£o6dz, 17 X1 2016

Szanowny Pan Marek Michalak

Biuro Rzecznika Praw DZ’CC\:

WELYNELC Rzecznik Praw Dziecka
< | i

v | 2016 -11- 18 : Ul Przemystowa 30/3
| 00-450 Warszawa

Dekretacja ]

Prosba o podjecie czynnosei w sprawie dzieci. chorych na fenyloketonurie

Majac na uwadze zdrowie i dobrostan polskich dzieci chorych na fenyloketonurie
zwracamy sie z gorgeg prosba o objecie refundacjg preparatu PKU Gel firmy Vitaflo,
przeznaczonego dla dzieci chorych na t¢ nieuleczalng chorobe metaboliczng w wieku od 6
miesiecy do dziesieciu lat.

Dwa lata temu przygotowalismy w tej sprawie petycje, pod ktéra podpisaty sie tysigce
Polakéw — rodzicdw 1 bliskich cierpigeych dzieci oraz obywateli pragnacych polepszenia
dramatycznej sytuacji majmlodszych chorych. Zalaczajage kopie petycji do niniejszego
wniosku pragniemy przypomnieé, ze oryginat wraz z listami poparcia znajduje sig obecnie w
Ministerstwie Zdrowia.

W marcu 2015 roku uzyskaliSmy z Ministerstwa odpowiedz, w ktorej zwrocone nam
uwage, ze firma Vitaflo nie rozpoczela staran o refundacj¢ wyzej wymienionego preparatu
biatkozastepczego. W ostatnich dniach dowiedzieliSmy si¢, ze w tej chwili starania o
uzyskanie refundacji PKU Gelu sg w toku, zatem pozwalamy sobie przypomnieé, jak bardzo
potrzebny jest to preparat.

Niestety, w Polsce nie wszyscy mali pacjenci cierpigey na fenyloketonurie sg we
wiadciwy sposob zabezpieczeni. Szczegélnie trudna jest sytnacja niemowlat, dla ktérych
przeznaczono jedynie preparaty w formie plynu, ktérego starsze niemowle musi wypi¢ okolo
pdt litra. Najpopularniejszy z obecnie refundowanych preparatéw zawiera jedynie 1.3 gramy
biatka w 100 militrach napoju, zatem, aby dostarczyé 10 graméw biatka, nalezy podad
dziecku az 769 mililitréw preparatul W zalgczonej petycji wyjasnialam, ze jest to niemozliwe

do zrealizowania, a dieta jest przesirzegana tylko na papierze. W rezultacie wiele dzieci ma -




diugotrwale podwyzszone stezenia fenyloalaniny we krwi, co negatywnie odbija si¢ na ich
rOZWojl.

I chod w tej chwili nie znamy juz spektakulaxlnych przypadkéw giebokiego uposledzenia
dzieci, to — jak tatwo zweryfikowaé w rozmowie z rodzicami — powszechne wsréd maluchow
z fenyloketonurig sg zaburzenia odzywiania, problemy z zachowaniem, deficyty koncentracii
i uwagi, zaburzenia integracji sensorycznej, stany depresyjne, problemy w kontaktach
spolecznych 1 wreszcie — catoSciowe zaburzenia rozwoju. Przykltadem tego jest nasz starszy
syn, w kiérego interesie dwa lata temu przygotowaliSmy petycje, ktéra spotkata si¢ z
odmowa urzednikéw Ministersiwa Zdrowia. Skutkiem tego, Ze nie byl w stanie wypijac
olbrzymich ilo$ci preparatu w calofci, sg zdiagnozowane po trzecim roku Zycia
zaburzenia odzywiania oraz calosciowe zaburzenia rozweju. Syn potrzebuje
specjalistycznej terapii w ramach wczesnego wspemagania rozwoju oraz orzeczeria o
poirzebie ksztalcenia specjalnego.

Wyjatkowosé preparatu PKU Gel polega na tym, ze aby podaé choremu dziecka 10
gramoéw biatka, wystarczy rozpuéceié jedna, 24 gramows saszetke preparatu w dwoch lyzkach
wody, co pozwala na uzyskanie preparatu o konsystencji kleiku 1 masie ok. 45 graméw.

Zapewnia to nieporéwnywalng z innymi preparatami fatwos¢ podania — 4 czy 5 lyzek
zamiast kilkuset mililitréw plynu wystarczy, aby chore dzieci mialy duzo wigkszg szansg na
prawidiowy rozwdj.

Zwracamy sie do Panstwa takze dlatego, Ze nasze mlodsze dziecko, rowniez chore na

fenyloketonurie, jest niemowleciem, ktére jnz w tei chwili nie jest w stanie wypijaé

pieciu butli z preparatem na dobe — a z kazdym miesiacem bedzie ich wiecej. Za kilka

tygodni nasz mlodszy syn skonczy pél rokuw, i wéwcezas méstby spozywaé PKU Gel,

gdyby ten preparat zostal objety refundacia.

Goraco prosimy, aby od roku 2017 mial taka mozliwosé i nie musial powielaé tragicznej
historii swojego starszego brata, ktory musi by¢ poddawany intensywnej i wielokierunkowej
terapii.

Bedziemy wdzieczni za mozliwod$é spotkania sig z przedstawicielami Ministerstwa
Zdrowia w celu szczegolowego przedstawienia potrzeby objecia refundacja opisanego wyzej

preparatu. Z wielka nadzieja czekamy na odpowiedZ na nasze pismo.

7. wyrazami szacunku,




. Lodz, 1 wrzednia 2014 ¢
Skladajacy petycje:

Szanowny Pan Bartosz Arlukowicz
Minister Zdrowia

- ul, Miodowa 15

00-952 Warszawa

. PETYCJA RN o N
_ w sprawie poparcia wprowadzenia refundacji produktéw PKU Squeezie i PKU Gel dla
dzieci chorych na fenyloketonurie

Szanowny Panie Ministrze,

W imienin wlasnym oraz oséb, ktére . zdecydowaly sie p(;przeé nini¢jszg petycje, wskazanych na
zalgczonych do niej listach poparcia petycji, a takZe w imienin innych osdb popierajacych nasze
dziafania lub solidaryzujacych si¢ z nimi, ktérym nie s obojgtne los i sytuacja polskich dzieci chorych
na fenyloketonuri¢. oraz w interesie publicznym , skladamy, niniejsza. petycje, ktéra ma na celu
przyczynienic si¢ do poprawy sytuacii tych dzieci,

Petycja ta skladana jest w.oparciu o art. 63 Konstytucji Rzeczypospolite] Polskiej, zgodnie
z ktorym ,Kazdy ma prawo skladac petycfe, wnioski i skargi w interesie publiczizym, wiasnym lub
innej osoby za jej zgodg do organdw wladzy publicznej oraz de organizacyi i instytucji spolecznych w
2wigzku z wykonywarymi przez nie zadaniami zieconymi = zakresu administracyi publicznej. Tryb
rozpatrywania petycfi, wrioskow, i skarg okregla ustawa” oraz na podstawie art. 221 Kodeksu
postgpowania administracyinego: ,.§ 1. Zagwarantowane kazdemu w Konstytucji Rzeczypospolitej
Polskiej prawo skiadania. petycji, skarg i wnioskow do organéw panstwowych, organdw jednostek
samorzqche terytorialnego, organdw samorzqdowych jednostek organizacyjnych oraz do orgawizacyi
1 Instytucyi spolecznych realizowane jest na zasadach okreslonych przepisami niniejszego dzialy.
§ 3. Petycje, skargi i wnioski mozna skiadac w interesie publicznym, wlasnym hub innej osoby za jej
zgodyg”.

Zwracamy si¢ do Pana Ministra z prosba o wprowadzenie, takich rozwiaza W systemie ochrony
zdrowia w Polsce, ktére poprawia sytuacje i terapie dzieci chorych na fenyloketonurie,




w szozegblnodei poprzez objgeie refundacja dla ww. dzieci, kiére sa chore na fenyloketonurig,
preparatéw PKU Squeezie oraz PKU Gel firmy Vitaflo, przeznaczonych dla dzieci w wiekin od
6 miesigey do 10 Iat, PonizZej zostala uzasadniona ta prodba. ‘ ’

Fenyloketonuria (PKU)} jest nienleczalng, cigzkg chorobg metabolicena. W wymiku mutacji
genetycznej organizm nié ‘metabolizije jednego z aminokwasow bialka — fenyloalaniny. Toksyczna
fenyloalanina gromadzi si¢ we krwi, powodujac nieodwracalne uszkodzenie modzgu 1 uldadu
nerwowego, a w rezuliacie -- glebokie uposledzenie umyslowe i fizyezme.

Aby do tego nie dopuscié, stosuje sie restrykeyjng diete ubogofenyloalaninows. Chory nie moze
jegé- natiralnego biatka, w jego diecie zakazane s3 podstawowe produkty Zywnosciowe, np. chleb
i produkty mgezne, zboza, kasze, ryz, makarony, jajka, mleko i wszystkie produkty mleczne, rosliny
straczkowe, orzechy, ryby, mieso, kakao itp. Zastepuje sig je bawdzo kosztowna, specjalistyczna
zywnoécig, ktéra w Poisce w przemwlenst\me do wigkszosci krajow Unii Buropejskiej, nie jest
refundowana. . b : S : :

Podstawa diety chorych dzieci jest specjalistyczny preparat, kiory musi pokry¢ okolo 80%
zapotrzebhowania na biatko w diecie” dziecka.Aby tego ‘dokonaé, nalezy go podaé w olbrzymich
ilosciach — np. starsze miemowle wypija dobowo ok. pol litta samego preparatu. Dieta musi by¢
uzupelniona pokanhern matki hib mlekiem modyfikowanym oraz positkami statymi odpowiednimi dla
wieku. , e . o i

-Podawanie dostepnych w-tej-chwill preparatéw. PKU z koniecznosci odbija si¢ negatywnie na
przyzwyczajeniach Zywieniowych dziecka i kioci z aktualnymi zaleceniami dotyczacymi Zywienia
niemowlat i malych dzieci. Nie mogac pozosta¢ w zgodzie ze standardami Zywieniowymi, rodzice
chorych dzieci sa zmuszani do uwlaczajacych praktyk, polegajacych na wmuszaniu dziecku
preparatow sila, odwracaniu® ich uwagi, karmienia w czasie snu czy poda,wama preparatow kosztem

posﬂkow I

Od-pierwszej porgji preparafi, ktéra dziecko wypija natychmiast po otwarcin ociu, az po ostatnia,
podawang cz¢sto przez sen, Zycie malucha 1 jego rodziny kreci sie wokét butelki — pierwszej, drugiej,
trzeciej, czwartej... Zapchané preparatem dziecko odmawia jedzenia posilkéw, co moze skutkowaé
nie tylko zaburzeniami odzywiania (w ~skrajnych przypadkach koniecznodcig odzywiania
pozajelitowego), ale takZe chorobami pkynqcymz z mapemowartosmowej diety. Ich diagnozowanic
i leczenié dodatkowo obcigza NFZ. - :

Pierwsze trzy lata Zycia dziecka sg kluczowe dla jego rozwoju i nawykéw. Niestety, nie majac
Wybo‘m, rodzice spedzajg je z dziedmi przede wszystkim w domu, 2 zamiast swobodnych zabaw
i spaceréw, w kazdej chwili oferujac im butelke z preparatem.




Konieczno$é podania driecku olbrzymich ilosci-lekn .w wielu przypadkach implikuje decyzje
matek o niepowracaniu do pracy zawodowej i catkowitym po$wigeeniu si¢ prowadzeniu diety. Trudno
si¢ dziwi¢, skoro podawania preparatn odmawiaja pracownicy zlobkéw czy przedszkoli, a zeby

zapewni¢ bezpieczne stezenic fenyloalaniny, codzienna poreja musi byé spozyta w calosei.

Z opisanymi wyzg] problemami Europa uporala si¢ dawno temu, wprowadzajac odpowiednia
refundacje nowej generacji produktow. Wskazany preparat PKU . Squeezie, kidry zawiera ekwiwalent
10g bialka w jednej, 85g saszetee; oraz PKU-Gel, ktéry pozwala rozpusci¢ t¢ sama ilos¢ biatka
w zaledwie 30ml wody. Dzigki czemu duZo latwiej i sprawniej jest podaé te, preparaty chorym
dzieciom, co zwicksza szans¢ na zapewnienie dostarczenia odpowiednich substancji w wystarczajacej
iloéei do mlodego organizmu. Co wiecsj, mozna je podaé niemowletom juz po ukoficzeniu szdstego
migsiaca Zycia.

Zapewnienie niemowlgtom. i matym dzieciom dostgpu do tych preparatéw PKU nie jest aktem
dobroczynnosci, lecz inwestycja w przyszlych, dorostych obywateli.

Infekcja, zgbkowanie, goraczka, upal, zly nastrdj... -~ wszystko to, co sprawia, e dziecko
chwilowo traci apetyt i1 odmawia wypicia w calodci olbrzymiej porcji preparatn —~ skutkuje
natychmiastowym wzrostemn stgZenia toksycznej fenyloalaniny we krwi chorégo. Bywa, z¢
niebezpieczne poziomy utrzymujg sig tygodnmiami, co moze prowadzi¢ do nieodwracalnego

uszkodzenia mozgu.

Tymczasem restrykeyjne przestrzeganie diety PKU gwarantuje prawidlowy rozwdj umyslowy
i fizyczny. Zapewniajac nam mozliwoéé zrealizowania zalecen lekamzy i dietetykodw, Panstwo Polskie
inwestuje w miodego obywatela — przyszlego konsumenta i pracownika. Czy musimy dodawag, ze jest
to bardzigj oplacalne niz koniecznos$¢ utrzymania wymagajacego specjalistycznej opieki chorego,
u ktérego w wyniku wysokich pozioméw fenyloalaniny doszlo do glebokiego uposledzenia? Bardziej
oplacalne niz leczenie skutkéw niedoborowej diety 1 zaburzen odzywiania, powszechnych u malych
dzieci, zmuszonych do codziennego zazywania olbrzymich porcji preparatu PKU?

Trzeba tez pamigtad, z¢ dztecko majace dostgp do PKU Squeezie i PKU Gel nie musi dodatkowo
zazywaé Srodkow objetych w tej chwili refundacjy. Tym samym, dieta prowadzona w oparciu o te
preparaty nie generuje dodatkowych kosztdw, a przynosi same korzysci.

Na koniec pozwalamy sobie dodaé, ze — w przeciwichstwie do wigkszosci krajéw Europy — Polska
nie refunduje podstawowych produktéw zywieniowych w diecie PKU. Kilogram chleba PKU kosztuje
minimum 20 PLN a litr pozbawionego fenyloalaniny mleka Pro zero 33 PLN. Codzienny chleb

(%]




1 mleko to ponad 50 PLN. Rodzice chorych dzieci na fenyloketonurie biorg te koszty na sighie i1 robig
wszystko aby wykarmié chore dzieci i zapewmr: im pramd%owy rozwdj.

Jesti w tym przypadku nie mozeniy-liczyé na Pafistwo Polskie, prosimy choé o t¢ clenientarng
pomoc, jaka jest zapewnienie mozliwosci wybéru odpowiédriego’ dla naszych dzieci preparaty PKU
wskazanych tej petycji — a to zapewni ich postulowana refundacja.

Zalaézamy rowniez listy poparcia petycji, w ktérej podpisane tam osoby wymazily wsparcie dla
przedstawionej tresci patycji i podpisaly sie-pod nia, tak, aby rowniez -pokazaé, ze przedmiotowa
sprawajest wazma dla bardzo wielu 056b. Skladamy przy tym listy poparcia petyc_u zbierane w wersji
papierowej (tradycyinej) oraz dodatkowo za posrednictwem Internetu. - :

Prosimy o przeslanic nam informacji, na wskazany na wstepie adres, w zakresie sposobu
zalatwienia przez Ministra Zdrowia sprawy naszej petycji oraz wnioskowanych w jej ramach zmian

1

w systemie ochrony zdrowia 1 objecia refundacja wymlemonych produltow. -
W interesie i w imieniu dzieci chorych na fenyloketonurie oraz ich rodzicéw lub innych oséb

popierajacych niniejsza petycije; a takze majap na wzgledzie interes pnbhczny sktadamy pmedmlotowy
dokumen. : ' e

Zalzﬁ:mk — listy poparcia peryci,




