W Polsce jest okoto 150 dzieci z mukopolisacharydoza. Dwoje trafito sie rodzinie Jachimczykdéw z Chrésciny Nyskiej.
Ostatniej nocy lekarze pozwolili matce zostac przy Izie do pétnocy. Rozmawiaty. Iza wiedziata, ze jej choroba jest
nieuleczalna. - Ona bardzo duzo wiedziata o $mierci - opowiada jej matka. - Wiedziata, ze umrze, ale myslata, ze to
jeszcze nie teraz. Chciata zyc¢.

O potnocy przyszta lekarka i kazata matce i$¢ spac, zeby miata jeszcze sity na nastepny dzien. Rano zawotat jg
ordynator i powiedziat, ze szanse na sukces to zaledwie 20 procent. - 1za nigdy w zyciu sie nie skarzyta, ale
wiedziatam, ze sie meczy. Chciatam, zeby smier¢, jesli juz musi do niej przyj$¢, zastala jg $pigcg. Nieswiadomg -
opowiada matka i ptacze.

| tak sie stato. Operacja wszczepienia sztucznej zastawki w sercu sie nie udata. Wieczorem lza juz nie zyla. Nie
obudzita sie.

Zostala po niej szkolna legitymacja. Twarz drobnej dziewczynki na fotografii. | zeszycik z notatkami, jakie sobie robita
w szpitalu.

- Przyjechatam do niej kiedys i patrze, ze nogi bidulce tak spuchty, ze sie w papciach nie mieszczg. Posztam do
miasta kupi¢ nowe, kilka numeréw za duze. Wrdcitam i widze, ze sobie cos pisze. Co tam piszesz, céreczko? - Nie
chce pokazaé, bo sie bedziesz gniewac. Ale pokazata. Dzieciece, niezdarne literki: "26 pazdziernika 2001 roku.
Bardzo sie martwie o mojg rodzine, jak sobie dadzg rade, i zeby ciotka Janka pomogta mamie.

Niedtugo skonczy sie ten dzien i bedzie noc. Martwie sie, ze mama nie bedzie mogta zasngé, bo sie bedzie martwi¢,
skad wzig¢ pienigdze. Ja juz nie moge na to patrzyé¢, ze przeze mnie cierpi cata rodzina. Boje sie, ze bedzie operacja,
ze sie nie uda, ze starania rodzicéw péjdg na marne i ze tylko narobie im wiecej cierpienia niz radosci. Jesli mamo
przeczytasz to, chce, zebyscie wiedzieli, ze nikogo jak Was nie kochatam na tym swiecie. Wasza kochajgca lzunia”.

Przyzwyczajeni do $mierci

Iza umarta, majgc 15 lat. Od 5. roku jej zycia przez 7 lat lekarze z roznych osrodkéw prébowali zdiagnozowaé
przyczyny jej fizycznej utomnosci, niskiego wzrostu, "kurzej” piersi, szmeréw w sercu i stopniowo narastajgcych
problemoéw z chodzeniem. Od IV klasy podstawéwki mama nosita jej teczke do szkoty, bo skrzywiony kregostup
bardzo bolat.

Potem ze spaceréw rodzinnych musiata wraca¢ w dzieciecym wozku mtodszej siostry, bo sit brakowato. Do
gimnazjum juz nie poszia, to nauczyciele zaczeli przychodzi¢ do niej na lekcje indywidualnego nauczania. Poza
domem zaczefa jezdzi¢ na wozku.

Kiedy miata 13 lat, z Centrum Zdrowia Dziecka przyszedt list jak wyrok $mierci. Diagnoza rzadkiej choroby:
mukopolisacharydoza. Niedobd6r enzymu odpowiadajgcego za rozktadanie cukru w organizmie. Cukier coraz bardziej
odktadat sie w sercu, w stawach, w drogach oddechowych. Ostabienie organizmu byto takie, Ze |za nie poradzita
sobie z przeziebieniem. Lekarze bezskutecznie probowali operowaé uszkodzong zastawke w sercu. Najstarsze w
Polsce dziecko chore na mukopolisacharydoze ma 19 lat, w Rosji - 25. Z reguty umierajg majac lat kilkanascie.

Kiedy przyszedt z Centrum Zdrowia Dziecka ten list z wyrokiem, Pawet miat 6 lat i juz zaczynaty sie u niego podobne
objawy jak u starszej siostry. Patrzyt na jej umieranie. Przyzwyczait sie do stéw o smierci, ktéra na niego czyha. Dzi$§
ma 13 lat i 142 centymetry wzrostu. Jest z nich dumny, bo lekarze mowili, ze zatrzyma sie na 135. Uszkodzone dwie
zastawki w sercu, przykurcze stawdéw, wykrzywione nogi.

Od smierci Izy mama walczy z jego chorobg samotnie. Ma w domu rowerek, materac do rehabilitacji, ksigzeczke ze
specjalnymi ¢wiczeniami. Wozi go samochodem znajomych do lekarza za kazdym razem, jak zemdleje, straci
przytomnosé, bo sie np. przewrdcit. A lekarze czasem nawet nie wiedzg, co to jest mukopolisacharydoza. Dla Pawta
wazne jest, zeby miat duzo ruchu, zeby byt aktywny, sprawny, jak najdtuze;.

- Jak bede biegat, to wyzdrowieje - powtarza z dzieciecym uporem i buntem. | biega za pitkg po podwdrzu miedzy
szarymi blokami. Biega z coraz mtodszymi od siebie, bo ze starszymi nie daje rady. Oni rosnag, stajg sie silniejsi,
szybsi.

- Ja tez jestem szybki - burczy chtopak, chowajgc twarz w poduszke. A mama martwi sie, jak styszy jego ciezkie kroki
na schodach, gdy wraca z podworza.

- Powiedziat mi kiedys: Jak sie widze w lustrze, to sie czuje chory. A jak biegam z chtopakami, to sie czuje zdrowy -
opowiada matka.

Moim obowigzkiem jest walczyé

Latem tego roku zadzwonili do nich ze Stowarzyszenia Chorych na Mukopolisacharydoze. Zaprosili na specjalny
turnus rehabilitacyjny z konferencjg naukowg do osrodka wypoczynkowego w Koszeldwce za Warszawg. Rodzinie z
Chrosciny Nyskiej (on pracuje w spofce ogrodniczej i bierze wszystkie dodatkowe roboty, ona - na emeryturze
rodzinnej, na wychowaniu jeszcze 16-letnia Anita, 12-letni Mariusz, 10-letni Stawus$ i najmiodsza, 9-letnia Mariola,
ktéra 8 lat temu przeszta operacje wyciecia raka nerki) ciezko byto wysupta¢ kilkaset ztotych, jakie trzeba byto
samemu dotozy¢ do opfaty za wyjazd.

Pojechat Pawet z matkg. On chodzit nad jezioro, pierwszy raz w zyciu ptywat na rowerze wodnym. Ona stuchata
prelekcji naukowcow, lekarzy. Lekarze z Anglii powiedzieli, ze od stycznia tego roku w Unii Europejskiej
zarejestrowany jest nowy lek. Wymyslili go Amerykanie. Nazywa sie "naglazyme” i zastepuje brakujgcy w organizmie
enzym. Z tym typem mukopolisacharydozy, ktéry stwierdzono u Pawta, mieszka w Polsce tylko troje dzieci. Narodowy



Fundusz Zdrowia nie uznat leku za refundowany. Na razie zadne z nich nie ma szans na regularne leczenie. A koszty
sg ogromne, tak wielkie, ze matka nawet nie chce tego zdradzic.

- Moim obowigzkiem jest walka o dziecko! - Romualda Jachimczyk od tej lipcowej konferencji medycznej odzyskata
odrobine nadziei. Dogadaty sie z matkg 10-letniego Marcina ze Szczecina, ze bedg walczy¢ razem. Tamci sprébujg
zainteresowac sprawg telewizje. Trzeba naciskaé na ministerstwo. Trzeba informowac ludzi, ze kto$ potrzebuje
pomocy, bo grozi mu smieré¢. Trzeba szuka¢ tych, co majg dobre serce i pomogg w leczeniu Pawetka.

- To nie jest w porzadku, ze wtadze majg pienigdze, zeby ptaci¢ po tysigc ztotych za urodzenie nowego dziecka, a nie
majg na leczenie 150 dzieci w kraju chorych na mukopolisacharydoze. Przeciez zycie jest najwazniejszym darem -
twardo mowi pani Romualda. | zaczyna swojg wedrowke po prosbie. W poniedziatek byta u wojciny w swojej gminie,
w Skoroszycach. Wyszta z obietnicg, ze wladza zobaczy, co sie da zrobi¢ dla Pawetka.

Pawetek marzy: Chce sie spotka¢ z Lukaszem Fabianskim, bramkarzem Legii Warszawa. Jeszcze lepiej bytoby
spotkac sie z Ronaldinho, ale jak pojecha¢ az do Hiszpanii? Matka marzy: Boze, nie pozwdl mi jeszcze raz przezy¢
tego, co sie stato z I1zg.

Milion za zycie

Opolski oddziat Narodowego Funduszu Zdrowia realizuje obecnie 22 indywidualne programy lekowe, w ramach
ktérych optaca rzadkie i drogie leki ratujgce zycie i zdrowie. Niektére kuracje kosztujg nawet 200 - 300 tysiecy w ciggu
roku.

Czekam na wniosek w sprawie tego chtopca - zapowiada Kazimierz tukawiecki, dyrektor oddziatu NFZ. - Naszym
zadaniem jest szukanie pieniedzy, jak do tej pory nikomu nie odmowilismy. Jesli mamy watpliwosci, wystepujemy do
krajowego konsultanta o opinie, jaka jest skutecznos¢ danego leku i czy jest on juz zaakceptowany.

Roczna kuracja lekiem naglazyme dla oséb chorych na MPS VI kosztuje ponad milion ztotych. Nie ma mowy, zeby
regionalny oddziat NFZ to sfinansowat. Tu potrzebne sg decyzje ministerialne - watpi Teresa Matulka, prezes
Stowarzyszenia Chorych na Mukopolisacharydoze i Choroby Pokrewne.

Stowarzyszenie miato juz przykre doswiadczenia. Trzy lata temu wroctawski oddziat NFZ zgodzit sie sfinansowaé
leczenie dwaojki dzieci z MSP typu I. Jak sie dowiedzieli o kosztach, wycofali sie z obietnic.

- Udato nam sie nagtosnic¢ sprawe, byty nawet o tych dzieciach programy w telewizji - opowiada Teresa Matulka. -
Dzieki sponsorom zebraliSmy pienigdze na poétroczne leczenie, a potem wystgpilismy do ministra o finansowanie
dalszej kuracji. Zgodzit sie, moze dlatego, ze przerwanie leczenia bytoby jeszcze gorsze dla ich zdrowia. Obecnie
korzysta z leku 13 dzieci z typem | i poprawa jest bardzo wyrazna. Profesor Anna Tylki-Szymanska z Centrum
Zdrowia Dziecka, ktdra nadzoruje to leczenie, wystgpita z wnioskiem do centrali NFZ o sfinansowanie leczenia dla
trojki dzieci z typem VI. Decyzji jeszcze nie ma. Na catym Swiecie dzieci z takimi chorobami sg traktowane
priorytetowo. U nas spycha sie je na margines.

Numer konta bankowego Stowarzyszenia Chorych na Mukopolisacharydoze: BPH PBK SA oddziat w Warszawie. 28
1060 0076 0000 4010 2017 9655. Z dopiskiem: leczenie Pawta Jachimczyka.
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