Dzieci, ktdre urodzity sie
jako starcy
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Trudno powiedzieé, czy Francis Scott Fitzgerald znat* chtopca,

chorego na progerie, kiedy pisat swoje stynne opowiadanie
,Ciekawy przypadek Benjamina Buttona”. Jedno jest pewne:
autorowi udato sie przekaza¢ cate spektrum emocji, odczuwanych
przez dziecko wygladajgce i czujgce sie jak prawdziwy starzec.
Dzis mowa bedzie o najwiekszej zagadce przyrody: o dzieciach,
ktére zaczynajg w przyspieszonym tempie starze¢ sie od
pierwszych lat zycia.

Progeria to rzadka choroba genetyczna, charakteryzujgca sie
zaburzeniem regeneracji DNA i mutacja genu LMNA, ktéry
odpowiada za kodowanie biatka lamina, z ktdérego stworzona jest
btona komérkowa. Chorzy przechodzg atroficzne zmiany naskérka
i tkanki podskérnej, typowe dla osob starszych. Ponadto,
szybciej skracajg sie telomery, ochraniajgce chromosomy przed
roznego rodzaju uszkodzeniami. Innymi stowy, wszystkie procesy
regeneracyjne w ciele chorych sg wielokrotnie spowolnione, co
prowadzi do katastrofalnie szybkiego starzenia ca%tego
organizmu.

Dlaczego tak sie dzieje, nauka nie wie. Genetycy wiedzag tylko,
jak przebiega ten proces. Zwykle pierwsze oznaki progeril
pojawiajag sie w wieku dwoch-trzech lat. Dzieci przestajg
rosng¢, ich skéra robi sie ciensza, marszczy sie i wysusza jak
pergamin, przesSwitujg przez nig zyty. Absolutnie wszyscy
chorzy na progerie majg nieproporcjonalnie duzg gtowe z
ogromnym czotem, mata czes¢ twarzowg i niedorozwinieta
szczeke.

Jakie jest zycie u boku takiego cztowieka opowiedziata Gtosowi
Rosji emerytka Anna Jakowlewa:

,Bytam jeszcze dzieckiem. Méj ojciec byt wojskowym i nasza
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rodzina czesto musiata sie przeprowadza¢. Byt 1952 rok.
Dopiero co przyjechalismy do nowego miejsca zamieszkania.
Zakwaterowano nas w baraku. U naszych sgsiaddéw byt bardzo
dziwny synek. Dzieci nazywaty go ,Dziadek Wania”. Wania
wygladat jak 80-letni staruszek, ale miat w rzeczywistosci 7
lat, byt moim réwiesnikiem. Czesto bawilismy sie z nim, kiedy
jego mama chodzita zatatwiacl sprawunki. Na ile pamietam,
niechetnie puszczata go do innych dzieci. Chowata go,
wstydzita sie, ze ma takiego ,potwora”, jak sama méwita.”

»Wania byt dobry. Lubilismy go i nie pozwalalismy go obrazac.
Zawsze przypominat mi postad¢ z bajki, takiego dobrego matego
gnoma, cho¢ jego wyglad byt raczej odpychajacy, niz
czarodziejski. Ale wszystkie jego braki pokrywato jego dobre
serce. Wania czesto chorowat i mégt miesigcami lezel nie
wstajgc z tdzka.”

,Pewnego razu zimg zawotalismy go, zeby pojezdzit z nami na
sankach. Wiedzielismy, ze zawsze chciat pdéjs¢ na gdrke, ale
nigdy mu nie pozwalano. Pamietam jak dzis, ze jezdzilis$my pdki
sie nie zrobi*o ciemno. A potem Wani zrobi*o sie s*abo.
Stracit przytomnos¢. Pobieglismy po pomoc, ale kiedy
zawotalismy starszych, byto juz za pdézZno. Wania nie oddychat.
Jak potem méwiono, dostat ataku serca. Cate zycie obwiniatam
sie o to, co sie wtedy zdarzyto, chociaz teraz, kiedy o tej
chorobie wiadomo juz wiecej, rozumiem, ze on 1 tak nie pozytby
dtugo. Chociaz, jesli wtedy nie zawotalibysmy go na sanki, to
przezytby jeszcze kilka lat.”

Zgodnie ze statystyka, dzieci chore na progerie dozywajg do
12-13 lat. Na Swiecie odnotowano nie wiecej niz sto przypadkéw
tej rzadkiej choroby. Progeria zmienia catkowicie zewnetrzny
wyglad cztowieka, wszyscy chorzy majg typowa ,ptasig” twarz, a
takze cierpig na chorobe wiencowg, arterioskleroze, =zanik
miesni, wypadaja im wtosy, kruszg sie paznokcie i zeby, nie
rozwijajg sie drugorzedowe cechy ptciowe. Wszystkie funkcje
organizmu sg zniwelowane, jakby dzieci chore na progerie byty
juz niedoteznymi staruszkami, ktorzy przezyli dtugie i ciezkie



zycie.

Jak im poméc? Nauka zastanawia sie nad tym pytaniem juz od
wielu lat. Nasze ciata to swego rodzaju biologiczne maszyny,
ktore psujg sie 1 z czasem przestajg dziatac¢. U jednego
nastepuje to wczesniej, u drugiego pézniej. I jes$li naukowcy
cho¢ troche przyblizg sie do rozwigzania zagadki genetycznej
usterki, wtasciwej dla progerii, to zblizg sie takze do
rozwigzania zagadki procesu starzenia sie. A wdéwczas nie tylko
chorzy na progerie, ale i wszyscy ludzie beda mogli zapomnied
o stowie ,starosc”.
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