie dlatego majg uszkodzone narzady wewnetrzne i mozgi.

Sa jednak w Polsce chorzy, u ktérych zmiany przebiegajag mniej drastycznie. Moga nawet prowadzic¢
normalne zycie. Cztonkiem Stowarzyszenia Chorych na Mukopolisacharydozg i Choroby Pokrewne jest 28-
letni Marcin, ktory pracuje zawodowo 1 prowadzi dom. Mukopolisacharydoza zaatakowata jedynie tkanke
taczna jego organizmu.

- Jest ratunek dla moich synow! Nie zeby od razu wyzdrowieli, a zniszczenia jakie poczynita choroba si¢
cofnely, ale Zeby to dalej nie postgpowalo - moéwi pani Basia. - T¢ terapi¢ stosuje si¢ na Zachodzie - z
powodzeniem. Niestety, nasze Ministerstwo Zdrowia nie chce leku na te chorobe refundowac - jest bardzo
drogi i nie ma go na listach lekarstw zarejestrowanych w Polsce.

Urzednicy licza
Kontaktowali$my si¢ z ministerstwem. W liscie czytamy, ze: "Bardzo wysokie koszty terapii wigza si¢ z

wieloma dylematami, gdyz czesto jest jedyng szansg dla pacjentow dotknietych chorobami ultrarzadkimi. Sg
tez dylematy natury ekonomicznej ze wzglgdu na niska optacalno$¢ w przeliczeniu na efekt zdrowotny w



skali catej populacji."

Ministerstwo zwrocito si¢ jednak do Agencji Oceny Technologii Medycznych z poleceniem przedstawienia
rekomendacji do stosowaniu w leczeniu mukopolisacharydozy typu drugiego leku elapraze. Poza tym: "Przy
ministrze zdrowia zostanie powotany zespot do spraw choréb rzadkich, ktory bedzie opiniowal zasadno$¢
finansowania terapii takimi produktami. Ostateczng decyzje podejmie minister zdrowia."

Jest wiec nadzieja, ze urzednicy szybko przelicza "optacalnos¢ leczenia" Piotra i Pawta, bilans bedzie
dodatni, a minister zdrowia pozwoli leczy¢ chtopcow w caltej Polsce.

Minister w toalecie

Pani Basia i osoby ze stowarzyszenia od lat usituja porozumie¢ si¢ z Ministerstwem Zdrowia. Kolejni
szefowie resortu duzo obiecywali, wzruszali si¢ sytuacja ich dzieci i na tym si¢ konczyto. Jeden z
wiceministréw nawet uciekatl przed matkami chorych synow. - Schowat si¢ przed nami w toalecie. Na
spotkanie-konferencje z nami wystat swojego pelnomocnika, specjalist¢ do spraw... weterynarii - pani Basia
kreci z niedowierzaniem glowg. - C6z zrobi¢, takg miat kulture... Mam nadziej¢, ze tym razem bedzie
inaczej. Rodzice dzieci chorych na mukopolisacharydoze typu pierwszego, ktérych jest w Polsce wiecej,
kilka lat temu zaczeli medialny szum wokdt mozliwosci leczenia ich dzieci. Pikietowali przed
Ministerstwem Zdrowia, powstawaty cykle reportazy o ich dzieciach, brali udziat w dyskusjach
telewizyjnych i... poskutkowato. Moga korzysta¢ z leku sprowadzanego z zagranicy. Terapia jest droga, ale
wstrzymuje postep choroby.

Wyczuwanie dzieci

Piotr i Pawetl leza w t6zkach. Jak co dnia, co nocy... - Nie wiem, czy widza, nie wiem, czy stysza, ale czujg,
7e s3 tu z nami. Ze oni czuja nas - moéwi pani Basia zmieniajac rurke w gardle syna. Fachowo zaktada
gumowe rekawiczki. - Nie mozna doprowadzi¢ do infekcji.

Teraz juz to wie, kiedy$ razem z lekarzami uczyli si¢ tej choroby. Nie chcieli si¢ jej jednak nauczy¢
urzednicy. Gdy pani Basia poszta do opieki spotecznej po zasitek, to jej powiedzieli, Ze nie ma takiej
potrzeby, bo moze i$¢ do pracy, a chtopcami ma si¢ zajgc... babcia. - Gdybym ich postuchata, pewnie
chtopcoéw juz by nie bylo z nami. Musiata zrezygnowac z pracy 1 catkowicie poswigci¢ si¢ domowi i
blizniakom. Na podwojny etat - 24 godziny na dobg.

- Teraz juz tyle wiemy. Tyle przeszlismy. Pielggniarka z Domu Sue Ryder jest pod telefonem, jakby si¢ co$
dziato. Na szczg$cie prawie nie korzystam z tej opcji - pani Basia glaszcze synéw po glowie. Najpierw
jednego. Dwa kroki do drugiego t6zka i pieszczoty drugiego.

- A wie pani, oni tez rozrabia¢ potrafig. Oj 1 to bardzo. Byt taki czas, ze przestawili sobie noc i dzien. Spali
za dnia, a ze zmrokiem zaczynato si¢ buszowanie. Musieliémy to opanowac, bo zy¢ si¢ nie dato.

- Jak si¢ z nimi porozumiec, jak do nich dotrze¢ - pani Basia wie, czuje, nauczyla si¢ siddmym zmystem to
robi¢.- Pamigtam jak Piotru$ szalal, wyrywal sobie rurke, ciagle si¢ krecil. Lekarze mowili, ze jest
nadpobudliwy. Dopiero jeden z laryngologdw przyjrzat si¢ doktadnie dziecku i stwierdzit, ze to zadna
nadpobudliwo$é. Wokot otworu w krtani zrobita mu si¢ ziarnina, ktora zarastata otwor i powietrze nie
dochodzito. Chtopak si¢ dusit. Wycieli to, co utrudniato oddychanie i1 Piotr zaczat normalnie oddychac. -
Teraz juz wiem, na co uwazac. Jak ich odgadna¢... Nauczytam sie.
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