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vyddvdni casopisu se jiz rozjelo na plné obrdtky, proto mi misto
tvodniku dnes dovolte informovat Vis o tom, jak jsme nds novy
Casopis predstavili lékariim, laborantiim a dietnim sestrickdm.

Ve dnech 9.5.2001-11.5.2001 se v Brné uskutecnily 16. pracov-
ni dny - Dédicné metabolické poruchy. Diky firmé Milupa jsem se
Jjich i jd - Séfredaktorka naseho casopisu - mohla ziicastnit.

VSichni pritomni byli prostrednictvim posteru strucné seznd-
meni s tim, jak nds casopis vznikl, kolik se vds - ¢tendrii - prihldsi-
lo k jeho odbéru a byla prezentovdna prvni 2 cisla. Velky zdjem
o casopis byl zejména ze strany psychologii a dietnich sestricek.
Verime tedy, Ze se ndm naddle povede dobre a Ze se vSichni budete
vZdy na dalsi ¢islo METABOLIKA tésit.

V pristim (podzimnim) Cisle prineseme prehled o doslych ndvr-
zich v soutéZi o ndzev a logo casopisu.

Mirka Plecitd, Séfredaktorka

TROCHA HISTORIE I

Fenylketonurie - historie a osobnosti

SOUCASNOSTI

3. ¢ast - novorozenecky screening fenylketonurie, Robert Guthrie

Screening je 1ékarsky termin pouZivany v riznych kontextech.
Ptivodné oznacoval rozdélovani kamenti podle velikosti. V mediciné
se s nim muzeme setkat pomérné Casto, predev§im v preventivni
péci o déti a dospélé. V praxi se screeningové vysetfeni zaméruje
na vyhledavani urcité konkrétni poruchy zdravi v urcité zvolené po-
pulaci. Pfi novorozeneckém screeningu jsou zvolenou populaci
vSechny novorozené déti a v soucasnosti jsou v CR vyhledavany
dveé poruchy latkové premény: fenylketonurie a vrozené sniZena ¢in-
nost §titné zlazy. Obé by bez 1écby vedly k zdvaznému opozdéni
dusevniho vyvoje ditéte. Tomu lze predejit prisluSnou 1écbou, ta
vSak musi byt zahdjena brzy po narozeni, v dobé&, kdy jesté nejsou
pritomny klinické pfiznaky. Prvni poruchou vyhledavanou pomo-
ci novorozeneckého screeningu se stala fenylketonurie v roce 1975
a od roku 1984 byl zaveden celoplosny screening vrozené hypo-
tyreozy.

Koncept novorozeneckého screeningu metabolickych poruch je
spojen se jménem Roberta Guthrieho. Rozhodujici okolnosti pro
zavedeni screeningového vysetfovani novorozencl bylo splnéni
dvou podminek: moZnost vySetfovat suchou krevni kapku odebra-
nou na filtra¢ni papirek a existence levné a citlivé metody k vySetfeni
téchto vzorkl. Splnénim obou podminek zacalo rokem 1963 obdo-
bi, kdy se zacal rychle rozsifovat screening fenylketonurie. Postup-

né byly vyvinuty laboratorni metody pro screening jinych poruch
latkové premény.

Svou osobni vypovéd o historii screeningu podal profesor
Guthrie v ¢lanku v ¢asopise European Journal of Pediatrics v roce
1996. Text ¢lanku je uveden ve volném prekladu.

Vsechno to zacalo s na§im druhym synem Johnem. Byl ment4lné
retardovany. John pro mne znamenal pobidku, abych se zapojil do
vyzkumu zaméfeného na mentalni retardaci a vyvojova postiZeni.

V roce 1957 jsem uz dvandct let pracoval v oblasti vyzkumu ra-
koviny. Moje Zena Margaret a ja jsme se kvili Johnovi velmi aktiv-
né Ucastnili prace v mistni asociaci pro retardované déti v Buffalo
ve staté New York. Jako viceprezident asociace jsem byl odpovéd-
ny za program setkani, ktera se konala jedenkrat mési¢né. Na jedno
z takovych setkani jsem pozval jako prednasejiciho Dr. Roberta
Warnera, feditele tehdy nové zfizeného centra détské rehabilitace
v détské nemocnici v Buffalo. Doktor Warner vypravél o své praci
s détmi s vyvojovymi poruchami, z nichZ nékteré mély poruchu me-
tabolizmu. Pri kavé po setkani jsme s doktorem Warnerem mluvili
o mé myslence vyzkumu v prevenci mentélni retardace zptisobené
poruchami metabolizmu. Vysledkem setkdni bylo zahdjeni spolu-
préce. V nasledujicim roce, kdy jsem jesté pracoval v institutu pro
vyzkum rakoviny, mne doktor Warner uvedl do vSeho, co souvise-
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lo s fenylketonurii. Vysvétlil mi, Ze to je vrozena porucha metabo-
lizmu fenylalaninu, kterd zpisobuje mentdlni opozdéni, ale pokud
postizené déti dostavaly specidlni dietu chudou fenylalaninem, sni-
zila se u nich hladina fenylalaninu v krvi a jejich chovani a projevy
se zlepsily. Slo o praci, kterou nékolik let predtim uskute¢nil Horst
Bickel v Anglii. Doktor Warner mi objasnil, Ze problémem pii 1é¢-
bé byla nutnost presné sledovat hladinu fenylalaninu v krvi 1éce-
nych déti. To bylo proveditelné pouze tehdy, kdyz byla na dosah
laborator. Rozhodl jsem se, Ze zkusim vytvofit metodu, kterd by
dovolila jednoduché méfeni mnozstvi fenylalaninu v krvi.

Zdalo se, Ze by pro tento ucel bylo mozné vyuZzit upraveny bakte-
ridlni test, ktery jsem dosud pouzival pfi stanovovéni riznych sub-
stanci v krvi nemocnych lécenych pro rakovinu. Tyto testy byly za-
loZeny na ,.kompetitivni inhibici“. Byl jsem schopen vyvinout na
tomto principu test pro fenylketonurii. Bylo to jednoduché: inhibic-
ni slozka, kterd normalné brani ristu bakterii obsazenych v kultivacni
pude, prestane branit bakteridlnimu rastu jestlize se na kultivacni
pudu umisti tercik filtraéniho papiru prosakly krvi, v niz je velké
mnozstvi fenylalaninu. Fenylalanin obsazeny v této krvi soutéZzi
s inhibi¢nim faktorem a prevysi jeho inhibic¢ni schopnost. Vysled-
kem je, Ze kdykoliv se v krevnim vzorku vyskytne vétsi mnozstvi
fenylalaninu, za¢nou bakterie v okoli takového vzorku rast a to je
mozné velmi jednoduse zjistit pii pohledu na misku s kultivacni
pudou.

Béhem té doby se stalo néco, co mélo pro mij vyzkum velky
vyznam. U nasi netefe, dcery manZelCiny sestry, byla diagnostiko-
vana fenylketonurie ve véku 15 mésict. Byla opoZdéna ve vyvoji
a test moci chloridem Zelezitym, ktery byl tehdy pouZzivan k prikazu
fenylketonurie, byl pozitivni. BohuZel uz bylo pfili§ pozdé na to, aby
bylo mozné predejit mentalni retardaci. Tato udalost mne privedla
k zajmu o to, zda by pomoci krevniho testu bylo mozné vyhledavat
velmi malé déti s fenylketonurii, protoZe jsem veédel, Ze Casné zahaje-
ni 1écby zlepSovalo vyhlidky ditéte na intelektovy rozvoj.

Test, ktery byl pro screening k dispozici, byl plivodni bakteridlni
inhibi¢ni test, ktery jsem vyvinul pro sledovani hladin fenylalaninu
v krvi u léCenych déti. V tomto testu byl pouZzivan vzorek krevniho
séra novorozence nasdkly do filtratniho papirku a zaschly. VEdél
jsem, Ze rutinni screening novorozenct a kojenci by nebyl mozny,
pokud by bylo pozadovano tekuté sérum ve zkumavce. Uvazoval
jsem také, Ze by test mohl fungovat i tehdy, kdyby do papirku byla
vsaknuta primo krev. Ovéfil jsem si, Ze to tak opravdu je. Pak jsem
dosel k poznatku, Ze jednoduchy zptisob, jak ziskat papirek se vzor-
kem krve ditéte, bylo pichnout dité do paty a zachytit kapky krve na
filtracni papirek.

Dr. Alfred Yankhauer, pozdg&jsi feditel Ustavu pro matku a ditg
ve staté New York, mne presvédcil, abych test vyzkousel jako novo-
rozenecky screeningovy test pro fenylketonurii. Byl si jisty, Ze od-
béry krve novorozencti na filtra¢ni papirek budou bez problému
pfijaty. Jesté pfedtim jsem test vyzkousSel ve Skole pro mentdlné
retardované. Byly sebrany krevni vzorky zaki a ja jsem je vySetiil
pomoci bakteridlniho inhibi¢niho testu. Takto jsem mezi Zéky nalezl
vSechny, o nichz se na zdkladé mocového testu védélo, Ze maji fe-
nylketonurii a navic jsem objevil ¢tyfi dalsi, ktefi do t€ doby nebyli
odhaleni.

Dosel jsem k zavéru, Ze mij test miZze byt vyuzivan k vyhledavani
déti s fenylketonurii a mluvil jsem o fenylketonurii v Jamestownu.
O nékolik dni pozdéji mi zacaly prichazet krevni vzorky novoro-
zencl na papircich ze dvou nemocnic v Jamestownu. Bylo to v roce
1961, kdy zacal novorozenecky screening fenylketonurie.

Brzy nato jsem dostal statni finan¢ni podporu, abych vyzkousel
screening na narodni Grovni. Z poskytnutych penéz jsme si prona-
jali dim blizko nemocnice a zfidili v ném malou tovérnu, kde jsme

pripravovali materidl pro testovani milionu novorozenct. Nasim ci-
lem bylo pfipravit test tak, aby zde bylo vse v ,.instantni* forme.
Diky tomu by laboratore, které by testovani provadély, nepotiebo-
valy zkuSeného mikrobiologa. Tak jsme vytvorili PKU testovaci
soupravu, kterd obsahovala vSe potfebné pro provadéni testi. Do
roku 1962 jsme v pouzivani testu vycvicili 60 pracovniki z 29 sté-
th. V priabéhu dvou let jsme vysetfili 400 000 novorozenct ve 29
statech a nalezli jsme 39 pripadt fenylketonurie. Nenaslo se ani
jediné dité, které by pfi screeningu nebylo rozpoznano. Brzy se
také ukazalo, Ze ptivodni moCovy screening byl méné ucinny nez
krevni.

Navzdory tspéchu krevniho screeningu bylo mezi zdravotniky
mnoho pochybnosti o ticelnosti testovani vSech novorozencti na tak
vzacnou poruchu jako je fenylketonurie. Navic fada 1ékaiti nedaveé-
fovala tomu, Ze lécba dietou by mohla zabranit mentalni retardaci.
Nesdilel jsem Zadnou z téchto pochybnosti. VyuZil jsem kazdou
prilezitost k tomu, abych cestoval a mluvil o potiebé screeningové-
ho testu k rozpoznani fenylketonurie u novorozenci. Nejvice pozi-
tivnich reakei jsem ziskdval od nelékafq.

Miyj ¢lanek popisujici testovaci metodu byl kone¢né publikovéin
v roce 1963 a moje testovaci metoda byla pak pfijata v 1ékatskych
a védeckych kruzich.V letech 1962 - 1967 probihal boj za prosaze-
ni zékona zakotvujiciho screening fenylketonurie. V 1ékatskych kru-
zich existovalo mnoho jeho oponentl. Pfesto v roce 1967 mélo ten-
to zékon jiz 37 statd a v soucasnosti pozaduje screening fenylketo-
nurie u novorozenct vsech 50 statt.

V byvalé CSR zacal celoplo$ny screening fenylketonurie u no-
vorozencl v roce 1975. Metodické opatieni, které urcovalo pove-
fené laboratore, jejich spadové oblasti, nacasovani odbért a dalsi
podminky, vyslo v t€émzZe roce a bylo uvetejnéno ve Sbirce zako-
nu. Prvni pokusy o zavedeni testovaci metody vyvinuté a popsané
Robertem Guthriem se odehravaly jesté pred rokem 1970. Stejné
jako v pfipadé aminokyselinového piipravku bylo i zde tfeba vy-
vinout vlastni testovaci soupravu, ktera by spliiovala v§echny kva-
lity, které mél origindlni Guthrieho test. Soupravy se podafilo vy-
vinout a jejich vyroby se ujala Imuna v Sari§skych Michalanech.
Zde se vyrabéji dosud. V roce 1970 mohlo zacit zkuSebni prova-
déni screeningu v nékterych okresech. Léta 1970 - 1975 byla ob-
dobim, kdy mimo technické a legislativni zabezpeceni screeningu
bylo tfeba predevsim zajistit financni prostiedky pro jeho celo-
plosné zavedeni. JiZ v dobé zkuSebniho zavadéni bylo zachyceno
prvnich 78 déti, u nichZ byla v¢as stanovena diagnéza a zahdjena
1écba. Tito dnes jiZ mladi dospéli vedou zcela normalni Zivot
a screeningu vdéci za uchovani jeho kvality. Od roku 1970 bylo
v Ceské republice diagnostikovano celkem 450 dé&ti
s fenylketonurii.

MUDr. Ludmila Hejcmanovd
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14. zasedani E.S.PKU - pokracovdni

Zavéry zasedani pracovni skupiny ¢. 2

Pracovna skupina ¢. 2 sa venovala problematike liecby dospe-
lych pacientov s PKU v Eurépe. Ulohou pracovnej skupiny bolo
najst odpoved na niekolko otdzok, a to:

« Aky je najlepsi sposob monitorovania pacientov s PKU
v dospelosti a kde? T,j. v detskych nemocniciach, na oddeleniach
adolescentov v ramci detskych nemocnic alebo na metabolic-
kych jednotkach v ramci internych oddeleni pre dospelych pa-
cientov?

+ Existuji v Eurdpe kliniky pre sledovanie dospelych pacientov s PKU?

% Aké vySetrenia by mali byt robené pravidelne? Aké hladiny Phe
su optimalne?

« Aka prisna ma byt diétna lieCba? Aké cesty vedu k zlepSeniu
dodrziavania diéty?

Zodpovedanie uvedenych otdzok malo ukdzat, aka je situdcia
v liecbe a sledovani dospelych pacientov s PKU v jednotlivych
eurépskych Stitoch a nacrtntit cesty, ako dospiet k zjednoteniu.
Podkladom k diskusidm v pracovnej skupine bola prehladne pre-
zentovand préca slecny Criemovej. Pracuje ako diétna asistentka
v Belgicku. Uvedend problematika je jej blizka aj pre to, Ze je od
detstva lieCend pre PKU. Sle¢na Criemovd prezentovala informa-
cie ziskané na zaklade dotaznikov od dospelych lieCenych pacien-
tov s PKU zo 6 eurdpskych krajin (Belgicko, Dansko, Svajciar-
sko, Nemecko, Rakusko, Velka Britdnia). Zéaver jej prace bol: tro-
veil starostlivosti v uvedenych krajinach je rovnaka, najlepsie hod-
notenie vSak ziskala Velka Britdnia, hlavne pre droven dietologic-
kych konzultdcii. Vdaka nim maji pacienti vyvazenejsiu
a pestrejSiu stravu. Dospeli pacienti s PKU sa od svojich rovesni-
kov liSia len nutnostou dodrZiavat diétne obmedzenia. Priznavaju

Tohtorocné stretnutie E.S. PKU

POZOR ZMENA

V predchéadzajicom cisle Metabolika bola uverejnend informa-
cia o vyroc¢nej schddzi a stretnuti E.S. PKU, ktoré sa malo konat
vo Francuzsku. Zaroven bol pontknuty velmi zaujimavy zdjazd
autobusom, ktory pripravil doc. Cechak. V priebehu aprila vykon-
ny vybor E.S. PKU ozndmil, Ze tito akcia sa prestiva znovu do
Spanielska, konkrétne do Torremolinos u Malagy, hotel Sol Princi-
pe. Predpokladana cena za ubytovanie v dvojpostelovej izbe a stra-
vovanie pocas meetingu je 120,- EUR od 25.10. (za¢ina vecCerou)
do 28. 10. (kon¢i ranajkami). (Cena bude zrejme eSte upresnend,
upozoriujeme, Ze v 1. 1999 bola cena 100,- EUR na osobu a deil
a vr. 2000 v SRN pribliZné ta sama.)

V dnoch konania stretnutia by malo byt ubytovanie a diétna strava
pre ucastnikov s PKU zdarma. NajbliZSie letisko je Malaga, cena spia-
tonej letenky sa pohybuje od 15 000 do 20 000,- (Sk, K¢) v zavislosti
od prepravcu, trasy a terminu letu (zvyhodnené vikendové lety).

Vykonny vybor E.S. PKU pripravuje konanie vyro¢ného stret-
nutia s tym, Ze pokial ide o tzv. ,,velké stretnutie, t.j. 0sob s PKU
z celej Eurdpy, bude sa organizovat v zavislosti od zaujmu o tcast.
Preto je potrebné, aby vsetky Clenské krajiny nahlésili predbezny
pocet ucastnikov.

Doteraz pre tcast na tomto stretnuti nemame sponzorov ani Ziad-
ne dotacie, preto je potrebné uvazovat s thradou cestovného aj
pobytu kazdym tcastnikom individudlne.

Oznamte, prosim, svoj zaujem, aby sme pripadne mohli zorga-
nizovat kolektivnu cestu.

konzumaciu alkoholu, faj¢enie. Respondenti boli vacSinou spokojni
so sebou, svojim Zivotom, dosiahnutou kariérou. Pripadnu obezitu
nepovazuju za dovod zacatia dalSich diétnych obmedzeni. VicSina
z nich si stazovala na hyperprotektivnu rodicovsku vychovu.
Zdoraznovali nutnost edukacie a zvySovanie samostatnosti uz
v detskom veku a podporovanie ¢o najotvorenejsieho pristupu
k inym Tudom. Otvoreny pristup vedie k tomu, Ze ich okolie viac
akceptuje. Prekdza im fakt, Ze aj v dospelosti musia navStevovat
detské kliniky. Privitali by kliniky zamerané na sledovanie dospe-
lych pacientov, ktoré st v eurdpskych Statoch len ojedinelé (Velka
Britania, Nemecko). Mnohi pacienti z tychto krajin ich vSak kvoli
velkej vzdialenosti nevyuZivaju. Ako vyplynulo z nadvizujicej
pomerne bohatej diskusie limitujicim faktorom vzniku klinik na
sledovanie dospelych je hlavne pomerne maly pocet pacientov
a skuseného persondlu v regiénoch jednotlivych Statov. Je vSak
Ziaduce, aby sa podmienky pre dospelych pacientov zlepsili. Zak-
ladné principy liecby PKU st v Eurdpe zhodné, hlavne Co sa tyka
detského veku. Vicsinou sa vSade odportca celozivotna diéta. Li-
Sia sa vSak odporicané hodnoty hladin fenylalaninu (pohybuji sa
medzi nemeckymi a britskymi odportacaniami), frekvencia kont-
rol, suplementacia vitaminmi a minerdlmi. Rozne pristupy su
vo financovani diétnych preparatov, edukacnych kurzov, letnych
téborov, socidlnych prispevkov.

Pracovnej skupine sa nepodarilo zodpovedat a samozrejme vy-
riesit vSetky nastolené otdzky a problémy, ktoré moze objasnit len
intenzivny vyskum. Opit sa vSak zdoraznila potreba nachadzat
spolo¢ny konsenzus v lieCbe a monitorovani pacientov.

zpracovala MUDr. J Saligovd

Kontakt:

CR:Doc. MUDr. Petr Cechak, CSc., UBAP 3. LF UK a FNKV,
Srobarova 50, 100 34 Praha 10, CR, tel:4+420 2 6716 2780,
+420 2 6731 1993, fax: +420 2 6731 2967, biosec @fnkv.cz

SR: Ing. Anna Gabarikovd, NZ PKU Slovensko, Alej Slobody 1901/17,
026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 845 5865 388, e-mail:

a.gabarikova@thais.sk Ing. Anna Gabarikovd
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Fenylketonurie a rodicovstvi, mateiska fenylketonurie

Zavedeni celoplo$ného novorozeneckého screeningu fenylketonurie
adostupnost u¢inné 1écby byly na zacatku éry, v niz déti s fenylketonurii
mohou riist a prospivat stejné jako jejich zdravi vrstevnici. Profesor
Scriver, predni odbornik v oblasti dédi¢nych metabolickych poruch,
oznacil fenylketonurii pravem za ,,vlajkovou lod mezi vrozenymi po-
ruchami latkové premény*‘.

Soucasna generace dospivajicich a mladych dospélych
s fenylketonurii patii k t€ém, kdo mohli vyuzit dobrodini v€asné diagné-
zy a lécby. Tito lidé studuji, pracuji a zcela norméalné se zapojuji do
spolecnosti. Navazuji partnerské vztahy a se svymi partnery planuji
zaloZeni rodiny. Pravem ocekavaji, Ze budou vychovavat své vlastni
dgti. Souhrnna statistika ukazuje, 7e v Ceské republice se tyto tivahy
dotykaji nebo budou brzy dotykat ptiblizné dvou set mladych lidi
a k nim kazdy rok pribyvaji dalsi. Tito lidé i jejich rodiny se pochopitel-
né zajimaji o to, zda mohou ocekdvat zdravé potomstvo, které nebude
trpét fenylketonurii, a co pro to mohou udélat. Odpovéd na tuto otizku
neni zcela jednoducha a je tfeba rozdélit ji do dvou Casti. Prvni ¢ast se
tyka kazdého mladého ¢lovéka s fenylketonurii a je ji vénovéana nasle-
dujici ¢ast textu. Druhd ¢ast se tyka Zen, u nichZ je navic potfebné opét-
né zavedeni velmi piisné diety jesté pred zaCatkem téhotenstvi a di-
slednd 1écba dietou po celou dobu téhotenstvi.

Odpovéd na otazku, zda ¢lovek, ktery je nositelem fenylketonurie,
muZe mit zdravé dité, které by fenylketonurii netrpélo, zni ano, je vSak
tfeba pripojit urcitou podminku. Tou podminkou je zdravy partner, kte-
ry nejen Ze nema fenylketonurii, ale neni ani jejim pfenaSecem. V naSich
podminkach je pfiblizné kazdy Ctyficaty zdravy ¢lovek prenaseéem vlo-
hy pro fenylketonurii. Rozpoznat, zda ¢lovék je ¢i neni prenasecem této
vlohy, je nyni jiZ mozné a obecné je dostupné vysetteni, které nosicstvi
odhali. Pfi vysetfeni jsou vyuzivany moderni genetické metody, pouZzi-
va se ptimo genova analyza. Toto vysetfeni si lze vyZzadat bud prostied-
nictvim pfisluSného metabolického centra nebo prostfednictvim nej-
blizsi genetické poradny.

JestliZe vySetieni prokaze, Ze zdravy partner neni prenasecem vlohy
pro fenylketonurii, ma takovy par stejnou moznost mit zdravé déti jako
maji ti, v jejichz roding se fenylketonurie nevyskytuje.

V situaci, Ze by partner byl pfenasecem, je pravdépodobnost, Ze by
se takovému pdru narodilo dité s fenylketonurii, vysoka. V tom piipadé
Ize jako dalsi krok nabidnout diagnostiku fenylketonurie jesté pred na-
rozenim ditéte z odebranych choriovych klkii nebo plodové vody.

JestliZe se dvojice rozhodne, Ze genetické vySetfeni nepodstoupi,
a tedy nebude védét, zda zdravy partner je i neni prfenasecem, méla by
pocitat s 1-2% moznosti narozeni ditéte s fenylketonurii. (Pro porovna-
ni: béZna populace ma riziko narozeni ditéte s touto poruchou 0,01%.)
Zminéné riziko vychdzi jednak z vypocta a jednak z praktickych zave-
i z mezindrodni studie vénované matef'ské fenylketonurii jak bude
zminéno déle.

Materskd fenylketonurie

Matefskéa fenylketonurie (,,maternal PKU*) je termin, ktery je
v poslednich letech jednim z hlavnich témat v odborné literature zaby-
vajici se péci o dospélé s fenylketonurii. Rodiny divek s fenylketonurii

i divky samy se s nim setkdvaji teoreticky jiZ od dospivani. Bezpro-
stfedné naléhavym se stava v dobé rozhodovéni o t€hotenstvi.

Mozné ohroZeni se tentokrat nedotykaji pfimo budouci matky samé,
ale ditéte, které poroste a bude se vyvijet v jeji déloze, a to bez rozdilu,
zda toto dit€ bude ¢i nebude mit fenylketonurii. Latkova preména téhot-
né a ditéte jsou tizce propojeny pomoci placenty. Placenta nabira Zivi-
ny z krve matky a pfendsi je do krve ditéte pupecnikovymi cévami.
Dalsimi cévami v pupecniku je zpét do placenty odvadéna krev
s odpadnimi produkty latkové pfemény. Ty jsou pievedeny do krevniho
obéhu matky a matcin organizmus tyto latky bud zneSkodni nebo vy-
loudi. V obdobi nitrodélozniho vyvoje je plod plné zavisly na organiz-
mu matky. Funguje-li latkova pfeména téhotné normalné, je slozeni jeji
krve velmi stalé a dit¢ ma idedlni podminky pro rist a vyvoj.

Zena, ktera ma v priibéhu t&hotenstvi vysokou hladinu fenylalaninu
v krvi, predava pochopitelné abnormalné velké mnozstvi fenylalaninu
svému ditéti. Pro vyvijejici se dité je to situace mimoradné nevyhodna.
Nasledkem vysokych koncentraci fenylalaninu se narusuje utvareni
nékterych organti i celkovy rist ditéte. Statistiky, které vypovidaji o vy-
sledcich tehotenstvi Zen s fenylketonurii, jsou varujici a ukazuji, Ze tam,
kde méla Zena v t€hotenstvi vysokou hladinu fenylalaninu, tedy kdyz
nebyla lécena dietou, je vice nez 90% riziko zavaznych poskozeni zjis-
titelnych u ditéte po narozeni. K nim patfi pfedevs§im poSkozeni mozku
a pozdgjsi zpomaleni dusevniho vyvoje, vrozené srdecni vady a zpo-
maleny télesny rist.

Fenylketonurie je metabolickd porucha, s niZ jeji nositel piisel na
svét a ktera ho provazi po cely Zivot. Jidelnicek dospivajicich a dospe-
lych je méné piisny nez ten, ktery musi dodrzovat Zena v dobé t€¢ho-
tenstvi. Proto je u Zen planujicich t¢hotenstvi nutné ze vSeho nejdiive
vyrazné sniZit hladinu fenylalaninu pomoci prisné diety. K tomu slouzi
tiimesicni pripravné obdobi, kdy se budouci matka uci sestavovat si
jidelnicek podle predepsaného obsahu fenylalaninu, uvafit dietni stra-
vu a zaroven si zvyka na novy jidelni¢ek a na aminokyselinové doplii-
ky. V tomto obdobi je tfeba dosahnout ustdleni hladin fenylalaninu do
rozmezi, které je vyhodné pro plod. Pak jiZ vétSinou nic nebrani zacat
ku t€hotenstvi. Popsana situace predstavuje idedlni stav, kdy plod ma
nejlepsi podminky k riistu a vyvoji.

V zemich, kde byl celoploSny screening fenylketonurie zaveden jiZ
brzy po roce 1960 se otdzky kolem matetské fenylketonurie staly nalé-
havymi jiz po roce 1980. Bylo tfeba shromazdit co nevice zkusenosti
s 1écbou v t¢hotenstvi a sledovat osudy déti narozenych Zenam fenylke-
tonurickam. Proto byla v roce 1984 zahdjena mezindrodni studie, do
niZ se zapojila centra z USA, Kanady a SRN. Ucelem studie pii jejim
zaloZeni bylo testovat, zda dieta s nizkym obsahem fenylalaninu snizu-
je riziko poskozeni pro plody Zen s fenylketonurii. Udaje publikované
v odborném tisku k roku 2000 uvadéji data o 574 t€hotenstvich, z nichz
se narodilo 412 déti. Vysledky studie potvrzuji, Ze nejlepSi podminkou
pokud jde o ochranu ditéte pfed nepiiznivym vlivem vysokych hladin
fenylalaninu, je ¢asné zahdjeni diety a sniZeni hladiny fenylalaninu do
co nejvyhodnéjsiho rozmezi jesté pred zacatkem té€hotenstvi.

MUDr. Ludmila Hejcmanovd

Materskd fenylketonurie - proni zkusenosti z edukacnich kurzii

V mésici kvétnu t.r. probéhly prvni dva z planovaného cyklu
edukacnich kurzl vénovanych 1é¢bé fenylketonurie v téhotenstvi.
Kazdy kurz je dvoudenni, je pofadan vzdy v sobotu a nedéli. Zvia-
ny jsou jak divky s fenylketonurii, tak jejich partnefi ¢i néktery
z Clenti rodiny. Sobota je vénovéna predevsim teoretické priprave.
Po dvodni prednéSce 1ékarfe ndsleduje hlavni program a to samo-
statné sestaveni jidelnicku s definovanym mnoZstvim fenylalani-

nu a energie pod dohledem dietni sestry. Na zavér prvniho dne si
divky vyberou jeden chod dietni stravy, ktery pod dohledem dietni
sestry nasledujici den samostatné uvaii. Den konci diskusi. Nedé-
le je vénovéna praktickému vycviku. Po zkuSenosti z kurzu se
domnivame, Ze by podobny vycvik pfiSel vhod i nékterym zajem-
kynim z fad matek malych dét s fenylketonurii, které se s dietou
teprve seznamuji.
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Kurz v této struktuie by nemohl byt provozovan bez pomoci  uskute¢nit. Podporu $koly mame pfislibenou i nadéle a pldnujeme
Zdravotni 8koly v Praze 4, v ulici 5. kvétna. Vedeni $koly nam vel-  pokracovdni cyklu kurzit v mésici Fijnu.

mi ochotné poskytlo prostory jak pro teoretickou ¢ast, tak pro prak- Organizaci zatim zajistujeme na Klinice déti a dorostu pii FNKV
ticky vycvik a kazdého z kurzi se Gcastnil i néktery z pedagogli v Praze 10, telefon 02/67162562.
Skoly. Bez této pomoci bychom podobnou akci jen t€Zko mohli Jana Komdrkovd, MUDr. L. Hejcmanovd

CO NAS ZAJIMA

Adresy zdsielkovych sluZieb potravin v zahranici

Ener-g Foods Hammer-Muehle DIAT GMBH
5960 1st Avenue S.P.O. Box 84487 Postfach 1164

Seattle, WA 98124-57, USA, 674 85 Maikammer, SRN
http://www.ener-g.com http:www.hammermuehle.de

Formulare a informécie si vyZiadajte na adrese: Ndrodné zdruZenie pre PKU, Alej Slobody 1901/17, 026 01 Dolny Kubin - prosim len
pisomne, alebo na e-mail: a.gabarikova@thais.sk, alebo faxom na Cislo: +421 845 5865 388. Pri objednédvani cez internet su akceptované
len embosované platobné karty. Ing. Anna Gabarikovd

JAK PRACUJEME

Benecko - velikonocni pobyt

Ve dnech 12. - 16. dubna 2001 probéehl v ramci Klubu PKU a ostat-
nich metabolickych poruch velikono¢ni pobyt v penzionu Klara na
Benecku. Jednalo se o spole¢ny pobyt rodin s détmi s PKU.

Vzhledem k tomu, Ze se jednalo o pétidenni akci, byl pro-
gram Casové velmi naroCny. V patek po obéd¢ jsme vyrazili do
Bozkovskych jeskyni. Zde bylo mozné shlédnout velmi zajima-
vé prirodni utvary a asi nejvice nés vSechny zaujala podzemni
jezera, kterd jsou zde pry nejvétsi v Cechach. Po prohlidce jes-
kyni jsme vSichni navstivili cukrarnu na ndmésti v Jilemnici.

V sobotu jsme méli moznost se seznamit se zastupcem firmy SHS
panem Stefanem Chrenkem, ktery za nami vaZil cestu aZ ze Sloven-
ska. Seznamil nds s tim, co chysta jejich firma do budoucna, privezl
nam ukazat a zaroven ochutnat nové vyrobky, napf. instantni brambo-
rovou kasi, ¢okoladky s karamelovou prichuti a détem piivezl boha-
tou velikono¢ni nadilku. Také nés ujistil o tom, Ze jejich firma stile
pracuje na vyrob€ novych vyrobka, které urCité vSichni radi uvitime.  fajn. Hlavné détem, které si objednaly ovocné pohéry nebo

Nedéli jsme prozili sportovné. Thned po obédé jsme vyrazili  zeleninové salaty.
do nedaleké vesnicky, kde na nas ¢ekala projizdka na konich. Na velikonoéni pond&li déti od pani Cervené dostaly bohatou na-
Byl to pro vSechny velky zdzitek, jelikoZ fada z nds jela na  dilku, ve které mély spoustu dobrot. Nikomu z nas se moc nechtélo
koni poprvé v Zivoté. Skoda jen, Ze po¢asi nam moc nepfdlo a ce-  domi, jelikoZ po celou dobu pobytu se o nis vzorné starali pan Ha-
lou dobu husté snéZilo. Nékteii z nds se jeli zahfat do snack  nus - majitel penzionu a pani Cervend - nase dietni sestiicka. Jen to
baru na namésti ve Vrchlabi. K nelibosti personalu si naSe 11-  pocasi pripominalo spiSe vanocni nezZ velikonocni svatky, presto se

ti Clennd parta sedla k jednomu stolu a bylo ndm vSem moc tato akce velmi vydafila. Za Klub PKU M. Samkovd
Byli jsme na horach
Zkusenosti a inspirace ziskané z letnich tabord, kterych se kazdo- Na leto$ni zimni rekreaci se se$la skupina déti prevazné pokro-

ro¢né zacastiuji déti s fenylketonurii spolecné se zdravymi vrstev-  Cilych lyzait. Poprvé nebylo potieba je zarazovat do lyZaiské sko-
niky, nés privedly na myslenku zorganizovat i jiné aktivity. Jed-  ly, ktera pravidelné kazdym rokem nabizi své sluzby, jak ve sjez-
nou z nich je zimni pobyt zaméfeny prevazné na lyzarsky vycvik.  dovém, tak i v béZeckém lyZovani. Je nutno ovSem pfipomenout,

V leto$nim roce v terminu od 9.2. do 17.2. se konala zimni rekrea-  Ze skupina pokrocilych lyZait dosdhla dovednosti a zkuSenosti
ce déti s PKU a jejich zdravych sourozenct jiZ potfeti v Jesenikdch.  pravé v lyzai'ské skole pod vedenim Ing. Bace a jeho instruktort,
Ukastnici byli ve véku od 12 do 16 let, rekreace se vak mohli zicast-  kde pied dvéma lety nékteif ticastnici z této skupiny stali poprvé
nit zdjemci ve véku jizod 7 azZdo 20 let. Ubytovéni jsme byli v Lipové,  na lyZich a ucili se zdkladim ve sjezdovém lyZovani. Pfi kazdém
v penzionu Moravanka, ktery je na dobré drovni. Ma k dispozici do-  zacétku je duleZité mit dostatecné pevnou vuli, trpélivost a odva-
statecné prostorné dvou nebo Ctyilizkové pokoje a dobré socidlni  hu. To poznali a pochopili vSichni zacate¢nici. Jejich prvotni po-
zafizeni. Na kaZdém patfe je spoleCenskd mistnost, kde je umisténa  city a zazitky z minulych let jsou vSak dnes pro né jen vzpomin-
televize. Objekt déle vlastni jidelnu, kavarnu a knihovnu. kou a pfijemnym pobavenim.
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I presto, Ze nebyly snéhové podminky idedlni, lyZovali jsme
5 dni v priméru tfi aZ ¢tyfi hodiny denné. Mistni vleky v okoli
Lipové byly mimo provoz, proto jsme jezdili na lyZaisky aredl
Petrikov vzdéleny asi 11 km od Lipové. Zjistili jsme, Ze pouze na
Petfikové a Pradédu byly nejlepsi snéhové podminky k sjezdové-
mu lyZovani. Vzhledem k tomu, Ze v soucasné dob€ je na Jese-
nicku velmi omezena vlakova i autobusova doprava, vyuZili jsme
také ndhradni soukromou autobusovou dopravu, ktera dovezla nasi
skupinu tcastnikli na pozadované misto.

Pri lyzarském kurzu je dulezité, aby se z hlediska bezpecnosti
tieti den zaradila oddechova pauza do denniho programu. Proto
jsme zvolili koupéan{ v bazénu v Ceské Vsi, kde si déti mohly po
namahavém lyZovani pfijemné odpocinout a zarelaxovat.

Zajistit dietni stravu PKU pod vedenim zkuSené dietni sestry
Jany Petraskové a tymu profesiondlnich kuchari v penzionu Mo-
ravanka nebyl problém. Pfi zdejSim pobytu mély déti vyssi pohy-
bovou aktivitu, a proto bylo nutno zabezpecit dietni jidelnicek
s dostatenym energetickym piijmem. Pokud stravnikim nestaci-
la jejich odvazena porce jidla, bylo mozno doplnit do jidelnicku
nizkobilkovinné pecivo, maslo a jiné potraviny s nizkym obsahem
fenylalaninu, kterych bylo vzdy dost v zasobé. Jidlo bylo velmi
chutné, coz dokazovalo, Ze se déti hlasily o dalsi pridavky.

Lécebné pripravky si ticastnici s PKU dietou pripravovali na tom-
to pobytu sami pod dozorem doprovazejicich osob. Ukdzalo se, Ze
samostatnd pfiprava pripravku jim neni cizi, nebot vSichni zicast-
néni s PKU jsou na tuto kazdodenni Cinnost zvykli ze svych do-
movu a povazuji ji za samozfejmost a svou povinnost.

Do programu jsme zaradili rizna edukacni témata o dietni 1é¢-
beé. Déti se zajimaly, zda budou moci nékdy jist v dospélosti napf.
uzeniny, jogurty, ryby, syry apod. Dale se dotazovaly, jak jesté dlou-
ho budou posilat krevni odbéry na papircich a jak dlouho budou

muset konzumovat
lécebné pripravky.
Neékterym z nich
nebylo jasné, proc¢
nékdo pfi stejné
dieté¢ mize jist vét-
§i porce priloh
(napf. brambory,
ryze) a nékdo musi
jist mensi porce
priloh. Zakaz kon-
zumace aspartamu
vyvolala také u déti
rozsdhlou diskusi.
S velkym zajmem
chtély porozumét,
pro¢ potraviny s jeho obsahem nemohou zatrazovat do svych jidel-
nickd. Pracovat se zaménovacimi tabulkami potravin a hotovych
jidel bylo zpocatku pro nékteré déti s PKU naro¢né, ale ukazalo
se, Ze pri pozorném soustfedéni a vytrvalosti 1ze dosdhnout kyze-
ného vysledku. Kratkd edukacni sezeni jsou u zicastnénych s PKU
Zadana a prospésnd. Zdejsi pobyt nds o tom piesvédcil, a proto je
potieba i v budoucnu pokracovat v jejich zafazovani pifi dalSich
hromadnych aktivitach.

Pobyty déti s PKU dietou spolecné se zdravymi vrstevniky jsou
pro né velkym pfinosem. Ve vétSim kolektivu se 1ze snadnéji na-
ucit prekondvat prekazky, ziskat vetsi disciplinovanost a samostat-
nost. I pfi odliSné stravé u déti s fenylketonurii je mozno dosah-
nout $tastného a plnohodnotného Zivota - stejné jako u zdravé
populace.

Jana Komdrkovd, dietni sestra

Boli sme na rekredcii v Turcianskych Tepliciach

Zacinali sme v sobotu 12. mdja 2001. Ak mam pravdu povedat,
na tento pobyt sa mi ani velmi nechcelo ist, pretoZe s detmi
s fenylketondriou (PKU) som isla prvykrat. Dnes viem, Ze tych
par dni, ktoré sme tam stravili, bolo malo.

Myslim si, a vSetci, Co tam boli mi iste daji za pravdu, Ze tam
bolo super. Dokonca aj pocasie ndm vyslo. Hned prvy deni ako
sme tam pris§li mamicky a oteckovia zostavili jeddlny listok pre
deti s PKU. Pan Gazo (veduci pobytu) s pomocou mamiciek upie-
kol pre deti chlieb, ktory sa mu velmi vydaril.

Mam 6-rocnu sestru, ktord ma tiez PKU a este nikdy som jej ne-
piekla chlieb, pretoze vZdy ho upiekla mama. Ale teraz by som ho
uz urcite upiekla aj sama. Na druhy deil sme sa isli kipat do termal-
neho bazénu, kde sa vsetkym pacilo. Samozrejme, aby som neza-
budla na deti, tie si vZdy nasli nejaku ¢innost alebo hru. Po kupeli
v bazéne boli deti také zni¢ené a unavené, Ze vecer zaspali rychlo
a rodic¢ia mali pre seba aspoii trochu volna, kde si medzi sebou vy-
mienali skdsenosti a radili sa o vSetkom, ¢o sa tyka PKU. V sobotu
vecer prisla aj p. Gabarikova, priniesla detom ochutnat Lp-flakes
(Milupa) a Crackers Loprofin (SHS). Sladké Lp-flakesy deti schrum-
kali hned. V nedelu piekla pre deti rozky, ktoré chutili tak, Ze aj
rodi¢om sa zbiehali slinky. Po rozkoch sa na vylete v blizkom lese
opekala slaninka a neskor si deti s rodicmi zahrali futbal.

V pondelok bol program mimoriadne bohaty. Zacal hned po
ranajkach orientacnym behom, ktorého sa vSetci ziacastnili. Sata-
zilo sa po rodinich na $tyroch stanovistiach. O 13.40 hod. zacal
vylet do Banskej Bystrice vla¢ikom a deti mali za tlohu pocitat
tunely, cez ktoré sme presli. Poviem Vam, Ze krajsiu prirodu a lesy
ako su okolo na tejto trase, som este nevidela. V Banskej Bystrici

sme si pozreli pamétnik SNP, ale deti najviac zaujali tanky a lietadlo
a hlavne to, Ze mohli po nich chodif. Naspit sme isli taki vycerpa-
ni, Ze sme skoro zaspali vo vlaku (ale nedali sme sa). Zvladli sme
aj futbal po veceri a urcite dobre pobavili vSetkych divikov. Vy-
hodnotenie orienta¢ného behu: vSetci sme boli dobri. Deti dostali
sladkosti a rodi¢ia pochvalu.
A ¢o dodat na zaver? Podakovat sa sponzorovi pobytu: TTS, spol.
s r.o. Martin, pretoze vdaka nemu sme tam mohli byt, persondlu,
ktory sa o nds staral v Hoteli Lesnik, kucharkam, ktoré pre nase deti
varili a p. Ing. GazZovi, ktory cely tento pobyt zorganizoval.
Gabika Horridcikovd, Studenka PF v Bratislave
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CO SE NAM NABIZI

Tabor nejen pro fenylketonuriky

Blizi se nejkrasnéjsi dva mésice v roce a mnozi z vas mate jiz
naplanovanou dovolenou a program pro své déti. Jist€ vzpominate
na dobu, kdy jste byli v jejich véku. Ziejmé vétSina z vas travila
¢ast prazdnin pobytem na tdbore. Nyni by mohly jet i vase déti.

Vesni¢ka Broumov se nachazi v malebném prostiedi Ceskomo-
ravské vrchoviny. Tabornici jsou ubytovdni po dvou ve stanech
s podsadou. Stravu pfipravuji kvalifikované kucharky a jidlo se
podava 5x denné. Za hezkého pocasi je mozné se koupat v rybnice
v misté tdbora, ke sportu lze vyuZzit hiisté na kosikovou a fotbal
a hernu stolniho tenisu. Kromé sportovniho programu je tabor za-
méfen na ziskavani zakladnich tabornickych dovednosti, poznava-

Leto pre deti s PKU

Vazeni rodicia,

pribliZilo sa obdobie letnych prazdnin a tym sa stdva aktudlnou
aj téma, kde a ako ich deti budi travit. Ako v minulom roku, ponuka-
me moznost pobytu deti na letnych taboroch, kde bude zabezpece-
nda diétna strava. V Casopise ste uz mali moznost vybrat si z ponuky
v CR, na Slovensku sme pripravili dva letné pobyty, kde stravu
budu pripravovat a na dodrziavanie diéty dohliadat diétne sestry.

1. BOJNICE
Rekreac¢né zariadenie Pust, termin od 9. do 18. 7. 2001

Tabor je urceny pre deti od 6 do 15 rokov bez sprievodu rodicov.

Ide o klasicky detsky tabor (ako Hybe v minulom roku), kde cast
deti ma pripravovanu diétnu stravu pod dohladom diétnej sestry
(aj v tomto roku to bude Marienka Vasilikova z Kosic).
Ubytovanie: v 2,3,4,5 postelovych izbach so spoloénym soc. zaria-
denim
Stravovanie: 5x denne (plna penzia) s pitnym rezimom
Vybavenie RZ: jedalen, spoloCenskd miestnost s profi aparatiirou
a farebnou hudbou, TV, video, sauna s bazénom, krytd tenisova
hala, bufet, ihriska na vSetky Sporty, ohnisko...

Program: atraktivny program plny zabavy v aredli snov

Zazijete dobrodruzstva, aké ste mozno eSte nezazili: sfiranie do bane,
Bojnice-kupalisko, ZOO, Bojnicky zdmok (vstupy a doprava si v cene),
saunovanie pod dozorom lekara, diskoshow s profi aparatirou a farebnou
hudbou, Pingpong cup, Bojnicka futbalova liga, jazda na kotioch...

O program, deti a mladdeZ sa budu starat skuseni tdborovi pra-
covnici a o deti s PKU navyse aj diétna sestra.

RZ Pust sa nachadza 8 km od Bojnic a obklopuje ho pohorie Vta¢nik.
Zariadenie a jeho ohradeny aredl boli pdvodne vystavané na ucely
detskej rekredcie, ide teda o Specializované zariadenie. V aredli sa
nachadzaju ihriska na vSetky druhy Sportov.

Cena poukazu: 3.460,- Sk bez dopravy

3.860,- Sk s dopravou z a spit do Kosic
Cena zahriia: ubytovanie (9 noci), dopravu, stravu 5x denne, pitny
rezim, poistenie, pedagogickych pracovnikov, lekéra, program,
vylety vratane vstupov a dopravy: ZOO, Bojnicky zdmok, kone,
hry, sitaze a odmeny.

2. RZ SKALICAN
v Zlatnickej doline, termin od 19. do 26. augusta 2001

V minulom roku bol letny tdbor v Zlatnickej doline mimoriadne
vydareny.

ni ptirody, na své si ptijdou i pfiznivci diskoték, bojovych her

a rukod€lnych praci.

Termin: 13.8.2001 - 25.8.2001

Misto kondni: Broumov

Vek: 7-15 let

Cena: 2 650,- K¢

Doprava: vlastni nebo spolecné autobusem z TiSnova

Ubytovdni: stany

Strava: 5x denné (PKU dieta zajiSténa)

Kontakt: piKloubova - tel. 0504 /413504, p. Vasicek - tel. 0723 /090935
Iveta Klusdkovd, Havifov

V tomto roku je pre deti bez ohrani¢enia veku v sprievode ro-
dicov, bez sprievodu rodi¢ov vo veku od 7 rokov a samozrejme
aj pre vsetky PKU vekové kategoérie vratane naSich uz dospe-
lych.

Ugast celych rodin je vitana. Stravovanie pre deti s PKU 5x
denne vréatane pitného rezimu, pre ostatnych 3x denne. Varit bude
diétna sestra.

Ubytovanie: v budove -3-4 16zkové izby so spolocnymi soc. zaria-

deniami. MoZné je aj ubytovanie v okdloch, kde st samostatné

3 - 4 16zkové izby s vlastnym soc. zariadenim.

Vybavenie: jedalen, TV, tenisové kurty, malé futbalové ihrisko,

ohnisko, kupalisko, plazovy volejbal...

Program: bude organizovany podla pocasia priamo na mieste.

Okrem Sportovych moznosti a vyletov do prirody je moznost na-

vsStevy muzea v Skalici, ndvsteva pamiatok so sprievodcom...

Téabor je vhodny na spoznévanie sa deti aj celych rodin, na od-

dych a spolo¢né vecCerné posedenia, na vymenu skusenosti

s varenim so stravou do $koly a podobne.

Cena: predpokladana cena je 340,- Sk vratane stravy na osobu

na den

Kontakt pre informdcie: Ing. Peter Gazo, Novomestska ul., Sered
Diifame, Ze v tomto roku k nam pridu aj deti a rodiny z CR.
Pre CR si prihlasky vyZiadajte na adrese: NZ PKU, Alej Slobo-

dy 1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 845 5865 388,

resp. +421 905 801 069, e-mail: a.gabarikova@thais.sk
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CO NAS PALI

Co pali (nebo spise udivuje) mé...

PiSu do rubriky ,,Co mé pali*, ale spi§ bych méla napsat do rub-
riky ,,Co mé udivuje”. Existuje klub fenylketonurikii, dozvédéla
jsem se hned potom, co byla u mého syna diagnostikovana fenyl-
ketonurie. To je fajn, pomyslela jsem si, alespon nebudu mit pocit,
Ze jsem v tom sama a kdyby néco, mame tu klub, ktery se za nas
zajem postavi. A hle, svéte div se, ono je to iplné jinak. Klub sice
mame, ale Vinohrady maji asi sviij, my na Karlové mame svij
a pfi Brnénské nemocnici ho asi maji také? Kazda nemocnice ma
pravdépodobné sviij vlastni, ale mé tu chybi ten jeden jediny, ktery
by zastfeSoval ty tfi a zastupoval naSe zajmy napf. vici stitu nebo
zdravotnim pojistovnam. Co kdyZ nastane situace, kdy to bude sku-
tecné zapotiebi, co potom? VZdyt se staci jen rozhlédnout a je jas-
né, ze skupina ma vzdy vétsi Sanci se prosadit nez jednotlivec.
Skutecné mé udivuje fakt, Ze postiZzeni fenylketonurii nemaji zad-
nou organizaci, kterd by je oficialné zastitovala a jesté vic mé po-
tom udivuje, kdyZ se do¢tou o tom, Ze Cesk4 republika je lenem
E.S.PKU, prestoze legdlnim ¢lenem se muiZe stat pouze celonarod-
ni spole¢nost. Kdo je tedy ¢lenem E.S.PKU? Nevim. Vim ale, Ze je
potieba se nad tim vazné zamyslet. Kldra Foglarovd

Vyjddreni predsedy Klubu PKU k cldnku:

Vazena pani,

Vas dopis bohuZel vyjadiuje problém, s nimz se ve své funkci,
kterou délam jiz cca 13 let, potykdm neustdle. Organizaci zastie-
Sujici vSechny diagnostikované osoby se vzacnymi metabolickymi
poruchami je mozné vytvofit pouze za vSeobecného konsensu
s jejim vytvofenim ze strany postiZzenych, rodict déti
s metabolickymi poruchami, odbornych 1ékait a i ostatniho 1ékar-
ského personalu pfislu§nych metabolickych center.

Takovou organizaci nam vsak ,,z venku‘* nikdo budovat nebude,

ZIVOTNI PRIBEHY
Fenny

Nas ptibeh se asi vibec nelisi od pfibéhu Vaseho ¢i jinych rodin
s détmi, které maji fenylketonurii. Snad s jedinym rozdilem - na za-
¢atku se totiZ neodehrdl u nas, ale v USA, v Kalifornii, kde jsme do
srpna 2000 s moji dcerou Jennifer Zily.

Jenny se narodila v dubnu 1999 a hned se stala nasim malym slunic-
kem, kolem kterého se vSechno toci. Zkratka prevratila cely nas dosavad-
ni Zivot i s jeho prioritami vzhiiru nohama. Jaké potom bylo piekvapenti,
kdyZ po dvou dnech névratu z porodnice zazvonil necekany telefon a
détsky doktor nds neprodlené vyzval k navstévé nemocnice. Neblahé tu-
Seni a obavy se potvrdily a jisté mi vSichni potvrdite, Ze to bylo velmi
Sokujici. U mé, matky, navic tim spiSe, Ze jsem byla v cizim prostiedi,
bez pomoci svych blizkych a v zajeti odbornych lékarskych vyrazi
a novych informaci v jiném jazyce. Jako vSichni rodice, u jejichz déti
byla fenylketonurie diagnostikovéana, jsem se nejdiive musela smifit s touto
novou skutecnosti. Zjistit, jak dalece ovlivni nds Zivot, a naucit s ni sebe a
hlavné svou dceru plnohodnotné Zit.

Nejdfive mé opanoval pocit, Ze to nezvladnu, ale hned mi podali
ruku pracovnici nemocnice (v niz jsme byly z diivodu zdravotniho
pojisténi u spolecnosti Kaiser registrovany), ktefi nam poskytli veske-

musime si ji vytvorit sami a hlavné musime ji chtit vytvorit. Bez
spoluprace vsech nebude nic. Napr. soucasny klub PKU na Karlové
funguje na zdkladé dobrovolné spoluprace lidi, ktefi jsou
v produktivnim véku a tudiZ maji svd zaméstnani, na nichz je prede-
v§im zavisly jejich Zivotni standard. Nikdo z nas tyto funkce nedéla
profesionalné, pro ¢innost Klubu ukrajujeme sviij volny ¢as urceny
pro nase rodiny a jisté chapete, Ze pokud neni nikde ze strany ostat-
nich neclent souc¢asného Klubu projevovana snaha po vytvoreni ta-
kového ,,velkoklubu®, t€Zko miZzeme néco takového zorganizovat.
Pouze vy sami, rodice déti s PKU a lidé s touto diagndzou, si
muZete fici, zda néco takového spole¢né potiebujeme. Pokud dosud
za celych 13 let ¢innosti Klubu PKU nebyla projevena snaha po
vytvoreni centrdlni organizace (a to predevSim ze strany rodict),
zjevné je tedy vSe v pofadku a nic nového neni potfeba vytvaret.
Mozna tento ,,status quo* vS§em vyhovuje. V opacném piipade
by musel jiZ probihat nérist ¢lenské zdkladny vSech vdmi zmifio-
vanych organizaci, nebot ¢lenem jakéhokoliv Klubu se preci muze
stat kterykoliv clovek, ktery se do néj prihlasi. Toto se nikdy nedé-
lo a nedé€je. AvSak upozoriiuji, Ze pouhd diagnéza preci neni clen-
skou priikazkou. Klub (jako ob¢anské sdruzeni) musi fungovat za
urcitych podminek, které jsou legislativné predepsané. Bez plnéni
téchto podminek, které jsou jinak tplné bézné a kazdy se s nimi
v zivoté setkdva, nelze vytvofit takovouto celostatni organizaci.
V jiném pfipadé by musela byt nékym vytvorena komercni or-
ganizace, napi. néco jako nékteré travel agency, ktera by se zaby-
vala specifickymi aktivitami pro volny ¢as osob s PKU. Ale obra-
nou nasich prav se tézko bude profesiondlni organizace zabyvat!
Proto apeluji na ty z Vas, kdo pocitujete nutnost vytvoreni tako-
vého ,,velkoklubu PKU*, pfipojte se navrhy, ndméty a piedevSim
spolupraci (nejen pouze verbdlné projevenou) na jeho vytvoreni.
Viclav Dobes, predseda Klubu PKU

N :5‘)
SR

b

s,
-

1‘? ‘ ¢

rou moznou odbornou i lidskou pomoc. Dietni sestry mi radily, jak
uzpusobit stravu malé Jenny, dostaly jsme nékolik kuchaiskych knih
a nékolik vytiskd ,,PKU News* (pravidelnych novin, vychazejicich
mimo jiné i na Internetu) a kniZni publikace o souziti rodin a déti
s touto dietou. Tyto zdravotnické pracovnice se mimoto v rdmci své
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pusobnosti staraly i o organizaci pravidelnych ctvrtletnich schiizek
rodin s détmi rizného véku, na nichz jsme se mohli podélit o své nové
zkuSenosti a podporit také nové prichdzejici rodice. S péci, jakd ndm
byla ze strany l€katti, sester i naSich novych pratel vénovana, jsem
zacala pohliZzet na PKU a dietu zcela jinak.

Pravidelné jsme dostavali nabidky a katalogy riznych firem vyrd
béjicich nizkobilkovinné vyrobky a dopliky, které jsou konkrétné ve
staté Kalifornia zdarma. Musim ale zaroven dodat, Ze toto, piestoze
je USA mnohem ekonomicky siln&jsi nez CR, neni pravidlem ve viech
statech unie. Prostfednictvim dietni sestry se dala objednat v podstaté
libovolnd mnoZstvi nejriznéjSich a nejrozmanitéjSich potravin
s doddvkou az do domu. Pfala bych si (snad jako vSichni rodice
a zacastnéni), aby tady u nas byl nabizen $ir$i sortiment specialnich
potravin pro osoby s PKU rtizného veku, a také, aby vice druht téch-
to vyrobkt se zafadilo do programu stétni dotace.

Dnes - po vice nez devitim&si¢nim pobytu v CR - mohu fict, Ze toto

je jedna z mala véci, kterou se liSi socidlni a zdravotni zajiSténi ne-
mocnych s PKU tady u nas a v Kalifornii. To mohu potvrdit i po svych
zkuSenostech s pfevodem Jenny do systému nasi 1ékaiské péce, kdy
jsme nezaznamenaly Zadny rozdil ve vstficném a laskavém piistupu
Iékait a sester, a to i v prubéhu vyfizovani nezbytnych a zdlouhavych
administrativnich formalit.

Nyni, kdyZ se za¢ina slibné rozbihat i vydavani vlastniho ¢asopisu,
prostiednictvim kterého se budeme moci dovédét riizné informace, nové
recepty a také pribehy i zkuSenosti ostatnich rodin a osob, pevné vérim,
Ze se Casem budou pravidelné uskuteciiovat i regionalni schiizky, aby-
chom se mohli poznat navzajem i osobné - vzdyt takovato podpora
a tieba par povzbuzujicich slov pomiize mnohdy vice nez sebelepsi
kniha. A kdyZ se divam na svoji uz dvouletou dceru, jak si klidné hraje
a béha na zahradé, t€sim se na to, aZ se bude moci s dalsimi kamarady
a kamarddkami poznat a zahrit si, tfeba na horach nebo u mote ¢i jinde.
A k tomu ndm viem drZime s Jenny palce. Sabina Baranovd

NeZ zacnu rozvijet své ivahy o pribéhu, jehoz hlavnimi postava-
mi jsou Jenny a jeji rodina, chtéla bych fici, Ze jsem moc rada
tomu, Ze se jedné o zkuSenost rodiny svym zptsobem specifickou,
nabizejici srovnani a tudiZ pro nas vSechny skytajici moznost na-
Cerpani ne€kolika uziteCnych myslenek a napadu.

Ac jeho autorka pani Baranova v zavéru ¢lanku mezi fadky uvadi,
Ze jsou s dvouletou Jenny stale jesté na zaCatku Zivota s fenylketonurii,
mne napadd, Ze svymi postoji jsou dnes jiZ mnohem ddl. A to proto,
Ze hned v tvodu jejich prispévku ¢teme o tom, jak je jejich cilem
naucit se Zit plnohodnomé. Rikam si, jakou cestou kazdy z rodict
musi k podobnému presvédceni dozrat. Nékomu se to podaii diive,
nékomu pozdéji. Ale pokud se dostane toto presvédceni na prvni mis-
to vidéni rodin a tim i budouciho vidéni nasich malych pacientd, je to
velice dileZité, nebot to ovliviiuje cely jejich Zivot a tim vSe, co jak
v ném délaji a jak k nému pristupuji. Konkrétné mam na mysli tieba
pfistup k dieté, diivéru ve své schopnosti a ptedevsim v to, Ze mirou
své aktivity ma kazdy svij Zivot ve svych rukou, Ze jsme za své Zivoty
odpovédni hlavné my sami (a nase rodiny) - a teprve potom az ti ostat-
ni. Pokud se to rodictim naSich pacientti (to se tyka nejen fenylketo-
nurikil) - po potvrzeni diagnézy, proziti paniky, nejistoty a popieni ...
- podafi, je to ten nejlepsi start do dalsich let.

LISTAREN

Jennina maminka piSe o tom, jak je zajisténa péce o fenylketonu-
riky v USA a u nés. Clovék se neubrani srovnani, to je pfirozené.
Musim vSak fici, Ze mne velice t€Si, Ze v pfistupu zdravotnikd, je-
jich vstiicnosti, ochoté v jednani atd. pisatelka rozdily neciti. Pokud
je to upiimné, hieje mne to dvojnéasob, zvlasté proto, Ze o tom pise
7ena, ktera ma tuto zkusSenost zaZitou ,,na vlastni kuzi*. VSak to zna-
te: mnozi nasi lidé si stale na néco stéZuji a mnohdy zcela neopod-
statnéné stavéji to, co se jak déla u nds oproti jinym zemim, na pod-
statné niz8i pricku (to neplati jen o zdravotnictvi). Pokud vSak doka-
Zeme rozliSovat véci, kde jsme srovnatelni a mnohdy nejen to, je to
dobre, nebot jediné tak mizeme zlepSovat co zlepSovat 1ze a sou-
¢asné byt hrdi na to, co uz lépe vyfeseno nebo zpracovano mame.

Tim také navazuji na svou posledni myslenku. Maminka Jenny popi-
suje moznosti nabidky a dostupnosti dietetickych vyrobki v Kalifornii
a soucasné vyjadiuje velkou nadéji v to, Ze Casem to bude jiné i v nasi
zemi. Také hovori o perspektivnim kontaktu s dal§imi rodinami fenyl-
ketonuriki, které prostfednictvim Metaboliku nebo regionalnich setka-
ni vitd. Pfala bych Vam proto, maminko, aby Vam Vas optimisticky
piistup a redlny pohled na svét i nadéle zastaly. MozZna budete jedna
z téch, jez se aktivné zapoji do zmén v oblastech, které se nyni nachaze-
ji ve fazi hledani nebo jsou jesté v plenkich.  PhDr. Ivona Sporcrovd

Rodi¢om, ktori majui deti postihnuté metabolickou poruchou
chcem povedat: hlavu hore, st aj horSie ochorenia ako je PKU.
Treba len dodrZiavat pokyny lekara, detom venovat individualnu
starostlivost a dspechy sa jedného dila dostavia a vtedy budeme
mat radost vSetci, rodicia i deti. V ¢asopise by mala byt poradiia -
pravnicka, lekarska, socidlna apod.

Chcela by som vediet a mozno nielen ja, ¢i moze byt fenylketonu-
rik darca krvi. Mam dve deti, ktoré v r. 2001 doviSia 18 a 16 rokov.
Maji rovnaku krvnu skupinu O Rh neg. M67u byt v pripade potreby
darcami krvi medzi sebou, mdzu darovat krv inym pacientom, ktori
nemaju ale aj maju PKU? Mo6zu prijimat krv aj od inych darcov?
Ako je to s prijimanim a darovanim inych organov pri transplantacii.

Docitala som sa v Metaboliku, Ze sa pripravuje zmena v bodo-
vom hodnoteni na 50%. Zaujimalo by ma, ako sa to bude pocitat pri
dvoch defoch 50+50%, alebo len 50%, alebo nejako inak. Rata toto
hodnotenie aj deti nad 18 rokov, do ukoncenia Skolskej dochadzky,
aj po vyuceni, aj vtedy ak sa pacienti zaradia do prac. pomeru? Ako
to bude v pripade, Ze nebudu poberat rodinné pridavky a priplatky

k nim? Ako budi participovat zamestndvatelia na pripldcanie na
stravu ked sa nebudu stravovat v zamestnani, ako to rie§i Zakonnik
prace v CR a SR. Co v pripade, Ze po ukondeni §kolskej dochadzky
nendjdu zamestnanie. Ako sa bude riesit dochodkové zabezpecenie
pre matky, ktoré sa starali o postihnuté deti. V socidlnej poistovni
mi povedali, Ze nemam narok na déchodok, lebo som poslednych
desat/pit/ rokov nebola v pracovnom pomere a preto nie je mozné
vypocitat dochodok. Zda sa mi to diskriminujice (mam 52 rokov).

Chcela by som vediet, kolko fenylalaninu obsahuje peruanska
visiia - zelenina.

Casopisu Zelam, aby mohol pravidelne vychadzat, aby sa nasli
prostriedky a rodi¢om, aby v iom vZdy nasli to, ¢o ich najviac zau-
jima v stvislosti s ochorenim ich deti. Maria Krlickovd

Pozn. redakce: Informace o zdkoné o socidlni pomoci na Sloven-
sku obdrzi kaZdy od NZ PKU. Odpovédi na ostatni poloZené otdzky

prineseme v pristim cisle. Piste i Vy do redakce (prosime obratem),
budete-li zndt odpovéd na nékterou z téchto otdzek.
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SLIBILI JSME VAM

Informace o kontaktech na cleny ES PKU v zahranici

Spanielsko: Mrs. Pilar Clerie Fuertes, Avion Cuatro Vientos No.
17-20-2, E-41013 Sevilla, tel.: +34-95-463 45 90, fax: +34-95-461 3175
Némecko: Mrs. Dr. E. Denk, DIG PKU e.V. Bockenheimer Land-
strasse 93k, D-60325 Franfurt am Main, tel: +49-69-97 58 280,
fax: +49-69-97 58 28 28

Slovinsko: Mrs. Sonja Vodenik, PKU Society for Slovenia, Ljubl-
janska 27, 3000-Celje/Slovenia, tel: + 386-63-451-210

Taliansko: Dr. Pasquale Trecca, Via Paolo Borsellino, 1, I-00020, Arci-
nazzo R. (Roma), tel./fax: +39-774-80 41 02, Mrs. Grazia Marchisio,
Via Cuneo 27, I-12080 Pianfei CN, tel:/fax: +39-0174-58 58 11

Okrem jazyka danej krajiny je komunikacnym jazykom v rdmci kontaktu vSetkych organizdcii zapojenych do E.S. PKU anglictina.

Anketa firmy MILUPA na Slovensku

Vazeni rodice, vaZeni pacienti!

V nultém cisle Metaboliku vysly vysledky ankety tykajici se
nizkobilkovinnych potravin, kterou provedla spole¢nost MILUPA
v Ceské republice. Po celé Fadé ohlasti a dotazii ze Slovenska jsme
se rozhodli provést tuto anketu na Slovensku.

Nyni Vam prinasime jeji stru¢né vysledky. Cil ankety a otazky
byly prakticky stejné jako v anketé pfedchozi. Dotazniky byly ro-
zeslany v tinoru t.r. za pomoci NZ PKU na Slovensku. Slo o vy-
robky uvedené v tab ¢. 1.

Vyisledky: z celkového poctu 250 rozeslanych dotaznikli odpo-
védélo 65 respondentl.

Otdzka ¢. 1: Vek pacienta - uvedlo 85 % respondentt, pramérny
vék Cinil 10,5 roku, nejmladsi respondent mél 4 mésice a nejstarsi
24 let.

Otdzka ¢. 2 : Mdte ji7 zkuSenosti s néjakym z uvedenych vyrob-
ku fy. MILUPA, popr- s jakym? - vysledky jsou shrnuty v tab ¢. 1

Otdzka & 3: Ktery z uvedenych vyrobku byste méli zdjem zara-
dit do jidelni¢ku a kolik kusi jednotlivého vyrobku byste si za-

koupili za rok s prihlédnutim k ndsledujicim cenovym relacim?
- vysledky jsou shrnuty v tab €. 1

Otdzka ¢. 4: Jaky dalsi vyrobek vam chybi na slovenském trhu?
Nasledujici ¢isla udavaji, v kolika ptipadech jste uvadéli jednotli-
vé vyrobky:

vajeCnd nahrazka 14 piskoty, cokolady, vafle 4
slané pecivo apod. 7 syry 4
pomazanky, pastiky 6 ryze 4
hotova jidla, polévky 6 oplatky 4
jogurty 5 zvykacky 3
keksy 4 majonézy 3

Zdveér: Dle odpovedi respondentt se jako nejzadanégjsi vyrobky
na slovenském trhu z nabidky fy. Milupa jevi: Lp chips (nizkobil-
kovinné chipsy) a Lp flakes (nizkobilkovinné lupinky)

Vysledky ankety jsou duleZitou informaci pii rozhodovani o za-
héjeni prodeje nékterého vyrobku na slovensky trh a o jejich pfi-
padném uvedeni vas budeme vcas informovat i na strankach Meta-
bolika. Dékujeme vSem zucastnénym za spolupraci.

TABULKA ¢. 1
Sumace Lpf | Lp-drink | Lp-flakes | Lp-bar | Lp-chips | Lp-pasta
ZKUSENOST
XX X 0 XX X 0 XX X 0 XX X 0 XX X 0 XX X 0
Pocet odpoveédi 5 7 53 7 5 53 7 5 53 2 5 53 2 7 51 0 5 | 60
% 8% | 11% | 81% | 11% | 8% 81% | 11% | 8% |81% | 3% | 8% | 89% | 3% | 11% | 86% 8% | 92%
NAKUP

ano ne kustt | ano ne kust ano ne | kust | ano | ne | kust | ano ne | kust | ano | ne |kust
Pocet odpoveédi 15 50 41 22 43 75 37 27 221 | 35 29 269 38 26 320 25 40 | 120
% 23% | 77% 34% | 66% 58% | 42% 55% | 45% 60% | 40% 38% | 62%

Vysvétlivky: xx - mam dobrou zkuSenost, x - mam zkusenost, 0 - nemam zkuSenost

Ing. Jan Smitka

Jak zasilat recepty

Mili ¢tenafi,

nejvétsi zajem z nabizenych témat jste projevili o receptur-
ni ¢ast, kterd jednoznacné ziskala nejvic vaSich hlast. Jsme
velmi radi, Ze tento Casopis dava prostor kazdému, kdo chce
publikovat recepty pro ty, ktefi teprve ziskavaji inspirace a
zkuSenosti pfi pfipravé dietni stravy PKU. K tomu, aby vase
recepty mohly byt dobfe zpracovany (musi byt propocteny na
obsah fenylalaninu, bilkovin, tuk®, sacharidll a energie) a
schvileny dietnimi sestrami na odbornych pracovistich PKU,
je potieba, abyste je zasilali do redakcni rady s nasledujici
strukturou:

1) u kazdého receptu vyznacte pocet porci s vyjimkou peciva,

moucnikd, knedlika apod.

2) v rozpisech na pripravu receptd uvadéjte mnozstvi potravin

v Cisté vaze (ocisténé, oloupané druhy ovoce, zeleniny, brambor

apod. ) v gramech, mililitrech, kusech, miiZete pouzit i jinou miru

napf. polévkovou 1Zici, kdvovou 1Zicku apod.

3) hotovou porci jidla pro 1 osobu zvazte a zaznamenejte ji

v gramech. U piipravy peciva a moucniki uvedte celkovy pocet

nakrédjenych dilt a vahu jednoho dilu v gramech.

4) Kk receptiim prikladejte pokud mozno barevné fotografie
Jana Komdrkovd

Toto ¢islo vychazi v Cervnu r. 2001. Vedouci redaktor: Mirka Plecitd. Kontaktni adresy pro posilani pfispévki a komentaru, pfipadné urgence nedodanych cisel:
v CR - Mirka Plecitd, Ruska 87, 100 00 Praha 10, tel. +420 606 294183, fax +420 2 67102519, e-mail: casopis.pku@email.cz,
v SR — NZ PKU, Anna Gabarikovd, Alej Slobody 1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel/fax +421 845 5865 388, e-mail: a.gabarikova@thais.sk
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Téstovinovy salat se zeleninou pro 1 porci

100 g testovin PKU (musle, kolinka), voda, sul, 10 g (2 kav. [Zicky)
oleje, Spetka pepre, sladkd paprika, Vegetka, 30 g Cerstvé mrkve, 30 g
zelené papriky, 30 g rajcat, 10 g (1 pol. IZice) steril. hrdsku, 10 g
(1 pol. IZice) steril. kukurice, 15 g (I vrchovatejsi pol. lZice) bezva-
Jjecné majonézy, porek nebo zelend petrzelka na ozdobu

Teéstoviny vysypeme do varici osolené vody ( minimalné do 1 litru),
promichdme a varime asi 8 - 10 minut. M&kké uvarené téstoviny scedi-
me, nechdme odkapat, promastime olejem a nechame vychladnout. Ke
studenym téstovindm pridame ocisténou nahrubo strouhanou mrkey,
nakrajenou papriku a rajcata, steril. hrasek a kukufici. Dochutime soli,
peprem, paprikou, Vegetkou. Nakonec pridame bezvajecnou majonézu
a vSe dukladné promichame. Hotovy saldt podavame vychlazeny. Pri
podévéni zdobime jemné nakrajenym pérkem nebo zelenou petrzelkou.

1 hotové porce vazi: 350 g; obsahuje: 106 mg fenylalaninu; 2,4 g bilkovin; 7,2 g tuki; 99,4 g sacharidt; 1980 kJ/ 471 kcal

Letni salat z rajcat pro 1 porci

150 g rajcat, 50 g Cerstvé zelené papriky, 20 g cibule, 25 g
(2 pol. lZice) bezvajecné majonézy, siil, Spetka pepre

Ocisténou zeleninu nakrdjime, prfidime najemno krdjenou cibulku
a bezvajeCnou majonézu. Dochutime soli, mirné pripeptime a vse
dobfe promichdme. Saldt poddvame vychlazeny. Nizkobilkovinny
chléb je vhodnou pfilohou k tomuto jidlu.

1 hotové porce vazi: 250 g; obsahuje: 113 mg fenylalaninu, 2,6 g bilkovin, 9,5 g tukd, 12,5 g sacharidt, 567 kJ/ 135 kcal

Zapecené téstoviny s pudinkem a ovocem pro 1 porci

90 g testovin PKU (fleky), voda, siil, 5 g (1 kav. IZicka) oleje, 10 g
(2 kav. IZicky) rozehidtého mdsla, 100 g cerstvého nebo kompotované-
ho ovoce (meruriky, boriivky, broskev, jahody apod.), mletd skorice, 10 g
(2 kav. IZicky) vanil. cukru, 5 g (1 kdv. lZicka) tuku na vymazdni forny.
rozpis na pudink: 50 ml slehacky Hole + 100 ml vody, 10 g (1 pol.
[Zice) pudinkového prdsku (vanilkovy, citronovy, karamelovy), 10 g
(1 pol. IZice) mouc. cukru

Testoviny vysypeme do varici osolené vody (minimalné do 1 lit-
ru), promichame a varime asi 8 - 10 minut. Mékké uvarené téstovi-
ny scedime, nechame odkapat, promastime olejem a rozehfatym
maslem a nechdme mirn€ prochladnout. K prochladlym téstovi-
nam pridame uvareny pudink a dobi'e promichame. Polovinu hmoty
rozetfeme do tukem vymazané formy, pokryjeme rozkrajenym
ovocem, posypeme skorfici a vanilkovym cukrem. Na ovoce nali-
jeme 2. polovinu hmoty a dime zapéct do stfedné vyhraté trouby
asi na 20 - 30 minut. Hotové téstoviny na talifi pocukrujeme. Mi-
Zeme také polévat kompotovanou ovocnou Stavou.

Priprava pudinku: Slehacku rozfedime vodou, pfiddme pudin-
kovy prasek, mouc. cukr, a za stdlého michani povafime do zhoust-
nuti. Nechdme mirné prochladnout.
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1 hotové porce vazi: 290 g; obsahuje: 54,5 mg fenylalaninu; 1,3 g bilkovin; 37,2 g tukii; 134,4 g sacharidi; 3788 kJ/ 902 kcal



