Nesmi snist nic, co si hepfinese z domova v krabickach,
ani ochutnat malicky kousicek susenky od kamarada.
Cokoli ze svych zasob nedoji, musite vratit rodicim. Setkali
jste se uz ve své materské skole s takovym ditétem?
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ento prisny jidelni rezim maji

fenylketonurici, déti a dospé-

I trpici vzacnym dédicnym

onemocnénim metabolismu.
Navzdory prisnosti diety ale z pohledu
matefské Skoly neni divod k obavam.
V ¢em onemocnéni fenylketonurie

(zkracené PKU) spociva? Pacientim
nefunguje enzym, ktery u zdravych lidi

jen asi jedno z 9000 déti. Pravé proto
se oznaduje jako tzv. vzacné metabo-
lické onemocnéni. V soucasnosti Zije
v Cesku kolem 800 téchto pacientd.
Je tfeba zdliraznit, Ze pokud se fe-

nylketonurie zachyti v¢as, je vyvoj ditéte

normalni a nijak se neodliSuje od jeho
vrstevnikd. Omezuje nicméné bézny
zpUsob Zivota, osobni aktivity a

Fenylketonurie se vyskytuje u jednoho

z 9000 déti.

odbourava ¢ast bilkovin - aminokyseli-
nu fenylalanin. Bez IéCby se fenylalanin
hromadiv téle a
. Pokud by se fenylketonurie

véas nediagnostikovala, doslo by k téz-
ké mentalni retardaci.

Fenylketonurie proto pacientim
nedovoluje jist normalné, kdykoliv
a v jakémkoliv mnoZstvi. Rodi se s ni
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.V tomto ohledu hraje pravé
matefska Skola velmi dllezitou roli.

Dieta na cely zivot

Fenylketonurii nelze vylécit. Jedinou
moznou IéCbou je striktni celoZivotni

nizkobilkovinna dieta, v niz pfevazu-

ji )
doplnéna o aminokyselinové pripravky
,0CiSténé“ o fenylalanin.

Déti ani dospéli s fenylketonurii ne-
sméji vétsinu béznych potravin, napfi-
klad pec¢ivo, mouku, mléko, maso, syry,
téstoviny, vejce, lusténiny, a to malo,
co z béznych potravin sméji (v podstaté
jen nékteré druhy ovoce a zeleniny), se
musi a zapo-
¢itat do stanoveného denniho pfijmu
bilkovin. Pro predstavu: denni pfijem
bilkovin z ,normalniho“ jidla u tfiletého
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ditéte s fenylketonurii se mlize pohy-
bovat zhruba kolem péti gramd, byt je
toto ¢islo individualni a podminuje ho
fada faktorq.

Doslova kazdé sousto v ramci dne
musi byt tedy naplanovano, aby soucet
prijatych bilkovin za den odpovidal
stanovenému mnozstvi. Nesmi byt
vySSi, ale ani nizsi. Jen tézko si rodic Gi
pedagog ,normalniho“ ditéte dokaze
predstavit, co tato dieta - mimo-
chodem jedna z nejstriktnéjsich na
svété vlbec - znamena pro kazdo-
denni Zivot. Pocitat, vazit, kontinualné
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revidovat jidelnicek, podavat (a ¢asto
nutit) ditéti aminokyselinové priprav-
Ky v pravidelnych intervalech, mit
prehled i o kalorickém pfijmu,
samoziejmé hlidat, Ze nékde

néco tajné neuji, odebirat z prstu
krev na analyzu, jestli je hladina
fenylalaninu v poradku, jezdit do
metabolického centra na kont-
roly... Navic télo neni stroj, takze

i pfi dodrZeni véech pravidel se
muUZe stat, Ze se hladina fenylalani-
nu zvysi - a stane se to i pfi jakékoli
nemoci ¢i nachlazeni.

HYGIENA A STRAvovANi_

KaZdé poruseni diety je nevratné - jed-
no kousnuti do Sunky nelze jednoduse
»vynulovat dalsim tydnem bez bilkovin.
Jakékoli uklouznuti je nebezpecné,
protoZe hladina fenylalaninu vyleti
mimo stanovené hranice a ohrozi mo-
zek a zdravy vyvoj ditéte.

Pro zajimavost, také u dospélych
pfi nedodrZovani diety nastupuji vazné
potize jako deprese, vypadky paméti,
epileptické zachvaty, Uzkosti a dalsi.

Konkrétni dopady do praxe
materské Skoly

Dobrou zpravou je, Ze déti s fenylketo-
nurii jsou zpravidla uz od nejutlejSino
véku rodici a |ékafi trénované v tom, Ze
sméji pouze viastni predem pripra-
vene jidlo. Podrobna informovanost
samotného ditéte odpovidajici jeho
mentalni Grovni je nezbytna, aby po-
chopilo, pro¢ jsou jeho omezeni Zivotné
dulezita, ackoli se mu mlZe zdat, ze mu
prece nic neni. MUZete si byt proto jisti,
Ze vam rodina ditéte s fenylketonurii
poskytne maximalni souéinnost, aby
jeho dieta byla i v materské Skole pod
kontrolou.

Konkrétni disledky pro Skolu, at
uz materskou Ci posléze zakladni,
spocivaji v prvni radé v tom, Ze musi
vytvorit podminky pro vlastni stra-
vovani ditéte. Rodice ditéte s fenylke-
tonurii informuji zastupce materské
Skoly jiz pfed jeho nastupem o dieté
a specialnich pozadavcich. Idealni je,

Fenylketonurii odhali
novorozenecky screening,
vyhledavajici zavazné
choroby v ¢asném stadiu, aby se
diagnostikovaly a IéCily dfive, nez
zpUsobi nevratné poskozeni zdravi.
Hned v porodnici se z patiCky
odebira tzv. sucha kapka, ktera
se nasledné analyzuje
v laboratofi.
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kdyZ spolu mohou podrobné probrat
vSechny aspekty stravovaciho rezimu,
aby nasledné nedochazelo k nejistotam
¢i pochybenim.

Kazdodenni praxe

Jak potom vypada stravovani v pribéhu
dne v materské Skole? Dité prichazi do
materské Skoly

. Mélo by mit proto k dispo-
zici lednici pro uloZeni jidla a idealné
mikrovinnou troubu pro ohrati obéda.
Zde se rodice v praxi ¢asto setkavaji
s argumentem ze strany Skoly (a nékdy
i zfizovatele), Ze by tento poZzadavek
rada splnila, ale Ze jeho realizaci brani
hygienické normy a predpisy.

Toto tvrzeni neni ovSem legisla-
tivné podloZené. Vyhlaska o Skolnim
stravovani ani hygienické predpisy tuto
situaci nijak nefresi a ani neupravuji,
naopak existuje stanovisko hlavniho
hygienika, které konstatuje, ze
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Jednotlivé porce rodic¢ Citelné oznadi,
aby pedagogové/vychovatelé veédéli,
které jidlo kdy ditéti podat. Dité by mélo
jidlo vzdy dostat tak,

- at uzZ jde o obéd ¢i
svaciny. Jist mdZe dité bud' z vlastniho
nadobi, anebo z erarniho - zde nejsou
Zadna omezeni. Je dllezité, aby ucitelé
pohlidali, Ze dité jidlo nEkam neschova
nebo neda kousnout kamaradovi.

Zcela zasadni je v prabéhu ce-
Iého pobytu ditéte s fenylketonurii

ci - velice ¢asto z oblasti psychologic-
ko-psychiatrické, coZ u ditéte vede ke
vzniku pocitu ménécennosti, izolace,
frustrace, a k témto problémim se
muZe pfidruzit i psychicka labilita.
Nasledné mze dojit k porucham po-
zornosti ¢i ADHD, v téZSich pfipadech
pak k depresim, obsedantné kompul-
zivni poruse a vyjimecéné i sebevra-
Zednym sklontm. Pfipadna poruseni
diety tak ve finale ovliviuji i samotného
pedagoga.

Urcité se stane, Ze dité nékterou
porci nedoji. VSechny

, hic nezahazovat, ale vratit do
krabiGek a odevzdat pfi odchodu rodici
k prevazeni a zapocitani.

Samostatnou kapitolou je podavani
specialnich aminokyselinovych pfi-
pravk(. Zatimco dfive je pedagogové
¢asto museli pfimo v materské Skole
pripravovat z prasku, dnes se vétsSinou
setkaji spiSe s ,
ktera dité musi vypit po jidle - pouze
mu pfipravek podle instrukci rodicd
podaji a zkontroluji, Ze jej opravdu
cely vypilo. Aminokyselinové pripravky
nejsou jen néjakym dopliikem, ale ne-
zbytnou soucasti diety zajistujici zdravy
vyvoj ditéte!

Naroky na inkluzi

Na cesté k pInohodnotnému zapojeni
ditéte s fenylketonurii do béhu ma-
terské Skoly mohou nastat nékteré
prekazky, které vSak lze pomérné
snadno prekonat.

Kazdé poruseni diety je nevratné a ohroZuje mozek

a zdravy vyvoj ditéte.

v materské skole hlidat, aby neochut-
nalo byt jedinym soustem jakékoli jidlo
kromé toho svého. A kdyZ se to stane?
Klicové je rodi¢dm tuto

, aby mohli informovat
Iékafe-specialistu a vhodné zvolit dalsi
postup. Pokud jsou totiz poruseni opa-
kovand, dochazi ke vzniku komplika-

Problém mUzZe nastat predevSim
v ramci zaclenovani do kolektivu, kdy
se dité mlze stat tercem posméchu
a Sikany kvuli odliSné stravé nebo kvl
svym aminokyselinovym pfipravkiim
nevalné viné i chuti. Zde je namisté

s vysvétle-
nim, pro¢ ma dité odliSné jidlo a jak
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by mu mohlo ublizit, pokud by snédlo
néco jiného. V dnesni dobé se u déti
setkavame s vice rliznymi alergiemi,
dietami a zplsoby stravovani nez
drive, coZ situaci fenylketonurik( mirné
usnadnuje.

Dulezité také je, aby pedagog
v Zadném pfipadé nizkobilkovinnou
dietu ditéte s fenylketonurii nebagate-
lizoval, nebo dokonce

vétami typu ,Jen
si vezmi, pro jednou se nic nestane®,
nebo ,Ochutnej, pfece jsi chlap, ktery to
zvladne®“.

Pro dité s fenylketonurii pfedstavuje
problém jakakoliv mimoskolni akce.
NemdUze jet bez omezeni na Skolni vylet
¢i Skolku v pfirodé€, kde neni pfitomen
jeho rodi¢, ktery by zajistil pfipravu
velmi naro¢né stravy. To samoziejmé

korun, litr PKU mléka vyjde na
125 korun... Pro vétSinu
rodin je velkou vyzvou
vyzivu fenylketonu-
rika Citajici mnoho
tisic korun mésicné
utahnout. To mlze
ovlivnit i finanéni
moznosti rodiny,
pokud jde o nece-
kané Ci nastavbové
naklady spojené
s aktivitami materské
Skoly.

Opét proto do-
porucujeme jakékoli

pozadavky na vySsi vydaje

a pripadné vymyslet schidné
individualni feSeni.

Vérte, Ze rodice fenylketonurik(i vam vzdy
poskythou maximalni soucinnost.

V Gzké spolupraci s materskou Skolou,
jejim vedenim a pedagogy ale mohou
vSe naplanovat a vymyslet tak, aby se
navzdory onemocnéni dité akci zG¢ast-
nit mohlo.

Lécha a finance

Pro doplnéni celého kontextu je tfeba
uvést, Ze |1éCba fenylketonurie je pro
rodinu ditéte

. Zdravotni pojistovny totiZ hradi
jen polovinu &by, aminokyselinové
pfipravky. Druhou polovinu IéCby, nizko-
bilkovinnou dietu, az na zanedbatelné
prispévky z fond( prevence nehradi,
tu musi rodice déti platit z vlastnich
prostredkd.

V zahranici je pfitom bézné, ze
zakladni nizkobilkovinné potraviny
jsou hrazeny z verejného zdravotniho
pojisténi.

Pro predstavu: kilo nizkobilkovinné
mouky stoji kolem 220 korun, pul
kila nizkobilkovinné ryze kolem 190
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Zaverem

Pacienty
s fenylketonurii a jinymi
dédiénymi metabolickymi
poruchami v Cesku sdruzuje
Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP
( )3
Kromé toho, Ze sdruzeni haji zajmy a prava
pacientd, jim pomaha Zit co nejkvalitnéjsi
Zivot. Napriklad zajistuje nakladné analyzy
fenylalaninu v potravinach, podporuje
pacienty a jejich rodiny ve vSech
ohledech, organizuje pravidelna
setkani, vzdélavaci akce
a kurzy vareni.

tim, Ze se zaméfi na aktivity vedouci ke
, tj. zaméri

se na oblasti, v nichz je dité Uspésné.

Uzké oteviena spoluprace Skoly
a rodicl, vzajemna informovanost
a duvéra, zajem pedagogl a Skoly
o0 zdravotni stav ditéte, maximalni
snaha o vytvoreni pocitu sounalezitosti
s kolektivem a

Je skvélé, Ze diky celoZivotni dieté mo-

hou lidé s fenylketonurii vést relativné
plnohodnotny Zivot. Neznamena to vsak,
Ze je jejich kazdodenni reZim snadny.
Jako ve VétSiné véci jsou omezeni
plynouci z tohoto onemocnéni hire
snasenda détmi. Materska Skola je jed-
nim z prvnich mist, kde si uvédomi svou
odliSnost, to, Ze je néco jinak. Pedago-
gové mohou ditéti pomoci mimo jiné

by mély byt zaklady, na nichz
bude maly pacient s fenylketonurii
stavét svlj pozitivni pfistup k naroéné
IéCbé, ktera ho bude provazet celym
Zivotem.

Autorka je ¢lenkou vyboru Narodniho
sdruZeni PKU a jinych dédi¢nych
metabolickych poruch, z. s.

Informujte rodice s dostateénym predstihem, pokud planujete v materské
Skole jakékoli aktivity spojené s jidlem, at uz tfeba spole¢né vareni, nebo
détskou oslavu. Ackoli je to narocné, vzdy se najde zpUsob, jak ditéti

s fenylketonurii pfipravit podobné jidlo, jako maji ostatni, splfujici jeho limity.
Rodice fenylketonurikd dokazou byt velmi kreativni, co se pripravy jidla ze
specialnich nizkobilkovinnych surovin tyée. Spole¢ny cil materské Skoly a rodiny
je jasny - Stastné dité, které se kvili svému onemocnéni neciti odstréené,

diskriminované a osamélé.
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