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Dovolte nam podékovat vSem, kteri se prihldsili k odbéru nasSeho casopisu. Je to velikd diivéra,
kterd nds — tviirce tohoto casopisu — velice zavazuje. Zvldsté chceme podékovat vSem, kteri ke
sVvé prihldSce (at uZ primo v dopise nebo e-mailem) napsali pochvalu, podékovdni, prip. i sviij
prispévek. Nebylo vds mdlo a my si toho velice vdzime. V uvodu dalsiho c¢isla chceme poprosit
o vasi trpélivost, nebot neni technicky mozné vSechny doslé prispévky otisknout najednou. Ale vse
peclivé uchovdvdame a budeme se k nim postupné vracet! Zdroveri musime poZddat i o shoviva-
vost, protoZe nikdo z nds v minulosti nic podobného nedélal a tudiz se musime hodné ucit. Kaz-
dou kritiku, bude-li minéna v dobrém, rddi prijmeme a budeme se snaZit ze vSech svych sil, aby
casopis vypadal tak, jak si nasi ctendri preji. Ale i zde musime podotknout, Ze ne na kaZdého
v kaZdém cisle dojde, nebot nase ,,vékové spektrum* je velice Siroké a kaZdého pochopitelné
zajimd to, co se nejvice v dané chvili dotykd jeho. TakZe jestliZe v jednom cisle se budeme snaZit
vyhovét prdni napi: dospélych a dospivajicich, v dal§im Cisle to vynahradime prispévky pro ty
mensi, prip. jejich rodice. Jesté jednou — tak jako v minulém cisle — prosime vS§echny o po-
moc, zejména v podobé receptii, ndamétii, pribéhii apod.; odborniky pak o jejich vzdéldvact
Clanky pro nds — laiky.

prozatimni redakcni rada

Vazeni citatelia,

dopliiujem tvodnik o niekolko Statistickych udajov z prihlaSok Na jednej strane sme nadSeni ohlasom tych, ktori sa prihla-

za Slovensko: sili k odberu ¢asopisu ¢o nds nielen povzbudilo do dalsej pra-

« celkom bolo rozoslanych 279 kusov nultého Cisla pre fenyl-  ce, pomohlo zostavit ¢islo, ktoré teraz dostdvate do rik, ale

ketonurikov zaroven nas aj nesmierne zavidzuje, aby sme splnili predsa-

< a 33 kusov pre iné, podobne lie¢ené metabolické poruchy vzatie a slub vSetkym vam, Ze v roku 2001 vyjdd minimélne 4
< spit sa vratilo 120 prihlasok, z toho jedna s ozndmenim, Ze  Cisla Casopisu.

nemaju zaujem Zaroven sme boli roz¢arovani tym, Ze len 43% z tych, kto-

rym je Casopis urceny, reagovalo nan poslanim prihlasky ale-
bo odmietnutim. Trocha ndm to skomplikovalo situiciu s fi-
% - odborné &ldnky 27 nancovanim, pretoZe sa predpokladal vyssi naklad pre pred-
platitelov. Ako vidite, podarilo sa nam ziskat finan¢né pro-
striedky na toto Cislo a ziskame ich aj na dalSie. Je to vSak
< -rekredcie, dovolenky 13 novéa uloha pre redak¢ni radu. Povodny rozpocet predpokla-
dal, Ze Casopis bude mat minimdlne 70% predplatitelov, kto-

% - recepty 53

< - informécie o socidlnej pomoci 15 ° . . o

; rym sme posielali nulté ¢islo.
% - pribehy pacientov 19 Redak¢na rada sa preto obracia s prosbou na tych z vas, ktori
% - nové vyrobky, kontakty na distr. firmy 29 by sami mohli pomdct, alebo vedia o nejakej moZnosti ako

ziskat financné prostriedky na Casopis, aby nam to dali ve-
diet. Velkou pomocou bude aj ziskanie kazdého nového odbe-
uvedenych tém 16 ratela.

(budeme sa snazit zodpovedat ich postupne v nasledujicich ¢islach) Anna Gabarikovd

< - zaujimavé informdcie, ktoré sa netykali niektorych z vyssie
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POMOZTE VY NAM A MY BUDEME MOCI

POMAHAT VAM...

Co m bezi hlavou? aneb Uvaha urcena vsem, co maji néco do cinéni s PKU

V tvodu bych se moZzna méla pfedstavit. Jsem psycholozka
a na brnénském pracovisti pracuji s fenylketonuriky osmym ro-
kem. Za tu dobu zac¢inam pocifovat — a to stdle intenzivnéji -
potfebu vétsiho kontaktu s rodinami pacientll (a to i pacientil
dospélych), jelikoz mnohdy oni sami nemohou alespon ¢éstec-
né objektivné nékteré skutecnosti, které se jich tykaji, posou-
dit.

Chtéla bych vyuzit vaseho nového Casopisu a touto kratkou
tvahou oslovit nejen rodic¢e fenylketonurikd, ale i dospivajici
(event. dospélé) pacienty. Jak jist€ vime a vite, PKU je typem
onemocnéni nebo vady, se kterou u nds pracujeme od druhé po-
loviny Sedesatych let. Pro Zivot jedince je to doba docela dlou-
ha, pro védéni a védu naopak kratka. Onéch 30-35 let (co od
Sedesatych let uplynulo) je moc malo na to, abychom o fenyl-
ketonurii védé€li vSechno to, co védét potfebujeme — a to nejen
my, ktefi vystupujeme v rolich odbornikd, ale i vy rodice a pa-
cienti, ktefi nam nékdy kladete otazky, na které odpovédét neni
vzdy snadné ¢i jasné anebo alesponl v dany moment dostatecné
vycerpavajici. Konec koncii z toho, co jsem zatim napsala, vy-
plyva, ze nejstar§Sim u nds evidovanym fenylketonurikiim je
kolem 35 let a tito tzv. nejstarsi pacienti jsou bez diety. To pro
nds znamena, Ze nechodi na pravidelné kontroly jako v détstvi
a styk s nami funguje jen v nékterych pripadech, a to jesté ome-
zené. Napadd mé, zda se pro tyto pacienty néco od doby, kdy

dietu prerusili, zménilo — vZdyt v nékterych ptipadech je tento
interval téméf dvacet let. Vime, co tyto nejstar$i pacienty
z naseho pohledu tfeba trdpi, s ¢im se potykaji, co citi, v cem
jsou neuspésni a v ¢em naopak uspésni? A pokud maji tito lidé
néjaké problémy nebo prednosti (ndm psychologim a Iékarim
jsou sdélovany spise ty problémy), jsou v nécem spolecné, jsou
tfeba pro fenylketonurii v dospélém véku typické, casté nebo
se v nécem opakuji? To zatim muzeme tusit, ale prokazatelné
to nevime. Myslim si, Ze je velice dileZité, Ze my vSichni zu-
Castnéni dostavame touto formou Sanci si na dilku sdélovat své
zkuSenosti, zazitky, postfehy a rady. Prdla bych si, aby mé slo-
vo bylo pojimano jako vyzva ke komunikaci jednotlivych pra-
covist, rodin a pacientd. Domnivam se, Ze je potifebné, aby se
rodice nedovidali informace pouze o svém ditéti a o jeho per-
spektivé. Je nutné, aby méli prehled o perspektivich pacient o 2,
5, 10 nebo 20 a vice let starSich; a ti star$i aby mohli zase srov-
nat to, ¢im prosli oni, s témi, ktefi jsou dnes malymi détmi a stoji
teprve na zacatku. V&fim, Ze se najde mnoho z vés, ktefi budou
podobného nazoru a ktefi pochopi tuto filozofii: ... pomozte vy
ndm a my budeme moci pomdhat vdam ... - zda vy budete rodi-
Ce Ci pacienti a my 1ékafi, psychologové a jini zdravotnici, to je
jedno. Toto heslo totiZ plati oboustranné.
PhDr. Ivona Sporcrovd,
Vyzkumny tstav zdravi ditéte v Brné

TROCHA HISTORIE I SOUCASNOSTI

Fenylketonurie - historie a osobnosti

1. ¢ast - historie objevu fenylketonurie

Jesté celych sedmndct let od svého objevu zustavala fenylke-
tonurie nenaplnénou vyzvou pro lékatre-védce. Porucha byla sice
jiz znama, ale stale neexistoval zpusob, jak postiZenym détem
pomoci. Pak pfiSel rok 1951, ktery pfedstavuje druhy ze tii nej-
vyznamnéjSich milniktl v historii fenylketonurie. V roce 1951
byla poprvé pouZzita 1écba dietou se sniZenym obsahem fenyl-
alaninu. Léc¢ba zaloZend na tomto principu prokdzala svou Gcin-
nost a dalSich padesat let jejtho pouzivani tento fakt potvrdilo.
I v soucasné dobé zlstava eliminacni dieta jedinou moZnosti,
jak lze fenylketonurii v Sirokém méfitku uspésSné IécCit.
V prabéhu péti desetileti se pii nartistajicim mnozstvi zkuse-
nosti s 1écbou postupné zdokonalovaly praktické postupy a 1é-
¢ebnda doporuceni a zkvalitiiovaly se aminokyselinové piiprav-
ky slouzici jako nahrada pfirozenych bilkovin.

Na zacétku éry, kdy je mozné fenylketonurii uspé$né 1écit,
stal mlady 1ékar a pozd¢jsi profesor Horst Bickel, ktery za své-
ho ptisobeni v Univerzitni détské nemocnici v anglickém Bir-
minghamu jako prvni na svété 1é¢il dit€ s fenylketonurii a své
poznatky uvefejnil v odborném tisku.

Prvni informaci o vysledcich 1é¢by fenylketonurie otiskl pro-
fesor Bickel v renomovaném lékatském Casopise Lancet v fijnu
roku 1953. Obsahlejsi sdéleni k tomuto tématu vyslo o tfi mési-
ce pozdéji, v lednovém Cisle Casopisu Acta Pediatrica (Acta Pe-
diatrica 1954; 43: 64-77) v ¢lanku, ktery sepsal se svymi dvéma
spolupracovniky J. Gerrardem a E. M. Hickmansovou. Clanek
mél ndzev Vliv pfijmu fenylalaninu na biochemické nélezy a cho-
vani ditéte s fenylketonurii (The Influence of Phenylalanine In-
take on the Chemistry and Behavior of a Phenylketonuric Child).

Prvni pokus o 1é¢bu fenylketonurie byl zaloZen na predpokla-
du, Ze pravé nahromadéni fenylalaninu v krvi a mozkomisnim
moku je pifi¢inou poskozeni vyvoje mozku u déti
s fenylketonurii. Bickel mél v té dobé v péci hol¢icku, u niz
nedlouho pfedtim nalezl pozitivni test s chloridem Zelezitym a pro-
kazal fenylketonurii.

Prvni pacientka, dvouleta Sheila, se narodila v fijnu roku 1949
irskym rodi¢im. Rodice a jeji dva sourozenci byli zdravi. Hol-
¢icka byla velké a na prvni pohled zdravé dité, které pti naroze-
ni vazilo 3 700 ¢. UZ v prvnim roce zivota byl ale jeji vyvoj
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Horst Bickel

zpomaleny, poprvé se posadilaaz v 18 mésicich, ve dvou letech véku
se jesté stale nedokazala postavit, nechodila, nemluvila, nejevi-
la zdjem o okoli a celé hodiny kficela, ¢asto buSila hlavou ze
strany na stranu do polStare. Jeji hlavicka byla mensi nez je
obvyklé, télesnou vahu méla vzhledem k véku normélni. Méla
sveétlé vlasky a zhrubé€lou kuzi a trpéla ekzémem. Kize a moc
mély typicky zapach po mysich. Pred zacatkem 1écby dosahovala hladi-
na fenylalaninu v jeji krvi 67 mg% (4,050 mmol/l), coZ znamenalo
vice nez tficetindsobné prekroceni normalni hodnoty. KdyZz byl
do moci prikapnut chlorid Zelezity, mo¢ zménila barvu na oli-
vové zelenou. (Jednalo se o piivodni Follingiv test, jimZ byly
prokazovany produkty nahradniho zpracovani fenylalaninu.) Jak
v jiném svém clanku pozdéji vypravél profesor Bickel, cekava-
la matka Sheily kazdé rano pred jeho laboratofi s netrpélivym
ocekdavanim, zda poté, co stanovil diagnozu, najde zpisob, jak
jeji dité 1écit. Nebyla ochotna smifit se se skutecnosti, Ze 1écba
pro jeji dité neexistuje. Obracela se na Bickela s otazkou, zda
by néjakou 1é€bu nemohl najit. Na natlak matky ditéte se Bic-
kel se svymi spolupracovniky rozhodli zkusit Sheilu 1é¢it.

S 1é¢bou zacali v prosinci 1951. Prvni 1é¢ebny pokus v historii
fenylketonurie zaloZili na pfedpokladu, Ze pri¢inou poSkozeni
vyvoje mozku je nahromadéni velkého mnozstvi fenylalaninu
v krvi a mozkomi$nim moku. Fenylalanin se do organizmu ¢lo-
véka dostava s bilkovinnou casti stravy, bylo tedy tfeba sniZit
prijem normélnich bilkovin a zabranit tak hromadéni nezpraco-
vaného fenylalaninu v krvi a mozkomi$nim moku.

Zpocatku dostavala Sheila stravu zcela bez obvyklych zdroju
bilkovin, tedy i bez fenylalaninu. Bilkovinnou ¢ast stravy - ami-
nokyseliny potiebné pro rist a obnovu télesnych tkani - dostava-
la ve form¢ hydrolyzatu mlécné bilkoviny, kaseinu. Kasein, kte-

ry stejné jako vSechny bilkoviny v lidské stravé, obsahuje fenyl-
alanin, musel byt nejprve rozs§tépen az na zdkladni jednotky -
aminokyseliny a z této smési byl nédsledné odstranén fenylala-
nin. Vyrobu kaseinového hydrolyzétu bez fenylalaninu zajistova-
la firma Allen & Hanburys Ltd. Vyroba byla slozitd a nakladna
a mnoZzstvi vyrobku, které bylo k dispozici, bylo proto omezené.
Brzy se ukazalo, Ze bude nezbytné urcité mnoZzstvi fenylalaninu
ditéti do jidelnicku pfidat. Mezi 3. a 5. tydnem lécby se totiZ
zaCaly objevovat priznaky z nedostatku fenylalaninu. Hol¢icka
zaCala ubyvat na véze, nevypadala dobfe a zacCala zvracet, v jeji
moci se objevila neobvykle vysoka koncentrace aminokyselin.
V téchto pfiznacich a biochemickych nalezech rozpoznali 1ékari
projev nedostatku fenylalaninu a rozhodli se ho do stravy pridat.
Jako zdroj fenylalaninu zvolili mléko ve velmi malém mnoZstvi
100 mililitrd denné. V ném bylo obsaZeno pravé tolik fenylalani-
nu, kolik dité potfebovalo pro riast a obnovu tkani, hladina v krvi
se pritom nezvysSovala. Ostatni jidelni¢ek byl sestaven piede-
v§im z ovoce, zeleniny a peciva z bezlepkové mouky. Dalsi pro-
blém, ktery se ndsledné ukazal, byl nedostatek tyrozinu - amino-
kyseliny, kterd za normdlnich okolnosti vznikd v organizmu
z fenylalaninu. U déti s fenylketonurii touto cestou tyrozin vzni-
kat nemiZe, a proto je jeho pridavek ke stravé nezbytny. Po zvlad-
nuti vSech problémi byla pak hol¢icka propusténa domu s presné
rozepsanym jidelnickem a matka s ni kazdy tyden ptichazela ke
kontrole a pro dalsi davku kaseinového hydrolyzatu.

V prubéhu dalSich 6 mésict se objevily nékteré zietelné zmé-
ny. HolCicka se zajimala o déni v okoli a o jidlo, naucila se 1ézt,
stat a postavit se u nabytku. VIasky ji ztmavly, jejich barva se zmé-
nila na tmavé hnédou, zmizel ekzém i zapach moci. Rodice prova-
déli pravidelnou kontrolu spravnosti lécby pomoci vySetfeni moci
chloridem Zelezitym. Typicka zelend barva signalizujici vysokou
hladinu fenylalaninu v krvi se neobjevovala.

Pred lékati nyni vyvstala nutnost prokazat, zZe zlepSeni stavu
bylo vysledkem 1é¢by, nikoliv prirozené tendence ditéte
k pokracovani ve vyvoji. Jedinou moZznosti, jak to provést, bylo
zatizit dit€ znovu fenylalaninem a sledovat jeho stav. Pouze teh-
dy, jestlize by po podani fenylalaninu doslo k navratu ptvod-
nich pfiznaki, bylo mozné obhajit pokracovani v 1éCbé, s niz
dosud chybéla jakakoliv zkuSenost. Aby pozorovani stavu dité-
te bylo objektivni a nezaujaté, musel byt pokus u¢inén bez toho,
Ze by o ném byla informovdna matka. Fenylalanin byl proto
pridan do kaseinového hydrolyzatu. V ném dité€ dostavalo 5000 mili-
grami fenylalaninu denné.

Tyden nato se matka bez ditéte vratila na kliniku v slzdch.
Lékartim sdélila, Ze v pribéhu nékolika dnd ztratilo dité v§echny
dovednosti, jichZ dosahlo v pfedchozich deseti mésicich. UZ za
6 hodin po ndvratu domi zacalo znovu kficet a busilo hlavou ze
strany na stranu, jak to délavalo dfive. Nasledujici den bez pre-
stani kficelo, nedokézalo stét, nejisté lezlo, jeho pohled ztézkl,
ztratil ptivodni Cilost. Matka se obavala, ze doslo k n¢jakému
omylu a podavéani hydrolyzétu pferusila. Nato se holcicka zaca-
la opét zotavovat.

Reakci ditéte na fenylalanin povaZovali 1ékafi za natolik
zavaznou, Ze Sheilu pfijali do nemocnice na pozorovani a tento-
krat jiz se souhlasem matky ji denné pfidavali do stravy 4000 mi-
ligram@ fenylalaninu. Zména v chovani, kterou pozorovali,
byla dramatickd a velmi plsobiva a potvrdila pfedchozi mat-
¢ino pozorovani. V pribéhu 24 hodin zacalo byt dité drazdi-
vé, ztratilo zdjem o jidlo i okoli, zacalo intenzivné slinit a obje-
vil se ekzém na obliceji. Opakované zvracelo, obvykle 2-3 ho-
diny po podani fenylalaninu. Po Sesti dnech jiZ nedokazalo
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stat ani 1ézt. V této dobé vystoupila hladina fenylalaninu
z puvodnich 12 az na 90 mg% (z 0,75 na 5,5mmol/1), proto
bylo podavani fenylalaninu ukonc¢eno. Obdobi zotavovani bylo
tentokrat ponékud delsi, protoze dité v té dobé onemocnélo
planymi neStovicemi, ale za tfi tydny po propusténi se stav
opét upravil.

V rozvahich nad vysledky prvniho 1écebného pokusu autofi
uzavirali svd pozorovéni tim, Ze jejich nalezy potvrdily ptvod-
ni pfedpoklad: vysoka hladina fenylalaninu nebo produkty jeho
abnormadlniho zpracovani jsou pricinou poskozeni vyvoje moz-
ku u déti s fenylketonurii (pozdéjsi prace ukazaly, Ze pri¢inou
poskozeni je sam fenylalanin). To, Ze se aZ do té doby neusku-
tecnil pokus o 1écbu, bylo dano pfedevsim praktickymi obtize-
mi v souvislosti s vyrobou a kvalitou kaseinového hydrolyzatu.
Jiz v té dobé uvazovali autofi ¢lanku o tom, Ze dal§im moZnym
zdrojem aminokyselin by mohla byt peclivé pfipravend smés
uméle pripravenych aminokyselin, které by byly sestaveny podle
nékterého vzoru z ptirody, napiiklad podle vaje¢ného bilku nebo
mlécné bilkoviny. Cena takového pripravku ho ale v té dobé
¢inila nedostupnym.

Zdokonalovani zpusobu 1écby zaloZzeném na principu diety
s velmi nizkym obsahem fenylalaninu si vyzadovalo dalsi zkous-
ky. V dobé, kdy byl jejich ¢lanek publikovan, 1écCili autofi jiz
dalsi déti rizného véku. Jiz tehdy se ukazovalo, Ze 1é¢ba nepfi-
nasi uzitek détem starSim, u nichz se jiz rozvinulo tézké dusSev-
ni postizeni. Z toho bylo mozné usuzovat, Ze nejlepsich vysled-
kt Ize 1é¢bou dosahnout ve velmi ¢asném véku, nejlépe jiz
v obdobi novorozeneckém. Postizené déti mohly v té dobé byt
ale nalézany vcas pouze v rodindch, které jiZ jedno dité
s fenylketonurii mély a kde se na moznost vyskytu fenylketonurie
pomyslelo.

V dodatku k citovanému ¢lanku uvadéji autoti tehdy zatim jesté

nepublikovanou informaci Armstronga a Tylera, 1ékaf z Utah
University v Salt Lake City v USA. Ti v té€ dobé rovnéz zkouseli
1écit déti s fenylketonurii a pouZivali stejny princip 1écby. Lécili
tfi déti ve v€ku od 13 mésict do 4,5 roku. Neméli k dispozici
kaseinovy hydrolyzat a tak poddvali lé¢enym détem nezbytnou
davku aminokyselin ve formé& smési aminokyselin bez fenylala-
ninu tak, jak to navrhoval Bickel. Také oni pozorovali zfetelné
zlepSeni v projevech u vSech tff déti.

Historie 1é¢by fenylketonurie u nds sahd pfed rok 1970. Lé-
cené déti byly ale v té dobé vétSinou zachycovany prili§ pozdé
na to, aby jejich vyvoj mohl byt plnohodnotné ovlivnén. Prvni
pripravek pouzivany u nas k 1écbé byl americky pripravek Lo-
fenalac, zaloZeny na enzymové hydrolyzovaném kaseinu. V roce
1970 se zacalo se zavadénim screeningu fenylketonurie, od roku
1975 byli jiz vysetfovani v§ichni novorozenci v Ceskosloven-
sku. Diagnéza fenylketonurie byla od té doby stanovovéna jiz
v novorozeneckém véku a pocet véas diagnostikovanych a 1éce-
nych stoupal. Bylo tfeba zajistit pro kazdé z téchto déti odpovi-
dajici 1écbu. Pfi stoupajicim poctu léCenych déti bylo nezbyt-
né, aby pro né byl k dispozici ptipravek pfimétené kvalitni a sou-
casné ekonomicky dostupny. Tak zacala priace na vyvoji do-
madciho pripravku, ktery dostal jméno Sinfenal a jehoZ vyroby
se ujala Imuna v Sari§skych Michalanech. Sinfenal je produkt
vyrabény na zdkladé kyselé hydrolyzy kaseinu a byl vyvinut
ve spoluprdci s Vyzkumnym tustavem pro farmacii a bioche-
mii v Praze. Zavedeni Sinfenalu do 1é¢by fenylketonurie
v osmdesatych letech ucinilo 1é¢bu plné dostupnou pro na-
rustajici pocty déti. Po roce 1990 bylo mozné pouzivat v Sir§im
méfitku zahrani¢ni dietni pfipravky vyrabéné na bazi smési
aminokyselin s obohacenim o vitaminy, mineraly a stopové prv-
ky.

MUDr. Ludmila Hejcmanovd

14. zasedani E.S.PKU - 26. - 29. 10. 2000 - Reutlingen - SRN

Ve dnech 26.-29.10.2000 se konalo v Reutlingenu ro¢ni zase-
dani Evropské spolecnosti pro fenylketonurii (European Socie-
ty for PKU and allied disorders — dile E.S.PKU). Na sjezdu
byli pfitomni zastupci 15 evropskych zemi.

Na programu jednéni prvniho dne bylo:
zasedani vykonného vyboru E.S.PKU

< zasedani védecké komise E.S.PKU

zasedani fadnych clentt E.S.PKU

o
%
K2
%

Na zasedénich se projednavalo:

27.10. 2000 — prvni den jedndni:

< projednani vyro¢ni agendy E.S.PKU

< schvaleni navrhi ze zasedani védec. komise E.S.PKU r.
1999 v Torremolinos (Spanélsko)

< volba predsedy védecké komise E.S.PKU za odstupujiciho
prof. Dr. F. Gfittlera

V odborné ¢asti zasedani zaznélo:

< sdéleni prof. Dr. K. F. Trefze (SRN) ze zasedani v Na-
tional Institute of Health ve Washingtonu tykajici se pro-
blematiky vyhledavani, diagnézy a celozivotni 1écby
PKU

< sdéleni prof. Dr. H. Przyrembelové (SRN) tykajici se poky-
nt EU na tzv. 1é¢ebné potraviny

< sdéleni E. Weetchové (Velkd Britdnie) tykajici se proble-
matiky zpétného sledovéani nelécenych pacientd s PKU

< sdéleni Dr. J. Weglageho (SRN) tykajici se problematiky

prestupu fenylalaninu do mozku

28. 10. 2000 — druhy den jedndni:

Zasedani pracovnich skupin projedndvala nasledujici témata:

% pracovni skupina ¢. 1 - postaveni dospivajicich a mladych
dospélych fenylketonuriki v E.S.PKU

< pracovni skupina ¢. 2 - dietni 1é¢ba PKU v evropském
méfitku

< pracovni skupina ¢. 3 - budoucnost sjezdu E.S.PKU

Téchto soubéZné probihajicich setkdni se v pracovni skupiné
¢. 1 zG&astnil Ing. Jan Smitka (Milupa CR), v pracovni skuping
¢. 2 MUDr. Jana Saligova (Nemocnice KoSice) a v pracovni
skuping ¢. 3 doc. MUDr. Petr Cechdk (FNKV Praha).

Po zasedani jednotlivych pracovnich skupin a zpracovéni vy-
sledkil téchto zasedani byly plénem E.S.PKU vyslechnuty a pfi-
jaty zavéry, s nimiz vas postupné na strankach casopisu seznami-
me. Dnes tedy otiskujeme zavéry pracovni skupiny €. 1:

Zavéry zasedani pracovni skupiny €. 1 (zpracoval Ing. J. Smitka)
Jiz mnoho let navstévuje pravidelna setkani E.S.PKU stale

vétsi mnozstvi dospivajicich a dospélych s fenylketonurii. Ob-
¢as jsou pro né organizovany specidlni sekce vénované napr.
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aktudlnim problémim dospivani ¢i dospélosti, porovnani 1écby
a diety, nebo problematice t€hotenstvi matek s PKU (tzv. ma-
ternal PKU). Stale zustava oteviena otdzka, co dospivajici a
dospély jedinec s PKU ocekavd od E.S.PKU. K objasnéni této
zalezitosti by méla slouZit nasledujici témata:

druh spoluprace s vykonnym vyborem E.S.PKU

organizovani pravidelnd setkdni E.S.PKU s ohledem na z4j-
my dospivajicich a dospélych

« spoluprace a vyména informaci pfes Internet

Vysledkem setkani této pracovni skupiny mélo byt poznani a

definovani specidlnich pfani a potfeb, které mohou mit dospi-

vajici a dospéli lidé s PKU smérem k E.S.PKU.

K realizaci tohoto cile bude zajisténo:

< vykonny vybor shromazdi e-mailové adresy dospivajicich
a dospélych a preda je k dispozici v§em sdruzenim E.S.PKU

s cilem jejich lepsi komunikace

zastupci jednotlivych sdruzeni predaji e-mailové adresy

skupiné€ dospivajicich a dospélych sdruZenych v jednotli-

vych zemich, aby byly k dispozici pro jejich ptipadnou

komunikaci

zastupci jednotlivych zemi budou informovat ostatni o ko-

nani riiznych akci pro dospivajici a dospélé v jednotlivych

zemich

dospivajici a dospéli si poté zvolili svého zastupce (John

Mc Kenzie ze Spojeného krélovstvi Velké Britanie a Se-

verniho Irska), ktery bude predavat jejich poZadavky a pra-

ni vykonnému vyboru E.S.PKU

ESPECE

v dal$ich volbach vykonného vyboru E.S.PKU bude navr-
Zen kandidét z fad dospivajicich a dospé€lych jedinct s fe-
nylketonurii
skupina dospivajicich a dospélych je pfipravena rozsifovat
své fady o dalsi kolegy z ostatnich zemi
Zavéry zasedani pracovnich skupin 2 a 3 otiskneme
v nasledujicich ¢islech casopisu.

Za prispeni Ing. J. Smitky

a MUDr. J. Saligové

zpracoval doc. MUDr. P. Cechdk

Zucastnit se muete i vy...

Pristi zasedani E.S.PKU:
doba kondni: posledni fijnovy vikend r. 2001 - Angere
(Francie)
minimdlni pocet iicastnikii: 28
doprava: autobusem (tydenni zajezd od nedéle do soboty)
ubytovdni: ve dvoulizkovych pokojich s pfisluSenstvim a se
snidani
cena: do 9 900,- K¢ (za dopravu + ubytovani)

Mozna navstéva Parize (pro déti Disneyland) a vyznamnych
mist v Bretani. Pobyt na sjezdu: ¢tvrtek vecer aZ sobota. V so-

botu vecer po ukonceni sjezdovych jednani odjezd do Prahy
(rovnéZ prvni noc cesta autobusem). Program a délku zijezdu
1ze upravit dle dohody s cestovni kancelafi. V pripadé vétSiho
poctu ucastniku nez 28 bude zdjezd lacingjsi, protoze se budou
snizovat naklady na cestu. Zadiame vSechny potenciondlni za-
jemce, aby se ptihlasili pisemné, faxem nebo e-mailem na adre-
su:

UBAP FNKV a 3. LF UK , k rukdm pi. Sobotkové - Sroba-
rova 50, 100 34 Praha 10

fax: 02-6731 2967, e-mail: biosec@fnkv.cz nebo
cechak@fnkv.cz

Spomienky na letny tabor - ,Vyprava Hybe 2000

Zaciatkom roku 2000 padlo v kulodroch NZ PKU Slovenska
vyznamné rozhodnutie, Ze defom s PKU, aj napriek tomu, Ze po-
trebuju diétu, je nutné dopriat klasicky letny tdbor. UmoZnit im
kontakt s inymi detmi a neizolovat ich od rovesnikov, ktori nie su
zavisli na diéte. Bude to pre nich urcite zaujimavejSie ako tabory
len pre deti s PKU!

Pripravy na prvy celoslovensky integrovany letny tabor sa zaca-
li. Spociatku sme mali vSetci obavy, ako to celé dopadne. Zvolili
sme cestovnu kancelariu ,, ELAN®, ktora sa uZ roky Specializuje na
letné tabory. Maju sktisenosti aj s organizéciou taborov pre deti so
Specidlnymi poziadavkami, akou je aj nutnost diéty. Pedagogicki
pracovnici, starajuci sa o deti boli ,,ostrielani tdborovi vici. Muse-
li zvladnut teoretické zaklady ochorenia a pripravit sa na to, Ze pre
mnohé deti bol pobyt v tdbore prvym odli¢enim od rodiny.

Vysledok si vsetci pochvalovali — deti s PKU a ich kamardti,
rodicia aj tdborovi vedici. Podla ich hodnotenia sa nase deti vobec
nelisili od svojich rovesnikov. VZzili sa s prostredim, nadviazali nové
kamaratstva, stali sa samostatnejSimi a zodpovednejSimi. Vdaka
diétnej sestre Marienke Vasilikovej, ktora sa o nich starala a varila
im, sa naucili vela nového o PKU a diéte.

Aj napriek uprS§anému pocasiu tiborovy program bol bohaty
a deti si do Zivota odniesli mnoho krasnych spomienok a skiisenosi.

Mala som to $tastie, Ze posledné 3 tdborové dni som mohla stravit
na ,,mieste ¢inu“. Bolo to uzasné!

Krasna podtatranska priroda v bezprostrednom okoli Motelu
Hybe, nezabudnutelné zazitky — tdbordk s ohnostrojom,
dobrodruznd noc¢nd hra, tdborové svadby, rozlickovy vecierok,
posledné slzy pri laceni.
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Experiment sa aj vdaka vSetkym, ktori sa na organizacii a sponzo-
rovani tdbora podielali, Gspesne podaril. V lete dovidenia!

Vdaka vSetkym sponzorom a organizatorom:

Naddacia pre zdravotne postihnuté deti, firma TT-THAIS
Trading, NZ PKU Slovensko, M. Vasilikova, Ing. A.G., Ing. S.
Chrenko, firma Nutricia, Prof. MUDr. E. Mathéova, CSc., Ces-

JAK PRACUJEME

tovnd kanceldria ,,ELAN®, Ing. Hromadov4 a jej tim z
Motela Hybe.
MUDr. Jana Saligovd
(Néarodné zdruZenie pre PKU dakuje MUDr. Saligovej za ten-
to ¢lanok, ale hlavne za to, Ze bola hlavnym organizatorom tabo-
ra v Hybe.)

Klub PKU a ostatnich metabolickych poruch - historie a soucastnost

V minulém disle jste si mohli precist o Narod-
nim sdruzeni PKU na Slovensku. My jsme pak
v zavéru Casopisu v rubrice PRISTE SI PRE-
CTETE slibili, Ze v dal§im &isle se dozvite néco
o tom, jak pracuji jiné kluby a v poznamce k do-
pisu pana Rucky to, Ze otiskneme néco o Klubu
PKU a ostatnich metabolickych poruch (dale jen
Klub). Tedy alesponi ve zkratce:

2
L. X4

1990 - zaloZeni Klubu (vyména receptii, ob-

Casné jednodenni vylety, schlizky s nékterymi

Ciniteli ve statni spravé apod.)

< od roku 1996 — pravidelné oslavy Mikulase
a MDD

< od roku 1998 — pfiddvame spolecné vi-
kendy rodicii s détmi s dietou PKU (Do-
mazlice, Mozolov, Benecko...)

< od roku 1999 — kazdoroc¢ni ¢esko-slovenské
setkani rodin s détmi s PKU dietou (Borda-
ucast; Karlovy Vary - porddani)

< kazdoro¢ni schizky rodict v hotelu Olsanka

s informacemi podle aktualnich potfeb (napf.

v loiiském roce se zastupci firem Milupa, LS Zetis, ale i

zastupkyni VZP - tohoto jednani se k nasi velké radosti zu-

Castnili i néktefi ¢lenové metabolického centra z Brna).

V letodnim roce organizujeme 12ti denni pobyt v Recku (in-
formace o ném byla oti§t€na v minulém cisle ¢asopisu). Prihla-
silo se celkem 19 dospélych a 8 déti, z toho je 7 dietar. Jsme
radi, Ze tohoto pobytu se zicastni rodiny z riznych mist nasi
republiky, nebot nasim cilem do budoucna je vytvorit jednotny

CO SE NAM NABIZI

celorepublikovy Klub!!! Je nds tak mdlo, Ze budeme-li své ak-
tivity (a to zejména aktivity ve sméru ke stdtu) tristit, niceho
nedosdhneme. Bude-li nds vSak vice, miiZeme lépe vyvijet nd-
tlak na sloZky stdtni moci pri zlepSovdni zpiisobu Zivota na-
§ich déti, dospivajicich i dospélych. Tento pobyt v Recku je asi
prvnim krickem, kdy se rodiny PKU postupné za¢nou pozna-
vat a vymeénovat své zkusenosti a napady nezavisle na tom, kde
je kdo pod odbornym vedenim 1ékait a dietnich sester. Kéz je
takovych akci stale vice. za Klub Mirka Plecitd

Myslete uz na léto!

Nabidka mist v letnim tabofe se zajisténou PKU dietou
Termin konani: 26.7. — 8.8. 2001

< Misto konani: jizni Cechy, oblast mezi mésty Sedlec-Prci-
ce a Milevskem na bfehu rybnika Parezity - rekr. stfedisko
RuzZena (viz foto)
Cena poukazu pro jedno dité: 2 900,- K¢ (je platnad pro
déti s dietou i normalni stravou)
Vék tcastniki: od 7 let do 18 let s podminkou, Ze Gcastnik
do 8.8. 2001 nedovrsi 18 let
Ubytovani: chaticky po 4-6 détech, pro star§i moznost byd-

o
E. X4

2
%

2
p. X4

2
p. X4

leni ve stanech s podsadou. K dispozici jsou sprchy, tepla
voda, splachovaci WC. Tabor byl vybran na zakladé velmi
dobré zkusenosti z predchozich dvou let.
Prihlasky déti s PKU vcetné jejich zdravych sourozenct
nebo kamarada shromazduje pani Jana Komdrkovd, tele-
fon: 02/67162562, Klinika déti a dorostu FNKV, Vinohrad-
ska 159, 100 81 Praha 10. Ta pak ptihlasky hromadné preda
organizatorovi tabora.
< Uzavérka prihlasek 10.4.2001

Jana Komdrkovd, dietni sestra

2
0‘0
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Pozvanka na rekreacny pobyt deti na Slovensku

Bratislavské zdruzenie PKU poriada lie¢ebno-rekreacny pobyt

v zariadeni LESNIK v kipelnom meste Turcianske Teplice.
< Pobyt je urceny pre:

- deti samostatne od 6 rokov veku, odborny dozor zabezpeceny

- deti bez obmedzenia veku v sprievode rodicov
% Ubytovanie: v dvoj a trojloZkovych izbach s kipeliiou a soc.

zariadenim
% Strava: pre deti zabezpecena diétna strava Sxdenne + dodrZia-
vanie diéty pod dohladom diétnej sestry, pre ostatnych tiez
celodenné stravovanie
Termin konania: od 12. do 19. maja 2001

< Cena za pobyt: ubytovanie + celodenna strava 160,- Sk za oso-
bu a defi (cena plati pre Gcastnikov zo SR aj z CR)

< Prihldsky posielajte na adresu: Ing. Peter Gazo, Novo-

mestska 34/23, 926 01 Sered

Posledny termin pre prihldsky je: 20.4.2001.

UPOZORNENIE: Uvedend cena za pobyt a stravu predstavuje
len cca 20% skuto¢nych ndkladov, zostatok je hradeny sponzormi.
Vzhladom na kapacitu zariadenia bude v pripade vicsieho zaujmu
rozhodovat poradie, v ktorom prihlasky pridu (datum postovej pe-
Ciatky).

JAK (JE TO) S DIETOU

Fak vypocitat obsah fenylalaninu v potravinaiskych vyrobcich

Jen vzacné mizeme na potravindiskych vyrobcich najit udaj
o obsahu fenylalaninu. Tuto dileZitou informaci miZzeme ale zis-
kat pomoci jednoduchého vypoctu. Postupujeme ve dvou krocich:

1. krok: Zjistime, kolik bilkoviny (v gramech) vyrobek obsahuje.

Vyrobce uvadi vétsinou mnozstvi bilkoviny ve 100 g vyrobku.
Z tohoto udaje vychazime, kdyZ chceme zjistit celkové mnozZstvi
bilkoviny ve vyrobku.

Priklad: vyrobce uvadi, Ze 100 g jogurtu Fantasia obsahuje
3,8 g bilkovin, obsah baleni vazi 150 g. Kolik bilkovin (v gra-
mech) bude obsahovat celé baleni (150 g) jogurtu? JestliZe vy-
robek vézi vice nebo méné nez 100 g, pouZijeme vypoctu:

100 g..ovviiints 3,8 g bilkovin
150g .cccoooiinins x g bilkovin
Vypocet :
_ 150 _
X = 100 x3,8=5,7

1 baleni (150 g) jogurtu Fantasia obsahuje asi 5,7 g bilkovin.

2. krok: Zjistény pocet graml znasobime obsahem fenylalaninu
podle nasledujici tabulky (tabulka respektuje fakt, Ze rizné druhy
bilkovin v potravinidch obsahuji odlisSné mnozstvi fenylalaninu).

Priklad: 150 g jogurtu Fantasia obsahuje 5,7 g bilkoviny. Mlécné vy-

robky maji zastoupeni PHE 5,1%, v 1 g mlécné bilkoviny je obsaZeno
51 mg fenylalaninu. V 5,7 g bilkoviny je tedy 5,7 x 51 = 290 mg PHE.

1 baleni (150 g) jogurtu Fantasia obsahuje asi 290 mg fenylala-
ninu.

V kazdém pripadé vSak doporucujeme konzultovat prip. pie-
pocitavani obsahu Phe podle uvedeného navodu s dietni sest-
rou ¢i oSetirujicim lékai'em.

Jana Komdrkovd, dietni sestra

Zastoupeni Obsah

Druh potravin fenylalaninu v 1 g bilkoviny

v bilkovinné ¢asti (uvedeno v mg)

(uvedeno v %)

Cerstvé ovoce 2,7 27
Cerstva zelenina 3,5 35
Cerstvé houby 2,9 29
Bramborové vyrobky 4,9 49
MiIécné vyrobky 5,1 51
Syry 5,5 55
Pecivo 5,8 58
Veprové maso 4,4 44
Hovézi maso 4.8 48
Uzeniny 4,6 46
Ryby 4,3 43
Ofechy 5,1 51
Obili 5,5 55
Zloutek 4,9 49
Bilek 6,9 69

Tabulka byla pfevzata z materialu: Pracovni skupina “Pédiatrische Diitetik”,
1995 SRN
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DOTAZY ADRESOVANE FIRME MILUPA

Odpovida Ing. Fan Smitka - Medical Manager Milupa:

1. pani z Prahy
Chystd firma Milupa na trh v CR néjaké nové vyrobky (a bu-

dou dotované)?

Pro rok 2001 chystame Lp flakes. Jedna se o nizkobilkovinné
lupinky s medovou piichuti, obohacené vldkninou a 12 vitaminy.
O jejich uvedeni na trh Vas budeme vcas informovat na strankach
Metaboliku. Na tento druh potravin bohuzel nelze v soucasné dobé
ziskat statni dotaci.

2. pani z Povazské Bystrice
Kedy budii na slovenskom trhu vyrobky Milupa: Lp bars,

Lp chips, Lp flakes?

Nejprve bychom radi zjistili zdjem a potieby slovenskych rodi-
¢ a déti. Proto chystime (tak jako jsme to udélali v CR) anketu
(dotaznik), ktera se bude tykat nizkobilkovinnych potravin. Po je-
jim vyhodnoceni budeme mit dostatek informaci pro rozhodnuti o
zavedeni téchto potravin na Slovensku.

3. pani ze Sabinova
Anketa o vyrobkoch Milupa na Slovensku - kedy?

Na tuto otazku jsem jiz Castecné odpovédél v predchozim dota-
zu. Anketu (dotaznik) vSichni obdrZzite v priitbéhu dubna (aprila)
tohoto roku. Jelikoz jsou informace od vas pro zahdjeni prodeje
nizkobilkovinnych potravin na Slovensku velice dileZité, chtél bych
Vas timto pozadat o v€asné vyplnéni a odeslani dotazniku.

4. pani z Bratislavy
Prec¢o Milupa nedovdza do CR a SR ndhradu mlieka a nerobi

k tomu ani anketu? DovdZa sa aspoii do okolitych Stdtov: Pol-
sko, Madarsko, alebo sa dd kipit len v Nemecku a Rakiisku?
Ak sa pldnuje s dovozom tak kedy? Nemohli by v tom nieco
urobit aj lekdri, ved pre malé deti je tento vyrobok nenahradi-
telny.

V tomto pripadé mate pravdépodobné na mysli Lp drink. Lp drink
se zatim nedovaZi, protoZe neni registrovian v CR ani v SR. Podle
nazort rodiét a déti z CR, které vyjadiily v lotiské anketé, nebyl
Lp drink mezi nejzadanéjSimi nizkobilkovinnymi potravinami.

CO NAS PALI

Vitaprotam na ceském trhu

V pfipravované anketé na Slovensku samozfejmé bude Lp drink
zatazen také a opét rozhodne zdjem zdkaznikt. Na trzich v Polsku
1 Madarsku je Lp drink hrazen zdravotnimi pojiSfovnami. Jeho
nakup je mozny pouze na lékarsky predpis. Co se tyka role lékari,
myslim si, Ze by vdm mohli pomoci svymi odbornymi argumenty
v procesu zarazeni Lp drinku do systému statni dotace.

5. pani z KoSic

Nebolo by mozné zaradit pre malé deti ako vyrobok na mimo-
riadny dovoz instantné kase Milupa (zrejme bandnovd a jablko-
vd)?

V tomto piipadé jste méla zfejmé na mysli Lpf (nizkobilkovin-
né kase hruskova nebo jable¢no-bananova). Tyto vyrobky jsou podle
soucasné legislativy povazovany za potraviny. Mimotradny dovoz
je mozny pouze u léCivych pfipravki a je s nim spojena také thra-
da zdravotni pojiSfovnou. To znamend, Ze v soucasné dobé neni
mozné nizkobilkovinné kase dovézt na mimoradny dovoz.

6. pani z Trencina

Bude niekedy moZné kiipit si pre deti hotové jedld Milupa
v plechovkdch?

Pevné doufdm, Ze v budoucnu ano. Vyznamnou roli v rozhodnuti
o zavedeni sehraji vysledky ankety, kterd ndm napomtize vyhod-
notit zdjem o tento druh nizkobilkovinnych potravin.

7. pani ze Zvolena
Na rekredcii v Karlovych Varoch sme videli, e v CR vela deti

uziva pripravok Milupa PKU. Na Slovensko sa nedovdZa, alebo
sa nepredpisuje ked o riom ni¢ nevieme? Je ovela drahsi oproti
napr. Sinfenalu alebo PAM?

Od brezna leto$niho roku jsou prepardty Milupa PKU k dispozici
na Slovensku a lékati maji moznost je predepsat. Ve své podstaté se
jednd o preparaty srovnatelné s fadou P-AM. Také jejich cena je srov-
natelna s preparaty P-AM. Jedna se o koncentrované smési Cistych
aminokyselin bez zbytkového fenylalninu obohacené o vitaminy,
minerdlni latky a stopové prvky. Kvalitativné a tudiZ ani cenové se prak-
ticky nedaji srovnavat s vyvojove starSimi preparaty typu Sinfenal.

Jsem nesmirné vdécna a chtéla bych touto cestou podekovat (urcité
nejsem sama) panu ing. Smitkovi za jeho jedine¢nou myslenku: vyda-
vat Casopis pro déti i dosp€lé s PKU. Pevné véfim, Ze se téch, kdo
budou ochotni obétovat sviij volny ¢as pro dobrou véc, najde dost
(pozn. redakce: je téz potieba dostatecny pocet odbératelii, nebot vy-
ddni kaZdého cisla je ekonomicky ndkladné a bez znacného prispeni
firmy Milupa by nebylo realizovatelné). Jde prece o nase déti!

Problém, které je tfeba fesit, je celd fada, ale zacnu tim, ktery

zminim o problému, jenZ mne v posledni dobé trapi nejvice. Jde
o zdkladni potravinu — nizkobilkovinnou smés na vyrobu chleba —
VITAPROTAM, kterou firma Vitana tidajné pfestala vyrabét. Chtéla

bych se dozvédét, pro¢ tomu tak je, respektive co je mozné udelat
pro to, aby byla jeho vyroba obnovena. Byla jsem s timto vyrob-
kem velmi spokojena, a to jak s cenou, tak i kvalitou. Smés Apro-
mix, kterd ma nahradit Vitaprotam, mi nevyhovuje. Jednak zbytec-
n¢ Cerpd nasi dotaci, protoZe je drahd, ddle se Spatn€ zpracovava
a nasemu ditéti nechutnd. Zadam vSechny rodice, ktefi s timto na-
zorem sympatizuji (a véfim, Ze se prostfednictvim tohoto Casopisu
sjednotime), aby se také ozvali. Pfivitim mozZnost, jak za prava
nasich déti — i kdy?Z je jich menSina - bojovat. Podle své zkuSenosti
vim, Ze jednotlivec nezmuZe nic a pokud se neozveme, nic se ne-
bude dit.

M.Krecmerovd,Havirov
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Pozn. redakce: Nevime, zda vyjadieni nespokojenosti se smési
Apromix je ndzorem vétSiny. Dali jsme zde jen prostor k jakési
diskusi, ale po pravdé feceno, tuto véc by bylo opravdu lepsi fesit
v ramci vSeobecné diskuse v realném case a prostoru, nikoli na
strankach Casopisu, kde neni mozné uvést okamzitou reakci ostat-
nich. A pravé na tomto pripadé je vidét, jak potfebny by byl

jednotny celorepublikovy Klub rodici a pacient s PKU! Pisa-
telka to trefné v dopise vyjadrila svou posledni vétou.

Odpovéd pisatelce (i vSem ostatnim zajemctm):
Vitaprotam je k dostani bez problému ve firmé H+H — pani Ha-
rantova, Praha 9. Marcela Strouhalovd

Novy zakon o socidlnej pomoci na Slovensku

Ako sme Vis uz informovali v predchddzajicom Ccisle, od
1. 1. 2001 nadobudol platnost novy zékon o socidlnej pomoci. Podla
tohto zakona bolo ochoreniu fenylektontria u deti od 0 do 18 ro-
kov veku priznané 50 bodov, o znamena ziskanie preukazu ZTP.
Obcan si podava na okresny trad, odbor socidlnych veci prislusny
podla miesta jeho trvalého bydliska, Ziadost o vydanie preukazu
ZTP. V pripade, Ze ide o nezaopatrené dieta, Ziadost pod4va zakon-
ny zastupca (rodic¢, alebo osoba, ktorej bolo sidom dieta zverené
do starostlivosti, nahradzajicej starostlivost rodi¢ov alebo sidom

ZIVOTNE PRIBEHY

Moy Zi1vot s fenylketoniiriou

ustanoveny opatrovnik). Taky isty postup je pri podavani ziadosti
o prispevok na diétne stravovanie. Bol zavedeny novy prispevok
,,za opatrovanie. Podrobnejsie informécie Vam poskytni na od-
bore socidlnych veci okresného tradu prislusného podla miesta
vasho trvalého bydliska.

Ziadosti o vysvetlenia, pomoc, radu adresujte len pisomne na
Narodné zdruzenie pre PKU, Zochova 1117/97, 026 01 Dolny
Kubin, e-mailom: thais@stonline.sk, faxom: 0845/5865 388.

Anna Gabarikovd

Volam sa Sylvia a mam 14 rokov. Myslim si, Ze je to dost na
to, aby som sa mohla s vami podelit o skisenosti s touto choro-
bou. A je to vlastne choroba? Ved ma ni¢ neboli, méZem chodit,
behat, plavat, viem rozpravat, aj ¢itat. Ind som iba v tom, Ze nemo-
Zem jest vSetko to, ¢o predavaju v naSich obchodoch, alebo ponu-
kaju televizne reklamy. Kym som bola eSte mald, necitila som sa
ind. Pamétam sa, Ze do $kolky a neskor aj do Skoly mi davali ovo-
cie, chlieb, alebo keksiky. VZdy mi to mama odvéZzila a preto, ked
mi niekto pontkal nejaké jedlo, odmietla som ho, lebo nebolo od-
vazené. Rada som mala oplatky v krabicke, ktoré boli natreté dze-
mom, inokedy medom, ale chutili aj suché. Najlepsie vSak boli
napolitanky - cokolddové a vanilkové, ktoré mi posielali vo velkych
balikoch az z Prahy. Vyborny bol aj gulaty tmavy gasStanovy
chlieb. Tieto moje ddbroty mi zdvideli aj spoluZiaci a nevedela
som, preco im nemdzem porozdavat aj celd krabicku. Potom sa
vSak uz baliky nedali objednat, lebo sme zrazu Zili v inej republi-
ke. Nechapala som preco, a nechdpem to ani dnes. Moje desiaty sa
stali chudobnejsie a tak ma zacali viac 1dkat desiaty spoluziakov.
Rozne jogurty, cokolady, napolitinky — hadam sa mi o nich aj sniva-
lo! Poznamky mojich spoluZiakov, Ze jem humusy ma drazdili a nie-
kedy mi nejaky ,,dobrak* aj dal zo svojej desiaty. Potom vSak pri-
§li vycitky svedomia, bola som nahnevana sama na seba i na kaz-
dého okolo mia. Ked sa to dozvedeli nasi, vyc¢itali mi to a vtedy
som bola zI4. Buchala som dverami, zurila a najradsej by som to
bola vratila vSetko spét. Samozrejme, Ze som sa tazSie sustredila,
hladiny fenylalaninu stdpali. Stélo to za to?

Toto 1€to som bola prvykrat s naSimi na rekredcii
v Karlovych Varoch. Dovtedy som nepoznala nikoho, kto ma po-
dobné problémy ako ja. Tu som vsak videla, Ze je nas dost a kazdy

sa musi prispOsobit tejto nasej zvlastnosti. Jedli sme rovnaké jed-
14, ktoré po prvykrat pripravoval niekto iny ako nase mamy. Kaz-
dému chutilo a veru sme sa nehanbili ist s prazdnym tanierom na
pridavok. Nikto sa nikomu nevysmieval, bolo to fantastické. Rada
by som isla na podobnu rekreéciu aj tento rok! ESte raz dakujem
vSetkym, ktory ndm tento pobyt umoznili. Ved Zivot
s fenylketonuriou nie je taky straSny! D4 sa s fiou Zit, ak si naSe
mamy poradia a pomozu.

Sylvia Pavlikovd

Dojmy z tabora

Volam sa Jozef Ondrla. Bol som v tabore: Motel Hybe. Vel-
mi sa mi pacili programy, ktoré si pro nds pripravili veduci.
Strava bola vyborna. Bol by som rad, keby mi Marika posla-

la recepty, lebo dobre varila. Rdd pdjdem do tdbora aj tento
rok.
Jojko z Martina, 12 rokov

METABOLIK
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Reakce na nulté cislo casopisu

Véazeny a mily pane Racko!

Procitam si Va§ dopis otistény v nultém cisle naSeho casopisu
Metabolik a v mysli si promitam vice nez dvé desitky rokt zpét - do
doby, kdy i nam se narodilo miminko s fenylketonurii, syn Ondre;j.
V loniském Cervenci jsem spolu s ostatnimi ¢leny rodiny prozila jed-
nu velkou radost, kdy tomuto dnes jiz velkému ,.ditéti“ predaval pro-
rektor Masarykovy univerzity diplom absolventa filozofické fakul-
ty.

Ze své vlastni zkuSenosti vim, jak mnoho je potieba nadéje a vé-
domi toho, Ze dité bude ,,normalni* a Ze maze Zit jako kazdé jiné.
Nechci nikomu viibec udélovat rady, ale vSem maminkam (ale i ba-
bickdm) by mél ndleZet ,,Rad trpélivosti“. Ja sama jsem ho dostala
od své maminky asi po deseti letech vaieni a ptesného propocitavani
jidelnic¢ku na kazdy den. Nikdy, a to opakuji nikdy, neexistovalo
,»snad se pro jednou nic nestane, kdyZ bude jist nebo jen ochutnavat
nase jidlo*. Naopak kamaradi a spoluzici pri oslavach narozenin
nebo pozdéji i ve Skole touzili snist jidlo uréené jen pro syna. N&-
kdy, v dobé kdy jsem jiz chodila do zaméstndni a po veCerech chys-
tala obéd na druhy den, jsem si nedovedla piedstavit, Ze tento slozi-
ty zplsob Zivota pro mne nékdy skonci. A priznam se, Ze zpocCatku
jsem obcas pochybovala o smyslu veskerého usili a péce.

Proto Vam pieji predev§sim hodné lasky pro Vasi Elisku. Neud€lej-
te z ni sklenikovou kyticku a pro Vasi manZelku jako hlavni kuchar-
ku posilam svij ,,Rad trp&livosti - bude ho urcité potiebovat.

Hana Slddkovd

Vazena redakce,

nabizim vdm svou pomoc pii vyddvani Casopisu. Nikdy jsem si
nemyslela, Ze by toto bylo mozné — podélit se o své zkuSenosti
s fenylketonurii z pohledu samotné dietdiky! Letos mi bude 29 let a
jsem fenylketouricka, mam uz své 2 déti a jsou zdravé! Samoziejmé,
7Ze za ta prozita 1éta uZ mam leccos za sebou a mohla bych byt druhym
hodné uzite¢na. Moje maminka neméla tu moZnost na nékoho se bli-
Ze obritit, vSak jsem patfila mezi prvni léCené déti a o to bylo vse
t€z8i! Ale byla pevna, trp€liva a s 1ékati spolupracovala. Vysledek je
patrny uZ tim, Ze mdm inteligenci v poradku. Je jisté, Ze vSechno ma
sva uskali, ale to je pochopitelné pii zdsahu do piirodniho zdkona.
Mam toho mnoho na srdci a chei lidem pomoci. Fakt, Ze je nds ,,hrst-
ka* vSechno zté€Zuje. Celkova osvéta by také byla zapotebi!

Soutéz pokracuje

V minulém c¢isle jsme vyhlasili soutéZ o nejlepsi nazev a logo
naseho Casopisu. Zatim vSak nebylo mnoho téch, ktefi se aktivné

Pro zacatek posilam svuj struény zivotni pribéh, pristé zaslu tieba
typy na recepty.

Jaroslava Kubinovd

(pozn. redakce: vzhledem k rozsahu Casopisu, ktery je tieba dodr-

g

Zet, otiskneme piibeh pani Kubinové v nékterém z pristich Cisel)

Chtéla bych také pfispét nékolika slovy do nové zalozeného Caso-
pisu, ktery bude urcité dobrym radcem a informatorem pro nés, kte-
i mame dité s fenylketonurii.

Nasi hol¢icce Terezce jsou témér 2 roky a to znamend, Ze je
v obdobi, kdy chce vSechno, co md maminka a tatinek, ale hlavné
to, co je k snédku! Mame pro ni sice vZdy pfipraveno néco z jejtho
sortimentu a zatim to docela dobre zabira. Ale bojim se doby, kdy si
zaCne vynucovat véci, které jime my. Myslim, Ze v tomto okamZziku
budu zcela jisté potiebovat nékolik dobrych rad a nazora od zkuse-
néjSich rodica. Proto jsem velmi rdda, Ze se seslo pér lidi, ktefi dali
hlavy dohromady, a zalozili tento Casopis.

Rodice déti s PKU maji alesponi pocit, Ze na vSechno nejsou
sami a nevidi pak své problémy tak ¢erné€. Proto i my vkladame do
tohoto nového casopisu trosku svych nadéji.

Dagmar Motlochovd z Ostravy

Jak jiz bylo fe€eno v ivodniku, piibéhti a naméta prislo vice a vy

se tak miZete t&Sit na dalsi Cisla, kde je otiskneme.

redakéni rada

do soutéze zapojili. Proto jsme se rozhodli termin vyhodnoceni
posunout. Mate tedy jesté Sanci zacastnit se i vy!

V budiicom cisle st napr. precitate:

< Ach,uZzasachlieb.......... poznate tito otazku? Napiste nam,
aké alternativy pouzivate: rozky (sladké, slané), Zemle, ple-
tenky (samozrejme, aj s receptami)

< Detské letné tdbory na Slovensku

< Adresy a kontaktné ¢isla na zdruZenia PKU v Eur6pe (napiSte

nam, o ktoré krajiny mate zaujem, ak uz sa chystate na dovo-
lenku — aj mimo Eur6pu)

< Vysledky ankety firmy Milupa na Slovensku

< Matefstvi a PKU

Toto ¢islo vychazi v breznu r. 2001. Prozatimni vedouci redaktor: Mirka Plecitd
Kontaktni adresy pro posilani piispévki a komentati: v CR — Mirka Plecita, Ruska 87, 100 00 Praha 10, tel. 0606/294183, fax 02/67102519, e-mail: casopis.pku@email.cz
v SR — NS PKU, Anna Gabarikova, Zochova 1117/97, 026 01 Dolny Kubin, tel/fax 0845/5865388, e-mail: thais @stonline.sk
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Kysnuty kakaovy zavin
250 g Vitaprotamu
30 g praskového cukru
1 lyZica bravcovej masti
10 g kvasnic
voda
1/2 1yZi¢ky kakaa
1/> vanilkového cukru

Kvasnice dame vykysnif do malého mnozstva odstatej vody. Vykysnu-
té priddme do muky pomieSanej s praskovym cukrom. PremieSame
a priddme rozpustend mast. Vypracujeme na hladké cesto. Cast cesta odo-
berieme a pridime kakao a vanilkovy cukor rozpustené vo vode. Na po-
mucenej doske vyvalkame cesto (nie velmi tenké!) a nan vyvalkdme kaka-
ové cesto. Nakoniec opatrne zavinieme a pecieme. Po upeceni potrieme
vodou.

Sylvia Pavlikovd

Susienky bananové, jahodové
250 g Vitaprotamu
50 g cukru
180 g Hery
pudingovy prasok — bananovy, jahodovy
vanilkovy cukor
B  voda podla potreby
Zo surovin vypracujeme cesto a tvorime rozné tvary. Upecieme a teplé
obalujeme v praskovom cukre. M6zeme plnit krémom z pudingu vy-
mieSaného s Herou.

Sylvia Pavlikovd

Pastéta z baklazanov

] 2 baklazany, sol, voda
[ | 1 lyZica nizkobielk. majonézy, malicky stricik cesnaku

Baklazany umyjeme, odstranime stopky, Supku trosku popichame vidli¢-
kou, podlejeme troskou vody a upecieme v rure. Hortce hned ,,stiahneme
z koze* a dame do:

—

mixéra, kde celi duzinu zmixujeme na hladkid zmes

2. pouzijeme Slaha¢ s metlickami (na metlickach sa ndm potom
zachytia dlhsie vldkna z duziny) a vyslahdme na hladkt zmes
3. mieSame rukou za pomoci metlicky — obdobne ako v bode 2

Do vyslahanej duziny, ktord sme spracovali niektorym z navrhovanych
zpdsobov, postupné primieSame: sol podla chuti, cesnak podla chuti a jed-
nu lyZicu majonézy.

Pozor: pred ochutenim a pridanim majonézy musi uz byt duzina vlazna.
Mozete skladovat v chladnicke v uzavretom, najlepsie sklenenom pohari
niekolko dni.

Anna Gabarikovd

Hamburger

4 platky dietniho chleba rozdrtit na drobecky nebo nahradit
nizkobilkovinnou strouhankou

60 g Cerstvé cibulky (jemné nakréjet nebo nastrouhat)
165 g varené mrkve (jemné nastrouhat)

120 g varenych brambor (jemné nastrouhat)

1 strouzek ¢esneku (nebo 1 1zicku suseného mletého)
30 g kecupu

1/4 1zicky mleté papriky

1/4 1zicky smési kofeni do mletych mas

1 1zicka octa

1 rovna 1zicka soli

20 g slaniny na kosticky (rozpustit)

1 1zice vajec¢né nahrazky

Diky korenici smési, keCupu a mrkvi ma hamburger velmi péknou barvu,
kterd je hodné podobna bézné masové smési - tfeba na klasické karbanat-
ky. Ze smési udélame kompaktni hmotu, vytvarujeme placi¢ky a smazime
- nejlépe ve fritovacim hrnci, abychom nemuseli obracet. Po vyjmuti polo-
zime na silngjsi vrstvu ubrouskd, aby se dostatecné odsal prebytecny tuk.
Hamburger je velmi pikantni. Nejlepsi je asi na chleba namazany trochou
hort¢ice, pfipadné jesté ozdobeny kolecky cerstvé cibulky - to pro vetsi déti
nebo dospélé, kteti ji uz snesou. Jinak 1ze ohfat a podavat s bramborovymi
pfilohami a zeleninovou oblohou. Daniela Plivovd



