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C> Motto: ,,Casopis, ¢tend¥i a my jsme rodina.

Nasim tvikolem je drZet ji pohromadé!“
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vydavani bylo zcela bezucelné.

Rok se srokem seSel a mame tu opét predvanocni Cas. Kdyz jsme pred
rokem vydali naSe nulté ¢islo METABOLIKU, nevédéli jsme, zda se za rok nad jeho
strankami opct sejdeme. A vida: podafilo se! VSem, ktefi na tom maji jakoukoliv zasluhu
budiz vysloveno vdééné sliivko DIKY. Toto dnesni podékovani patii viem tviirciim, dale viem,
ktefi do Casopisu posilaji své prispévky, sponzoriim - bez nichz by vydavani nebylo mozné - a v neposledni
fadé v§em nasim c¢tendrum - predplatitelim. Jsme radi, Ze o Casopis mate zdjem - bez ného by totiz

A tak si navzajem popiejme hodné uspéchi i do toho roku nadchazejiciho, hodné radosti a veselych zazitka

s nasSimi détmi a poklidné proziti vanoc¢ni doby.

vaSe redakce

Bremena jedni druhych nesme...

Chci se s vami v tomto ¢isle podélit o dvahu nad jednotlivymi
etapami v Zivoté s fenylketonurii. Je to aplikace problému piizpi-
sobeni, mizeme také pouzit slovo prijeti ¢i smifeni s jakymkoliv
bifemenem, které jsme byli nuceni prijmout. Jak zndmo jsou bre-
mena t€zka, lehka, lehoucka, bremena tézka jako kiize (balvany),
pod nimiZ klesdme. Otdzka pro nds zni: jak t€Zké je to mé bifemeno
s fenylketonurii?

A ted jsme opét na své vlastni cesté, v Zivoteé své konkrétni rodi-
ny s ditétem ¢i dospélym fenylketonurikem.

Je to teprve zaCatek cesty? Mame malé miminko a pravé si
davame dohromady zakladni informace, co to proboha ta fenyl-
ketonurie je, co bude znamenat pro mé dité, co bude znament pro
celou nasi rodinu? Zvladneme to? Bude nase dit€ normalni? Bude
se vyvijet jako jiné déti nebo bude jiné - opozdéné? Lékar a diet-
ni sestra sice vysvétlovali, ale bylo toho moc, hlavu mi zahltil
strach, Ze jsem poradné neposlouchala - stéZuje si nejedna ma-
minka na pribéh prvnich informaci na specializovaném praco-
visti. Ziistala dzkost a pocity nespravedlnosti: Pro¢ zrovna ja,
nase rodina, pro¢ zrovna moje dité, kdo za to muze, neposkodili
naSe dité doktofi?

Mozn4, Ze mame doma jiZ Skolaka, smifili jsme se docela s osu-
dem, umime dietné vafit, dité jesté neni zdaleka v puberté, je pii-
zpusobivé, ji jen to, co m4, ale my se jiz predem bojime, jak zvladne-
me tu dalSi etapu - pubertu. To pry déti vice experimentuji a v pfiro-
zené touze po odporu zkousi zakdzané ovoce - v tomto piipadé
zakdzané jidlo.

Zatim mame malého Skoldka a naSe problémy jsou spise se Sko-

lou. Dité je chytré dost, ale Spatné se soustiedi, ma priSerné pismo
a pani ucitelka neni moc tolerantni... Také se bojime Sikany, na-
znaky se jiz objevily, nedavno dité prislo domua smutné, déti se mu
sméji, ze ji travu.

Mozna jste jiz dospéla mladé Zena, s dietou pfi fenylketonurii
jste se tak szila, Ze se snad i kamaradite, nékdy ji ale nechéte za
dvefmi restaurace, kde jste na vecefi s prateli. NejvétSim pfanimi
ale je zdravé dité, ta dieta je pifece jenom hodné té€zka, musim se
tedy znovu hodné radit s dietni sestrou a lékafi, dité mi za to stoji!

V predchozich radcich jsem chtéla trochu zobecnit vam tak zna-
mé etapy Zivota s fenylketonurii.

Asi mi dite za pravdu, Ze nejtézsi je ta prvni: smiFeni
s diagnozou, vyrovndni se s dietou. Jak se lze smifit a vyrovnat?
Existuje viibec néjaka rada? V tomto obdobi plati: rady nepomo-
hou tak jako cas a priklady. Budu-li vidét, Ze mé dité s dietou se
vyviji jako jiné déti, budu-li mit moZnost seznamit se s néjakou
rodinou, ktera je tfeba jen o kricek prede mnou a uvidim, Ze se da
vSe pomalu zvladnout, citim se Iépe.

Vybornou sluzbu zde zastanou setkani v Klubu rodict a déti
s PKU, je skvélé mit Casopis, kde si mohu precist nazory odbornika,
ale také autentické starosti rodin se stejnymi radostmi i problémy.

Chtéla bych v nékterych z nasledujicich ¢isel vice rozvinout
ana anonymnich prikladech ukazat jednotlivé etapy Zivota s fenyl-
ketonurii od piikladu zv1asté obtiZného zvladani zacatki, pres ob-
dobi predskolnich i Skolnich déti, aZ po zvladani piipravy na rodi-
Covstvi.

PhDr. Ludmila Vadurovd
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POZNALI JSME HISTORII - vénujme se soucasnosti

Zasobeni organizmu jodem u déti s fenylketonurii

Jod je v organizmu nezbytné dtleZity prvek, ktery je nutny zejména
pro tvorbu hormont $titné Zlazy. Pii jeho nedostatku piedevSim
v détském veéku muze dojit k zdvaznym zdravotnim problémtim. Pro-
to je této problematice v poslednich letech vénovana mimotadna po-
zornost, o cemz svéd¢i mimo jiné i to, Ze feSeni jodového deficitu je
uvedeno v Charté prav déti OSN a zabyva se jim WHO i UNICEE.
Vyskyt jodu na povrchu Zemé je znacné nerovnomérny. Nejvice jodu
je obsazeno v motské vodé, do které se dostal vyplavenim z riznych
hornin. Proto je v pfimofskych oblastech jodu dostatek, zatimco vétsi-
na obyvatel vnitrozemi trpi ve vétsi ¢i mensi mife jeho nedostatkem.
Clovék ziskavd jod predevsim prostiednictvim vyzivy. Koncentrace
jodu se v riznych potravinach v riznych oblastech vyznamné lisi.
V oblastech, kde je nedostatek jodu v padé, je také jeho nizsi koncen-
trace v potravindch. Celkovy denni pfijem jodu je tedy zavisly na slo-
Zeni stravy, jeho denni potfeba se pohybuje mezi 100 a 250 pg. Hlav-
nim zdrojem jodu jsou v naSich podminkach dovdzené moiské pro-
dukty (ryby) a jodizovand stl. AZ v druhé fadé jsou jeho zdrojem mléc-
né vyrobky a zelenina. Dlouhodoba pfisnd dietni opatfeni s velkym
omezenim pfijmu masa, vajec, mléka a mlécnych vyrobku u déti
s klasickou formou fenylketonurie (PKU) sice zabrani rozvoji zavaz-
nych klinickych pfiznakl metabolického onemocnéni, ale mize vést
k dlouhodobému nedostatku nékterych nezbytné dulezitych slozek
potravy, minerald a stopovych prvki i s jejich klinickymi projevy (na-
priklad nedostatku jodu nebo osteoporose). Hlavni zdroj bilkovin pro
nemocné déti predstavuji uméle pfipravené smési esencidlnich amino-
kyselin, které jsou obohacené jédem (P-AM firmy SHS - Nutricia je
suplementovan jédem v davce 309-380 ng/100 g a dietetikum PKU -
Milupa obsahuje 120 - 143 pg jodu/100 g), kaseinové hydrolyzaty bil-
kovin (Sinfenal, Sinfemix firmy Sari$ské Michalany) jod prakticky
neobsahuji. Vzhledem k tomu, Ze pfevazna vétSina jodu je vylu€ovana
z lidského téla do moce, vypovida jodurie (vySetfeni koncentrace
jodu ve vzorku ranni moc¢e) pomérné spolehlivé o stavu zasobeni
organizmu jédem. Jodurie nad 100 pg/l je znamkou dostatecného
zasobeni organizmu jédem, jodurie 50-99 g/l predstavuje mirny
nedostatek jodu, jodurie 20-49 ug/l je povazovana za zavazny ne-
dostatek jodu a jodurie pod 20 ng/l svédci pro tézky jodovy deficit.
Podle rozsdhlé epidemiologické studie, kterd byla provedena
v letech 1990 -1994, se jodurie do 50 pg/l vyskytovalau 8 - 14%
déti a 15 - 25% dospélych. Lehci jodovy deficit (jodurie 50 - 99 ng/l)
se vyskytuje az u tfetiny obyvatel.

V roce 1997 byla také u 37 déti a mladistvych s fenylketonurii ve
véku 4 - 18 let vySetiena jodurie. VSechny déti byly lé¢eny od novoro-
zeneckého véku nizkofenylalaninovou dietou s omezenim piijmu pfi-
rozenych bilkovin ve vyzivé. Primérny denni piijem pfirozenych bil-
kovin byl 0,35 - 0,5 g na kg télesné hmotnosti ditéte (14-24 mg fenyla-
laninu/kg). Dostate¢na jodurie nad 100 g/l byla nalezena pouze u 40%

Proc potrebuji dietu aneb jak zvladnout fenylketonuri

Mili prtelé,

jako prilohu tohoto ¢isla Metaboliku dostavate mimo jiné i bro-
Zuru ,,Pro¢ potiebuji dietu aneb jak zvlddnout fenylketonurii*
ktera vychazi diky sponzorské podpote firem Milupa a SHS Inter-
national. Chceme vdm v pisemné podob¢ pribliZit nejCastéjsi pro-
blémy tykajici se PKU. Prace vznikla v rdmci projektu: Narodni
plan vyrovnavani pfileZitosti pro obCany se zdravotnim postiZe-

déti s fenylketonurii. 28% déti mélo jodurii nizsi nez 50 ug/l. Vyluco-
véni jédu bylo negativné ovlivnéno vékem ditéte.

Nejen déti s dédiénymi poruchami metabolizmu aminokyselin, ale
i déti s nékterymi alergickymi chorobami nebo poruchami traviciho
ustroji, dodrzuji dietni opatfeni, kterd mohou vést k vyznamnému ome-
zeni piijmu nékterych latek potfebnych pro zdravy vyvoj ditéte. Diet-
ni 1é¢ba vede ke zlepSeni zdravotniho stavu, otazkou vSak zlstava, zda
dlouhodoba dietni opatfeni nemohou mit i nepfiznivy vliv na funkce
nékterych tkdni a organt. Vyznam nedostate¢ného zdsobeni jodem na
zdravotni stav déti, pfedevsim s ohledem na vyskyt strumy, je Siroce
diskutovan. Nezanedbatelné procento i dosud zdravych déti mélo pii-
1i§ maly pfijem jodu ve vyZivé spojeny se sniZzenou jodurii. Vyskyt
mirného nedostatku jodu (jodurie pod 100 pg/l) u déti s PKU byl po-
dobny jako u zdravé populace, ale zavazny nedostatek jodu (jodurie
pod 50 pg/l) byl zjistén u 28% déti s PKU, coz je prakticky 2-3x vice
nez u zdravych Ceskych déti bez metabolického onemocnéni. Zjistili
jsme také pokles jodurie s vékem déti s PKU. Tento pokles bylo moz-
né Castecné vysvétlit zménou v dietnich opatfenich u starSich déti,
u kterych byla potieba bilkovin hrazena ve vétsi mife kaseinovymi
hydrolyzéty. VEtSina déti, které jsou sledované v nasi ambulanci, byla
v tomto obdobi lé¢ena kombinaci obou typu dietnich preparatd, pfi-
¢emz jejich pomér byl zavisly na véku. Mladsi déti dostavali prevahu
bilkovin ve formé smési esencidlnich aminokyselin bez fenylalaninu,
u starSich déti a mladistvych byla podstatné ¢ast bilkovin hrazena ka-
seinovymi hydrolyzaty.

Na zakladé vysledkt rozsahlych studii z 90. let byla v poslednich
letech upravena v celoplo$ném méfitku strategie jodizace soli a vy-
branych potravin u zdravé populace. V druhé poloviné devadesitych
let byl zménén zptisob jodizace soli a nestabilni jodid draselny byl
nahrazen stabilnéj$im jodi¢nanem draselnym. Do potravinafského pri-
myslu, ve kterém nebyla jodizovana stl pouZivana prakticky vibec,
byla zavedena stl obohacend jédem. Timto zptisobem jsou tedy obo-
hacené i vybrané pekarenské vyrobky a vyrobky masného primyslu.

V soucasné dobé je v Ceské republice i pfi vyrob& veskerych peka-
renskych vyrobki uréenych pro nemocné s PKU pouZivana jodizova-
na sul. V poslednich letech se méni i piistup k ndhradé pfirozenych
bilkovin ve stravé ve prospéch smési esencidlnich aminokyselin, které
jsou obohaceny jodem. Tato opatfeni by méla vyznamnym zptisobem
prispét k feseni jodového deficitu u déti s fenylketonurii.

Presto je nutné u déti, které jsou nuceny dodrzovat ze zdravotnich divo-
du piisné dietni rezimy, myslet na dostate¢ny piisun dalsich stopovych prv-
kit a minerall ve stravé. U déti s klasickou formou fenylketonurie by se
proto mélo stat vySetfovani jejich hladin pravidelnou soucésti laboratorntho
sledovani. ZvySenou péci a dislednou substituci si zasluhuji i téhotné Zeny
s fenylketonurii, které po dobu gravidity dodrzuji pfisnou dietu.

MUDr. Jitka Kytnarovd a prof. MUDr. Jifi Zeman, DrSc.

Proé¢
nim Ministerstva zdravotnictvi Z;:{j buji
CR pro rok 2001 ve Vyzkum- et fui srifiiat fonyestomu

ném ustavu zdravi ditéte v Brné,
kde se zabyvame 1écbou této ne-
moci fadu let. Doufame, Ze se
stane vasim pomocnikem a té-
§ime se na vase ohlasy.

MUDr. Dagmar Prochdzkovd
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15. zasedani E.S. PKU : 2S. - 28. 10. 2001

Torremolinos, Spanélsko

Koncem fijna (ve dnech 25. - 28. 10. t.r.) se konalo v Torremolinos
roéni tzv. ,,velké* zasedani Evropské spolec¢nosti pro fenylketonu-
rii (European Society for PKU and allied disorders - dile E.S. PKU).
Na sjezdu byly pritomni zastupci 18 evropskych zemi (Rakousko,
Belgie, Bélorusko, Dansko, Némecko, Velka Britdnie, Madarsko,
Italie, Irsko, Norsko, Polsko, Slovensko, Slovinsko, SV}’/carsko,
Holandsko, Ukrajina, Spané&lsko a Cesk4 republika).

Pribéh sjezdovych jednéni:

25. 10. 2001 - prvni den jednani:

1) zasedani vykonného vyboru E.S. PKU

2) zasedani védecké komise E.S. PKU

26. 10. 2001 - druhy den jednani

1) projednani vyrocni agendy E.S. PKU

2) plenarni jednani vSech zastupcii jednotlivych ¢lenskych zemi

Kromé bézné kazdoro¢ni agendy jednani plenarniho zasedani
byl zvolen:

v novy sekretaf E.S. PKU - pan Tobias S. Hagedorn ze SRN 18. sjezd E.S. PKU - tzv. ,,maly* probéhne na Bledu a v Ljubljani
v/ novy mistopfedseda védecké komise pan F.V. Spronsen Ve Slovinsku.
z Holandska 19. sjezd E. S. PKU - tzv. ,,velky* je planovan v Italii u Milana.
v byl schvélen novy statut védecké komise E.S. PKU Prednasky védecké Casti sjezdu byly vénovany problematice
v byla vytvofena pracovni skupina pro dospélé s PKU (priace se ~ funkce centralniho nervového systému a dloze nékterych prenaSe-
ucastni Irsko, Holandsko, Norsko a Némecko) ¢l nervového vzruchu pri vzniku oligofrenie; otizkam vztahu meta-
V ramci plenarniho jednani bylo viem ¢lentim pfipomenuto, 7e ~ bolismu bilkovin a energie; tandemové hmotnostni spektrometrii;
v 1. 2003 budou volby nového Vykonného vyboru E.S. PKU. problematice dietni 1é¢by a psychologickych vySetfovani.
16. sjezd E.S. PKU - tzv. ,maly“ se bude konat ve dnech 3. - 5. 27. 10. 2001 - tieti den jednani
Fijna 2002 v hlavnim mésté Norska - OSLO v hotelu Soria-Ma- Tento den byl vénovan jednak plenarnim diskusim vSech ucast-

ria. Védecky program setkdni bude zaméfen na problematiku vzta-  nikid, jednak uzavienému jednani delegéti jednotlivych narodnich
hu centralniho nervového systému a fenylketonurie; aspektiim al- ~ uskupeni. Toto uzaviené jednani se tykalo budoucnosti sjezdi
ternativni 1é¢by a problematice dietni 16¢by z nejriiznéjsich pohle-  E.S. PKU. PfestoZe nebylo piijato Zadné oficidlni usneseni, mohli
dii. Ndklady budou pfiblizn& 100 euro na den tj. celkem 300 euro. ~ bychom této problematice vénovat par vét a postieht v nékterém

17. sjezd E.S. PKU - tzv. ,velky“ bude ve Folkstone ve Velké  z priStich Cisel Casopisu. .
Briténii. zpracoval doc. MUDr. P. Cechdk, CSc.

V ramci druhého jednacieho dita sme dostali priestor pre prezentdciu naSho , Metabolika“. Okrem kratkeho predstavenia ¢asopisu
pripravil Ing. Smitka z firmy Milupa pre vSetkych delegatov letiky v anglickom jazyku, kde boli zdkladné informécie o ¢asopise, jeho
rubrikdch, navrhy spoluprace s ostatnymi zdruZeniami a ¢asopismi v Eurépe a tiez kontakty na redakciu.

Reakcia bola velmi pozitivna a hlavne zastupcovia Polska, Bieloruska, Ukrajiny a Ruska prejavili zaujem si nas Casopis predplatit
a pravidelne odoberat.

NajvystiznejSim slovom pre odozvu zo strany tGcastnikov je: troSku nam zévideli, a tato skisenost nas len utvrdila v nazore, Ze mdZe-
me byt hrdi na nas bajecny Casopis.

Za umoznenie prezentacie na zasadnuti E.S. PKU patri podakovanie firme Milupa, ktora sponzorovala cestu a letiky a Ing. Smitkovi
za ich pripravu. Ing. Anna Gabarikovd

STALO SE

Wtvorime jednotny celorepublikovy klub - celonarodni sdruzeni?

28. z4if je vyznamny den CR a svitek sv. Viclava. Pro Klub  n&j§i, ale to snad Gdastnikiim tolik nevadilo. Lidé se predeviim
PKU to byl téZ vyznamny den, nebot v rekrea¢nim stfedisku  sesli proto, aby si mohli vyménovat své zkuSenosti.

v Cheznovicich se sesli rodice déti s PKU, dospéli 1idé s touto Krésny Cas, kdy slunicko hidlo a lakalo k prochazkam, jsem vSem
diagndzou a predevSim déti, které s touto diagnézou musi a budou  zkazil oficidlnim programem. V ném vSak také chybél pan Chren-
Zit cely zivot. ko z firmy SHS, ktery doplatil na své sportovni aktivity poranénou

Nejprve musim pfiznat, Ze z hlediska organizac¢niho se v§e plné ~ nohou. Také pani Gabarikové ze slovenské sesterské organizace
nepovedlo. Zastupci vykonnych a legislativnich organti se na nds  poslala misto sebe dopis. Musela totiz velmi nutné odjet do zahra-
,,vybodli®, n¢ktefi s omluvou, jini i bez ni. Jinak, jak se domni-  nici. Jeji dopis, ktery od ni obdrZel faxem, precetl pfitomnym pan
vam, vSe probéhlo k spokojenosti vSech. Ubytovani bylo skrom-  ing. Smitka z firmy Milupa. Pani Gabarikova (mimo své omluvy)

METABOLIK
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vyzvala pfitomné k zaloZeni celorepublikové organizace, ktera
by pomdhala lidem s diagn6zou PKU, tak jak se to podatilo v SR.
V dopise vysvétlila vyhody takové podpiirné organizace a tim za-
sela urcity napad do mysli vSech pritomnych.

Ing. Smitka nés seznamil s novym sortimentem, ktery by méla
firma Milupa dodavat jiz na nas$ vanocni trh. Také pani Harantova
prezentovala svoji prodejnu dietnich potravin a sezndmila pfitom-
né s problémy obohacovani sortimentu. Otdzka potravin a jejich
dostupnosti nas vSechny zajimala predevsim z divodu avizovanych
zmén v poskytovéani dotaci na ndkup nizkobilkovinovych potravin.
Prezentované riziko tkvi pfedev§im v planovaném zruSeni dotace
na tyto potraviny. V tomto pfipadé hrozi redlné riziko zvyseni je-
jich ndkupni ceny, coZ zakonité vede ke sniZeni poptavky ze strany
kupujicich a k moznému omezeni nabizeného sortimentu special-
nich potravin.

Vpodvecer prijel na pfedndsku prof. Hydnek, ktery piitomnym
maminkam (soucasnym i budoucim) vysvétlil problémy dévcat
s PKU v dospivéni a pfedev§im v matefstvi. Velmi poutavym zpu-
sobem vysvétlil rizika vybéru partnert z hlediska narozeni ditéte,

Vracime se k letnimu taboru - Ruzenad 2001

V minulém ¢isle ¢asopisu vas informovala pani Strouhalova
o tom, Ze na letnim tabore probéhla anketa, kterd se tykala vy-
hodnoceni dietniho jidelnicku pro déti s PKU. Celkem se této
akce zuastnilo 16 d&ti. U&astnici ankety dostali formulare, ve
kterych méli pisemné odpovédét na dvé otdzky. Otazky byly
nasledujici:

1. Co mi chutnalo?

2. Co mi nechutnalo?

Velmi potésujici bylo, Ze sedm déti, coZ je skoro polovina
zucCastnénych, odpovédéla na 1. otdzku - vSechno a na 2. otazku
- nic. Zbyvajicich devét déti u prvni otazky preferovalo prede-
v§im: dukatové buchticky s krémem, livance, zeleninovou piz-
zu, zeleninové rizoto, slané bramborové tyc¢inky.

U druhé otazky méla nejmensi ohlas tato jidla: Spendtova po-
1évka, cibulova polévka, téstoviny se Spendtem, nizkobil. té€sto-
viny jako pfiloha.

Hodnoceni:

Kazdoro¢né pfi provozovani letniho tabora, zimni rekreace,
edukacnich rodinnych pobyti maji déti s fenylketonurii zajisteé-
nou kvalitni, pestrou, chutnou a energeticky vydatnou stravu.
Takovou stravu pii hromadnych pobytech musi mit, protoZe maji
vétsi fyzickou zatéz, pti které spali vice energie. Pokud se déti
hlasi o pridavky, je potfeba jejich pozadavky akceptovat.
V zadném pripadé nesmi dochazet k hladovéni. Z tohoto hle-
diska je tedy dulezité, aby u déti s PKU byl zabezpecen jidelni-
cek s co nejniZsim obsahem fenylalaninu z divodu neprekroce-
ni denni predepsané davky fenylalaninu, ktera je individualni a do-
statecnym energetickym prisunem.

Zakladnimi potravinami v dietni stravé, které spliiuji nizky
obsah fenylalaninu a vyss$i prijem energie, kterd je nezbytna,
jsou predevsim téstoviny Pova a nizkobil. pecivo z Apromixu
nebo Vitaprotamu. Brambory, ryZe, zelenina, ovoce jsou bohat-
S$im zdrojem fenylalaninu, a proto jejich porce jsou limitované a ne-
mély by byt konzumovany ve volném mnozstvi. Velké davky
téchto potravin mohou byt disledkem vyssich hladin fenylala-
ninu v krvi.

Pokud se vratim k vySe uvedenym vysledkiim nasi ankety,
1ze hodnotit pfipravovanou dietu na letnim tabote jako stravu
na velmi dobré urovni a v pfimétené kvalité. Kazdy z nés, at ma

které by po narozeni jiz nemuselo Zit s takovymi omezenimi jako jeho
matka. Pokud trochu zleh¢im zavéry prednasky, nevhodného partnera
nyni rozmlouvaji nejen rodice, ale predevsim véda v osobé Iékare.

Setkdni v Cheznovicich se k naSemu potéSeni zdcastnili zastup-
ci ze vSech center. A protoze si vzali k srdci dopis pani Gabarikové
(a navic odmitnuti zastupct zakonodarnych a legislativnich orga-
na se mnoha také velmi dotklo), rozhodli se pfitomni jednohlasné
zaloZit celorepublikové sdruZeni. Jeho organizacni struktura bude
vyuZivat organizaci stavajiciho Klubu PKU a jinych metabolickych
poruch. Toto feseni bylo zvoleno jako nejjednodussi a nejekono-
mictéjsi varianta, kterd nevyzaduje dalsi nakladna organizacni opat-
feni.

Doufame jen, Ze do Cinnosti celorepublikového Klubu PKU se
zapoji mnohem vice lidi neZ dnes, a Ze jeho organizace bude pra-
covat ku prospéchu vsech. Zavérem mi dovolte podékovat sponzo-
rim - firmdm Milupa a SHS, které pfispély na toto jedndni a za
svou osobu vyslovit prani setkat se i s vami ostatnimi.

Dalsi informace (kontakt, prihlasku, nabidku ¢innosti apod.)
najdete v pristim cisle ¢asopisu. Vasek Dobes

B TP o s
M"""l--"” i i
¢i nema omezeni ve stravé, ma jisté sva oblibena i neoblibena
jidla. Pokud nékteré déti s PKU (byla jich menSina) vyplnily
do anketniho listku, Ze jim nechutnala Spenatové nebo cibulova
polévka, je nutno tento fakt pfijmout. Komplikované&jsi situace
je v pripadé€, kdy déti odmitaji nizkobil. té€stoviny nebo nizko-
bil. chléb. Ob& potraviny, jak je jiZ vySe uvedeno, maji dlezi-
tou roli pfi sestavovani jidelnicku.

Ze svych vlastnich zkuSenosti vim, Ze priprava nékterych ji-

e A Fhs

predevsim peciva, moucniki, knedlikd apod. Pracovat s nizkobil.
moukou, jakou je Vitaprotam nebo Apromix, je zpoc¢atku obtiz-
né. Je to zcela néco jiného neZ pracovat s normalni moukou.
K tomu, aby rodiny déti s PKU postupné piekonavaly prekazky
v pripravé dietniho jidelnicku, budeme potradat edukacni kurzy
zamérené jak na teoretickou Cast, tak i na praktické odzkouseni
riznych recepti.
Na zéavér bychom chtéli podékovat pani Marcele Strouhalové
a pani Jané Javirkové za jejich aktivni pomoc pfi pfipravé diet-
ni stravy na letnim tdbofe. Obé maminky pracovaly s velkym
nasazenim. Oceflujeme jejich laskavost a ochotu, kterou posky-
tovaly nejen détem, ale také celému tymu v kuchyni a vSem
tadborovym vedoucim.
Jana Komdrkovd
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Umime st lépe poradit s jidelnickem

Réda bych se s vami podélila o pocity z hospitalizace mého syna
Martina v nemocnici na Kralovskych Vinohradech.

Na tyden 17. - 20. zafi byla planovana hospitalizace nekolika
déti s PKU a jejich maminek. Uéelem mé&lo byt vysvétleni propoc-
tu a sestavovani jidelnicku, na zavér pak peCeni chleba a vareni
nékterého jidla z dietni kucharky. Nakonec jsme se ale zucastnili
se synem této akce jako jedini. V pondéli 17. zafi jsme byli viele
pfijati, stravovani bylo zajiSténo a spoluprace s dietni sestrou
pi Komarkovou a MUDr. Hejecmanovou byla perfektni.

Postupné jsem méla moznost kldst obéma dotazy o potravinach,
které jsou pro naseho syna vhodné, které méné apod. Postupné

CO SE NAM NABIZI

jsem méla Cas nabyté informace vstebavat a pripadné drobné ne-
jasnosti opét konzultovat. Stravu pro syna pripravovala dietni sest-
ra a Martinkovi opravdu chutnalo. Ve stfedu jsme s pi Komarko-
vou pekly chléb a vafily knedliky. VSe se povedlo a Martinkovi
velmi chutnalo.

Vsem maminkam doporucuji podobny kurz absolvovat, protoze
jsem zjistila, Ze dnes neni problém sestavit jidelnicek, spocitat ener-
getickou hodnotu a zkratka synova dieta se pro mne stala daleko
snazsi. Mé podé€kovani patii celému kolektivu pracovnikd, ktefi se
o nds starali. Dékuji!

Ludmila Vahovskd, Prelouc¢

Program edukacniho kRurzu pro Zeny s fenylketonurii v priprave
na téhotenstvi a pro rodice batolat a predskolnich déti s PKU

Vidél jsem a zapomnél jsem,

slySel jsem a zapamatoval jsem si,

udeélal jsem a pochopil jsem.
Indické prislovi

Cil: nacvik samostatnosti pfi sestavovani a propoctu dietniho ji-
delnicku s uréenou davkou fenylalaninu a energie, vycvik
v nékterych praktickych dovednostech

Trvani kurzu: 2 dny (vZdy sobota a nedéle), nejblizsi terminy
v breznu a dubnu 2002

Skolitelé: dietni sestra Jana Komarkovd a MUDr. Ludmila Hejemanova
Misto konani: Stfedni zdravotnicka Skola v ulici 5. kvétna v Praze 2
Ucastni se: Zeny s PKU a jejich partnefi i jiny ¢len rodiny

Program

Dopoledni program

Odpoledni program

sobota 8,30 - 10,00
Seznameni s programem a cilem kurzu.

12,00 - 13,00
Prestavka na obéd.

Predndska o materské fenylketonurii, prevenci vy-
skytu poruchy v dalsi generaci, o vyznamu léchy
v tehotenstvi pro zdravy vyvoj plodu.

10,00 - 11,00

Samostatné sestaventi jidelnicku s uréenym mnoz-
stvim fenylalaninu na 3 dny s 5-6 chody denné
(pracuje se pod dohledem dietni sestry). U kazdé
porce stanoveni jeji velikosti, obsahu fenylalani-
nu a energie.

11,00 - 12,00

Pisemna piiprava na dalsi den: kazda z i€astnic si
zvoli jedno hlavni jidlo a propocita mnozstvi po-
tfebnych zdkladnich surovin (vafi se vzdy pro
vSechny tcastnice, t.j. 3-4 porce) na jeho pripravu.

13,00 - 14,00

Dokonceni pripravy na dalsi den.

Nacvik praktického pouzivani zaménovacich tabu-
lek pfi zpestrovani jidelnicku.

14,00 - 15,00

Diskuse na volné téma.

15,00 - 15,30

Zavér prvniho dne, plan ndkupu surovin potfebnych
pro uvareni zvoleného jidla.

nedéle

8,00 - 12,00

Prakticky vycvik ve vareni dietni stravy. Kazda
ucastnice uvari vybrané hlavni jidlo, jednotlivé
porce odvézi tak, aby neprekrocila individualni
pfijem fenylalaninu. Mimoto kazda icastnice upe-
Ce dietni chléb z Apromixu.

12,00 - 13,00
Spolecny obéd ucastniki a Skolitela.
13,00 - 15,00
Vyhodnoceni kurzu a volna diskuse.

Pomiicky: kuchatka Vaiime zdrav€ a chutné pro fenylketonuriky, kalkulacka
Prihlasky na tel.: +420 2 6716 2562
Uzavérka prihlasek: do konce ledna 2002
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CO NAS PALI

Mili étendri,

zatadili jsme pro vas do rubriky ,,Co nds pdli*‘ odstavecek Socialné€ pravni minimum. Dospéli jsme k nazoru, Ze pro vétSinu z nas je
velice obtizné opatfit si tyto dllezité informace, a proto vdm nabizime moznost dozvédét se, na co mate vy nebo vase déti narok. Nas
seridl se bude vénovat jak obecnym, tak i specifickym pojmim ze socialné pravni oblasti. Postupné si vysvétlime zaklady socidlniho
systému a predvedeme metodiku vypocta téch nejdulezitéjsich kritérii pro poskytnuti socidlnich vyhod. Doufame, Ze tato nova rubrika

bude pro vés pfinosem a Ze smysluplné vyplni misto v naSem Casopise.

Socidlné-pravni minimum - édst 1

Upozornéni: Ddle uvedené informace plati pro Ceskou re-
publiku

Drive nez se zaneme vénovat konkrétnim druhtim piispévkd, je
potfeba uvést alespoil rimcové zdsady Statni socidlni podpory.

» Davky Statni socialni podpory jsou davkami statnimi, to jest jsou
vyplaceny stiatnimi organy resp. okresnimi urady.

e Jsou to davky narokové - tzn., Ze splnite-li podminky pro jejich
priznani, miZete se domahat jejich vyplaty.

* V pfipadech, kdy je rozhodujici vyse pfijmu, se pfi vypoctech
davek vychazi ze Zivotniho minima a jeho nisobkd. Pokud je
prijem niz§i nez Zivotni minimum, ma se za to, Ze je roven Zivot-
nimu minimu.

Systém ddvek stdtni socidlni podpory v CR se déli na dvé zd-
kladni skupiny:

a) Ddvky poskytované bez ohledu na vysi prijmu:

v rodi¢ovsky prispévek

v/ zaopatiovaci piispévek

v davky péstounské péce

v/ porodné

v/ pohiebné

b) Ddvky poskytované v zdvislosti na vysi prijmu.:

v pridavek na dité

v socialni piiplatek

v prispévek na bydleni

v prispévek na dopravu

v adale vSechny dalsi mozné prispévky - jak jednordzové penéz-
ni ¢i véené davky, tak i davky, které jsou pravidelné vyplacené
napf. obaniim se zdravotnim postiZenim.

Abyste se mohli dobie orientovat v systému socilnich davek, je nutné znat Zivotni minimum vasi rodiny. Zivotni minimum obcana je
jednotné a je tvofeno dvéma ¢dstmi. Prvni ¢ést je urcena k zajiSténi vyZivy a ostatnich osobnich potfeb. Tato ¢ast je odstupfiovdna podle
véku. Druha ¢ist je uréena k zajisténi nezbytnych ndklad na domacnost a je ¢lenéna podle velikosti domécnosti. Zivotni minimum
rodiny (resp. spole¢né posuzovanych osob) ziskdme jednoduchym vypoctem:

1) secteme Cdstky urcené na vyZivu a osobni potfeby jednotlivych ¢lent

2) pripocteme cdstku urcenou k zajisténi nakladti na domécnost

Zivotni minimum jednotlivce platné od 1.10.2001

Zivotni minimum na domdcnost platné od 1.10.2001

dité do 6 let 1690,-K¢&
dité 6-10 let 1890,-K¢
dité 10-15 let 2230,-K¢é
dité 15-26 let 2450,-K¢
ostatni 2320,-K¢

jednotlivec 1780,-K¢
dvouclenna doméacnost 2320,-K¢
tfi- az Ctyrclenna domécnost 2880,-K¢
peti- a viceclenna domécnost 3230,-K¢

Muzeme si tedy predvést vypocet Zivotniho minima rodiny se dvéma détmi ve véku 6 - 10 let.

Priklad:

otec 2320,-K¢
matka 2320,-K¢
1. dité 1890,-K¢
2. dité 1890,-K¢
Soucet Castek k zajisténi vyzivy jednotlivci: 8420,-K¢
Davka uréena na doméacnost 2880,-K¢
Zivotni minimum této domdcnosti: 11300,-K¢

INFORMUJEME

Internetové stranky - Centrum PKU Vinohrady

VSem uzivatelim Internetu chceme nabidnout moznost surfovani
po nové ziizenych internetovych strankach s tématikou PKU:
termin zahdjeni provozu: 1.12.2001

adresa: www.espku.cz

zpracovala Kldra Foglarovd
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ZIVOTNI PRIBEHY

Lenka

ViZeni étendri!

Létu uz odzvonilo, je tady podzim a pomalu, ale jisté se blizi
¢as vanoCni. A to mi nedd, abych i ja nesedla za sttl a nepodé-
lila se s vami o zZivotni osud mé dcery Lenky.

Dne 2. prosince 2001 oslavi své 5. narozeniny. TakZe témér
pfed 5-ti lety zacal na§ piibéh. Lenca se narodila jako zdravé -
3,5 kg vazici a 51 cm méfici - miminko. Po tydennim pobytu
v porodnici jsme byly propustény doma a cela Stastna rodinka
se tak pomaliCku zacala pripravovat na nase prvni spole¢né vano-
ce. A pak se stalo to, co v§em ostatnim, ktefi se potykaji s fenyl-
ketonurii. Telegram z nemocnice, ndstup do Brna na VUZD,
ovsem pozor: 23. prosince 1996 - tedy den pted Stédrym vede-
rem. Nikdy nezapomeneme na udiv milé sestficky Ivy Matgj-
kové i MUDr. Utéseného, ktefi nds pfijimali na ambulanci a od
kterych jsme se prvné dozvédéli, co to PKU vlastné je.

Nemohu zapomenout ani na rodinu Kampasovu z Velkého Me-
Cata Martin a Jirka, o 3 dny mladsi neZ je naSe Lenka, maji také
fenylketonurii. A diky jejich mamince, se kterou jsem trdvila
kazdou volnou chvilku, jsem tuto nemoc poznala dokonale. Pfi-
kladem mi byla sestra dvojcat, tehdy 5-ti letd Pavlinka - stejné
nemocnd. S pani Kampasovou jsme dodnes nerozlu¢né kama-
radky, radime se o dieté, receptech, vyrobcich, porovnavime
nase stejné staré déti.

A tak po necelych tfech tydnech od nasazeni diety a stabili-
zovani hladiny fenylalaninu jsme mohly byt propustény
z nemocnice. To uz byl ale 10. leden, takZe opravdu nase prvni
vanoce ,,staly za to*. Zvladly jsme to jen diky laskavému pfi-
stupu tehdejsi primarky MUDr. Pijackové, ostatnich 1ékait a ses-
tficek, ale i rodinné podpofe a navstévam z Ostravy a Brna.

Od prvniho roku jsme s dcerkou pravidelné dochézely do ,klu-
bt matek a déti“, kde pfi spole¢nych svacinkach Lenka poprvé
zacala rozliSovat svoje jidlo a jidlo druhych déti. Ze zacatku
jsme vSechny maminky i déti nasi stravou uvadély do rozpaku,
pozdéji tomu ale vSichni privykli. A tak je to vlastné dodnes.
Lenca vi, co miiZe bastit, ostatni (i po nabidnuti) odmita. Stalo
nds to spoustu sil, nékdy padl i néjaky ten ,,placanec* pres ru-
Cicky, ale vyplatilo se. Dietu drZime, da se fici, dobie. Hladina
Phe se vZdy pohybuje okolo 2,00.

Letos dcerka nastoupila do normalni matefské Skoly. Byla za-
fazena do tfidy pro predskoldky, i kdyZ do Skoly piijde az za
dva roky. Ihned si zvykla na tamni reZim - Skolku, déti i pani
ucitelky miluje, a tak by byl pro ni velky trest, kdyby tam cho-
dit nemohla. Svacinku si nosi pékné v batizku, na obéd si ji
beru domi, nebot jsem na matefské dovolené s jejim 7 mésic-
nim zdravym braskou Jakubem. Mimo skolku chodi do tanec¢ni-
ho krouzku a cvici 2x tydné sportovni gymnastiku.

Tolik tedy k témér 5-ti letému pribéhu nasi Lenky. Zavérem
bych nejen vSem Ctendiim, ale i redakci Casopisu Metabolik,
chtéla poprat veselé vanoce, hodné zdravi, §tésti, klidu, radosti
a pohody do nového roku.

Ivana Dekanovd

KOMENTAR PSYCHOLOGA

Postoj rodiny je predznamendnim osudu ditéte

Témito slovy bych uvedla predchazejici prispévek pani De-
kanové. TotiZ v obecné roviné plati, Ze skutecnost, s jakou se
postavime k riznym Zivotnim situacim, midZe v mnohém ovliv-
nit nase dalsi osudy (a to se netykd jen onemocnéni nebo véci
tzv. neprijemnych).

Ve svém c¢lanku Lencina maminka popisuje, jak rodina ptes
prvotni Sok z diagnézy a naslednou depresi zacala aktivné pfi-
stupovat k problému pojmenovanému PKU. Byt tento fakt miZze

pro mnohé na prvni pohled ptisobit bandlné nebo nevyznamné,
mohu fici (z vlastni zkuSenosti), Zze tomu tak neni. VSichni vime,
jak je dulezity zacatek - at uz se to tyka zacatka ditéte v prvni
tfidé nebo nastupu do zaméstndni v aktivnim véku jedince. Tim
ale nechci fici, ze kdyZ se ndim nepodafi zrovna dobfe zacit, je
vse, co je potom, ztraceno. Na druhé strané, kdyz se nam dobry
start podafi, je mnoho véci o hodné snazsi.

Ve svém pojednéni bych se zastavila u momentu, kdy byla u Len-
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ky potvrzena PKU. Je to jisté Sok a dale nejistota, kterd musi
rodice provazet, a to i pres to, kdyZz jim 1ékar vysvétli, ze za
urcitych podminek nemusi byt prognéza ditéte Spatnéd. Pocina-
je timto okamzikem bych doporuéila rodi¢im nezustavat
v socialni izolaci - tim myslim nezustavat se svym problém sam
nebo jen v okruhu rodiny. Len¢ina maminka méla v tomto smé-
ru tak trochu Stésti: pfi prvni hospitalizaci s Lenkou ,,narazila“
na jinou matku, které se rovnéZz narodila dvojcata
s fenylketonurii, ale navic tato dvojcata jiz méla star$i sestru
s touz diagn6zou. Posudte sami: kdyz vam sdéli diagn6zu PKU
1ékar, tak trochu pochybujete; ne proto, Ze byste nedtvérovali
jeho odbornym znalostem a postuptim, ale proto, Ze fenylketon-
urie neni obecné prili§ zndmd véc a vy sami si v ten moment
nejste schopni udélat vlastni korekci a isudek. Nedokdzete jako
napf. u chfipky predpokladat jeji prabéh, nedokdzete v prvnich
mesicich sami najit nékolik zachytnych bodd, které by vam bez
odborné pomoci dokdzaly naznacit, jak se vase dité vyviji. Ji-
nymi slovy: jste odkdzani na informace zvenci. KdyZ se pak
nahodou stane, Ze potkate ¢lovéka s podobnym problémem, kte-
ry mé navic kru$né zacatky (jimiz prochazite) uz jednou za se-
bou, je to ohromna pomoc. MZete s nim diskutovat mnoho kon-
krétnich véci, na které si tfeba v momenté, kdy jste v kontaktu
s lékafem, nevzpomenete; anebo vzpomenete, ale zatim se sty-
dite zeptat. (K druhému bodu drobné poznamka: nestydte se -
budete s ndmi ve styku znacnou Cést Zivota. V tomto pripadé
plati: ,,lind huba, holé nestésti*, jelikoZ néco nevédét muze
znamenat nespravné zachdzeni s fenylketonurii, a to by byla
Skoda.) Nékdo urdité namitne, Ze zrovna vas nepotkala takova
nahoda, jaka provazela osud Dekanovych. To je velmi pravde-
podobné. Je tedy na vas rodicich, abyste ji napomohli - tieba

LISTARNA

tim, Ze se pokusite nékoho s podobnym osudem vyhledat sami.
Moznosti je jisté nékolik: od sezeni v ¢ekarnach nasich odbor-
nych ambulanci az po spolecna setkani fenylketonurik.

Dal$im momentem, ktery citim jako duleZity, je snaha byt
aktivni v béZném Zivoté. Pokud se vratime k pfedchozimu pfi-
spévku, mdm tim na mysli dochazeni Dekanovych do ,klubl
matek a (zdravych) déti“ - pisatelim se to vyplatilo, a to hned
v nékolika smérech. Tyto navstévy mély svij vychovny ucel,
ktery vidim hlavné v uceni se drZet dietu, a to pfes nastrahy,
které bézny zivot klade. Zde plati dalsi zasada: ,,¢im d¥iv, tim
lip*; konkrétné ¢im dfiv se nauci dité rozliSovat ,,moje* a ,,je-
jich® jidlo mimo ramec rodiny, tim 1épe se dité vyrovna s timto
problémem napt. pfi ndstupu do Skolky. A nejen to: v pripadé
Dekanovych byly tyto navstévy klubli permanentnim testem,
kde si rodina mohla ovéfit, zda se jiz mize na Lenku spoleh-
nout, zda si opravdu nevezme néco jiného, co do jejiho jidelnic-
ku nepatfi. Z dalSich pozitiv pfipomenu skutecnost, Ze podob-
né aktivity povedou vase déti k tomu, Ze ani ony, ani rodina, ani
okoli nebude PKU vnimat jako tolik zavazny handicap, ale jako
odliSnost vaseho ditéte od ostatnich. V neposledni fadé bych
jako pfinos uvedla moZnost seznamovani vefejnosti s tim, co to
fenylketonurie vlastné je, a to v téch nejpfirozenéjSich podmin-
kach.

V zavéru svého komentare si dovolim vyjadfit své ptani a po-
selstvi: jen vic aktivnich rodin nasich pacientd. Na druhé stra-
né pro vas, ktefi zatim aktivnimi nejste: nikdy neni pozdé.
Nebojte se toho, i kdyZz budete délat chyby nebo budete ne-
uspésni. ProtoZe nechybovat a vzdavat se znamena nikdy ne-
najit tu spravnou cestu.

PhDr. Ivona Sporcrovd

VidZend redakce,

po precteni ¢ldnku od pana Ondfeje Slddka jsem se neubrani-
la zamysleni nad celkovym pojetim vSeho, co s dietou souvisi.
Neni to jenom o inteligenci, ale i schopnosti byt ,,normélni,
obycejny Cloveék* a dokazat splynout s davem. Zapomenout na
to, Ze jsem ,,jiny* a vnimat okoli. Mné samotné to trvalo cela
1éta i presto, ze vychova mych rodi¢i k tomu od samého zacat-
ku smétovala.

V prvni fadé jsem si musela uvédomit, Ze jsem vylécena, zdra-
va a ze se od svych vrstevniki nijak neliSim a Ze ani ti druzi
nejsou bez chyb a nedostatkt. Kazdy ¢lovék se s nécim potyka
- at uz védomeé ¢i nevédomé! Nékdo je sobecky, samoliby, né-
kdo ma problémy s pateti apod.

Od té doby, co se mi podafilo spole¢né s manzZelem vytvofit

sluSnou zdravou rodinu s nasimi dvéma détmi, o sob€ jiZ nepo-
chybuji. Stala jsem se obyCejnym ¢lovékem a s timto postojem
daleko snadnéji ziskavam znamé, pratelé a uznani v rodiné.
Uvédomila jsme si také, Ze spoustu tzv. ,,zdravych lidi“ se
neumi viibec poprat se Zivotem a jakmile je v Zivoté stihne vét-
$i problém - prekazka, selhdvaji a Casto sami sebe ni¢i. Neumi
si prosté svého zdravi vazit! Nikdy o n¢j také nemuseli bojovat.
Mam pocit, a jisté mi date za pravdu, Ze my dietafi (at uz
byvali ¢i souCasni) jsme museli spolecné se svymi rodinami
bojovat o své misto na slunci a Celit riznym komplikacim.
Svoje zamysleni bych zakonéila potekadlem ,,VSECHNO
ZLE JE PRO NECO DOBRE!*
Budu se tésit na dalsi vydavani Casopisu. S pozdravem
Jaroslava Kubinovd

Otazky rodicov zo Skalice:

1. Pomer riedenia dietetickych pripravkov (min. pomer je 1g pripravku na 10 ml tekutiny?).

2. Ako dlho mdzu byt namieSané (rozriedené)?

3. Jeden z americkych rodi¢ovskych navrhov je tiez dat ovocnu Stavu s namieSanym pripravkom zmrazit do formy nanukov. M6zu sa

nariedené pripravky mrazit? (a moZu sa mrazit nenariedené?)

4. Americania zdsadne odmietaji mieSanie pripravkov priamo do jedla. (Moja osobna skisenost potvrdzuje ich nazor, okrem mieSania
pripravkov Milupa PKU do mixovaného ovocia.) MieSaju ich do napojov v pomere podla bodu 1, ¢o maji udajne ,,naStudované*
z navodov k pripravkom. Podédvaju z kojeneckych flia§, neskor z tzv. sippy cup, a potom priamo zo Sejkrov, pripadne za pouZitia

slamky (brcka).
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Odpovede SHS :

1. U tychto pripravkov je nutné rozliSovat, pre akd vekovu kate-
gobriu sa pouzivaju. Pre dojcata a batolata je nutné dodrziavat pres-
né davkovanie, aby bola zachovana pozadovand osmolarita* a tym
optimdlna ladvinovd zdtaZ pre organizmus.

Uvédzany Standardny predpis na 100 ml hotovej vyZzivy:
15g ANALOG P-AM + 100 ml pitnej vody Co predstavuje 15
hmotnostnych %.

Hotova vyziva Davka ANALOG P-AM Ml pitnej vody
40 ml 5 g/ 1 odmerka 35 ml
70 ml 10 g / 2 odmerky 65 ml
115 ml 15 g/ 3 odmerky 100 ml
150 ml 20 g / 4 odmerky 130 ml

V pripade mieSania preparatov pre starSie deti, dospievajtcich a do-
spelych do napojov je odporicana koncentracia: 15-20 gP-AM 2a 3
+ 150 ml vody, ¢o priblizne zodpovedd pomeru 1 g na 10 ml vody.

2. Je velmi ddlezité, aby boli vzZdy dodrzané sterilné podmienky
pri priprave prepardtov. Idedlne je samozrejme kazdu davku Cers-
tvo pripravovat. Ak vSak je nutné skladovanie, pripravend vyziva
by mala byt uchovdvana v chladni¢ke a nesmie byt uchovavana
dlhsie ako 24 hodin od doby pripravy.

Po odobrati poZadovanej davky je nutné plechovku dobre uza-
tvorit a skladovat ju na suchom a chladnejSom mieste. Otvorené
balenie by sa malo spotrebovat do 4 tyzdiiov.

3. Nevidim Ziadny dovod, preco by preparaty nemohli byt prida-
vané do nanukov a dreni v kratkodobom horizonte. Vsetko vSak
zéleZi na priprave tychto vyrobkov v Cistom prostredi a ich moz-

nej kontamindcie. Je nutné samozrejme viest presnd evidenciu
kolko jednotlivé nanuky, zmrzliny obsahuji aminokyselin, aby bolo
mozné pouZit ich v dennej davke za nejaky ¢as. Vo vSeobecnosti
povedané: minimalna trvanlivost nanukov a dreni s preparatom je
priblizne rovnaka ako podobnych mrazenych produktov.

Analog P-AM sa nesmie zmrazit.

4. Pridavanie pripravkov do jedal je mozné len v jednej forme a
to v pripade, Ze sa jedna o studené pokrmy, napr. ovocie, studené
polievky atd. Vo vSeobecnosti sa doporucuje podavat pripravky vo
forme népojov.

Pri tepelnej uprave jedal dochadza k nevratnym zmenam v obsahu
aminokyselin, vitaminov a mineralnych latok. Vsetky tieto zmeny
vedu k zniZenej nutri¢nej hodnote davky pripravkov, ¢o by spdso-
bilo nevyvazenost diéty, ktora tvori zéklad liecby pri fenylketon-
urii a hyperfenylalaninémii. Ing. Stefan Chrenko

Odpovédi Milupa:

Ad. 1 Redéni pripravkii
Pro fedéni pripravku PKU 1 MIX urceného k vyzivé kojenct do

1 roku veku je doporucovéna nésledujici tabulka. Obecné doporu-
Ceni je 13 g preparatu + 90 ml vody.

Hotové mnozstvi Mnozstvi PKU 1 MIX (g) Mnozstvi vody (ml)
35 ml 4,3 g /1 odmérka 30
70 ml 8,6 g /2 odmérky 60
100 ml 13 g/ 3 odmérky 90
140 ml 17,2 g/ 4 odmérky 120
170 ml 21,5 g/ 5 odmérek 150
205 ml 26 g/ 6 odmérek 180

V pripadé pripravku pro starsi déti, dospivajci a dospélé (PKU 2,
PKU 3) plati obecné doporuceni fedéni a to skutecné 10 g na
100 ml, pficemz koncentrace by neméla byt vyssi z diivoda vyssi
osmolarity.

Ad. 2 Doba uchovdni naredénych pripravki

Z hygienickych diivodi se nedoporucuje uchovavat jiz rozre-
déné preparaty déle nez 24 hodin od jejich pripravy. Takto pfi-
praveny preparat by se mél uchovavat v chladnicce. Idedlni vSak
je kazdou davku po namichani ihned spotfebovat.

Ad. 3 Zmrazovdni pripravkii

Pokud jde o smési aminokyselin (tzn. PKU 1, PKU 2, PKU 3) je

mozné je zmrazit a tedy pouZzit pro pfipravu nanuku a dfeni. Pre-
parat pro kojence PKU 1 MIX se nesmi zmrazovat, stejné tak
novy preparat PKU 2 MIX pro starsi déti od 1 roku do 8 let.

Ad. 4 Michdni prepardtii do jidel

Michani preparatii do jidel je samoziejm& moZné. Rada déti do-
konce takto prijimé preparat daleko ochotnéji nez v ndpoji.
V piipadé smichdni preparatu s jidlem se vSak tato jidla jiz déle
nesmi tepelné upravovat, tzn. vafit nebo péct, jinak by mohlo dojit
k vyraznému sniZeni nutri¢ni hodnoty preparatl a tim ke kompli-
kacim s vypoctem jeho denni potfeby. Obecné se vSak doporucuje
prijimat preparaty ve formé napoje. Ing. Jan Smitka

* celkové mnoZstvo osmoticky aktivnych castic rozpustenych v 1 litri rozpustadla (vody)
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Faké jsou dosavadni zkusenosti s |p-flakes

Jmenuji se Katka a je mi 13 let. UZ né€kolik let jezdim

v 1été s pani Komarkovou z FN Vinohrady na letni ta-
bory. Asi pred dvéma lety tam pan Smitka z Milupy pfivezl Lp
flakesy. Moc mi chutnaly. Od té doby se vzdy téSim na tabor a na
dalsi dobroty od pana Smitky.
Ale nékdy mi maminka Lp flakesy pfiveze ze sluZebnich cest
z Némecka. Také proto se t€Sim na jeji navrat z cest.
Vetsinou Lp flakesy jim k svacin€ nebo i ke snidani, a to bez nice-
ho, jen tak suché. Beru si je i na vylety a zavody.
Maminka brzy zase pojede na sluzebni cestu a tak doufam, Ze mi
priveze nové. Doufam, Ze se budou brzy prodévat i u nas, abych si
je ja (i ostatni déti) mohla koupit.

Katerina Dobesovd

Hodné se v nasem ¢asopise piSe o vyrobcich firmy
MILUPA. A takij4 piSi par vét o tom, jak ja pouzivam
lupinky Lp-flakes, které jsme od MILUPY dostali na ochutnéni.
Je to hrozné jednoduché. Kdyz mé honi mlsna, sdhnu do skiiné,
vytdhnu si krabici s lupinky, nasypu si je do mistic¢ky, celou misticku
zvéaZim a zobam. Jim je jen tak - samotné. Je$t€ jsem je jinak nezkou-
Sela, ale asi by se dali upravit is né&jakou pochutinou. Mohu fici,
Ze si na né musim déavat pozor! Kdyz si krabici nacnu, musim ji snist
co nejdfive, jinak mi je sni tita. Je to u nas nebezpecné nechat si
otevienou krabici v kuchyni ve skiini, kam ma kazdy piistup. UZ se
mi mnohokrdt stalo, Ze jsem si §la do skiiné pro lupinky a ouha:
prazdnd skiin nebo naraficend krabice, ale prazdna.

Na tabofe v Karlovych Varech jsme my - dietafi méli moznost
ochutnat i slané Lp chipsy od stejné firmy. To byla dobrota!
Osobné davam piednost slanym pochoutkam, ale to je jisté otdzka
chuti kazdého z nés. AlZbéta Plecitd

Pozdravujem vSetkych, fenylketonurikov aj citatelov

casopisu Metabolik. Aj ja, mamicka 10-roéného Edka
a 5-rocnej Karolinky (PKU ma len Edko), by som chcela prispiet
niekolkymi riadkami do nasho Casopisu. Pretoze deti oblubujui ku-
kuri¢né lupienky - corn flakes, aj ja som spominané lupienky kupila
pre nasu rodinu. Edko takéto lupienky nemoze, tak sme sa mu to
snazili vysvetlit, ale zdalo sa mi lepsie, ked ho nebudeme drazdit
a corn flaks radsej prestali kupovat. Edko sa vypytoval, ¢i by sa
nedali niekde v zahranici zohnat takéto lupienky pre fenylketonuri-
kov. Situacia sa casom ukludnila, pretoZe sa s lupienkami nestreta-
val. A7 raz v decembri 2000 v Banskej Bystrici na Mikuldsskom
stretnuti boli na stole pre deti pontikané rdzne chlebicky, kolaciky
a v miske boli aj corn flakes. Edko sa na ne pozeral a potom sa ma
spytal ¢i si mOZe zobrat. Priznam sa, ani ja som si nebola istd, az ked
som sa spytala p. Gabarikovej. Edko sa potesil, viackrat sa pontikol
a lupienky mu velmi chutili. To bola jeho prva a zatial jedina skise-
nost s corn flakes. Bola by som velmi rada, keby spominané potravi-
ny boli dostupné na slovenskom trhu. Andrea Toporovd

O tom, Ze déti s fenylketonurii jezdi na letni tabory
jsme jiz v naSem casopise psali. Tak jako ostatni déti i
ony si uzivaji letnich taborovych her a radovanek. Jediné, co ne-
maji spolecné, je strava.

Ja sama mam dvandéctiletou dceru s dietou a proto vim, jak je

nutné pripojit k jidlu fantazii a hravost. JiZ druhym rokem jsem
byla na tdbore v Rizené spolecné s dietni sestrou jako kucharka
(mimochodem profese zcela odlisSnd od moji). A protoze plati
,,co Clovék to ndzor* tak plati i ,,co dité to jind chut®, tak jsem
byla velice zvédava, jak muj styl vafeni zachutna i ostatnim dé-
tem a nejenom moji dcefi. V prvnich chvilich jsem byla velice
nejistd, nebot vafit pro jedno dité nebo pro Ctyficet déti je pod-
statny rozdil, ktery jsem az dosud nikdy nevyzkouSela. Stile jsem
si kladla otazky jestli bude chutnat, jestli jsem uvaftila dost pro
vSechny apod. Nakonec mi bylo velikym zadostiu¢inénim, kdyz
si déti chodily pridat.
K tomu, abychom uspokojily chuté naSich déti, nAm mimo jiné
slouzily rizné dietni pripravky napt. od firmy Milupa prezentova-
né na tabore panem Smitkou. Z reakci déti bezkonkurencné vyhré-
ly Lp flakesy, které jsme museli na jejich pfani nékolikrat opako-
vat v jidelnicku. Méla jsem velikou radost (a pfiznidm se, Ze i urci-
ty pocit zadostiucinéni), kdyz se tyto pochutiny pod riiznymi finta-
mi na nds snazily vyloudit i déti bez diety.
Zaverem uz snad jen to, Ze se opét t&Sim na ten ,,mij* pohled na
dietku z druhé strany okénka.

Marcela Strouhalovd

Na tradicné poradanych letnich i zimnich tabo-

rech v roce 1999 bylo mozno poprvé vyhodnotit
kvality nizkobilkovinného vyrobku Ip-flakes p¥i jejich zara-
zeni do jidelni¢ku déti s PKU dietou. Lp-flakes jsme podavali
détem k dopoledni nebo odpoledni svaciné. K tomuto produktu
jsme pridali mléko s nizkym obsahem fenylalaninu - suSené obil-
ninové mléko Zajic, Oves Milk nebo tekutou Slehacku Hole. Vel-
mi lahodnym pokrmem je také kombinace Ip-flakes s cerstvym
ovocem nebo ovocnou presnidavkou, coz je také dalsi zpusob, jak
zpestrit jidelnicek.
Opakované se ukézalo, Ze Ip-flakes mély pti téchto akcich velky ohlas.
Veétsineé déti s PKU tato kiupava pochoutka natolik zachutnala, Ze
jiz po prvni snézené porci se hlasily o dalsi pridavky.
U vyrobku hodnotime zejména tyto vlastnosti. Je bohatym zdro-
jem energie, ktery zabezpeCi pocit sytosti. Md vybornou chut
a zpiijemiuje détem jejich jidelnicek a jeho zafazenim se zdroven
vyznamné nezvysi prijem fenylalaninu ve stravé. Je vhodné ho
zatazovat do jidelnicku s PKU dietou k snidani, dopoledni nebo
odpoledni svacing, pripadné k II. vecefi.
Lp-flakes mohou v dietni stravé PKU doplnit pfijem energie, vlakni-
ny a mohou dodat nékteré vitaminy a nerostné latky.
Vyrobek ma dlouhodobou trvanlivost a je mozné a praktické zara-
zovat ho v domécim dietnim stravovani, na rodinnych rekreacich
¢i jinych hromadnych pobytech, jako jsou letni tdbory, lyZarské
kursy, Skoly v pfirodé, sportovni soustiedéni apod.

Lp-flakes jsou pochutina, kterd je vzhledem k nizkému obsahu
bilkovin vhodna, jak pro nemocné fenylketonurii tak pro ty, kdo
z jinych diivodl potfebuji omezit piijem bilkovin ve stravé.
Vzhledem k tomu, Ze dosavadni nabidka nizkobilkovinnych pro-
duktd u nas neni zatim pokryta v dostatecné §ifi, stane se jisté ten-
to vyrobek pfinosem v obohaceni a zpestieni dietniho jidelnicku
pfi PKU.

Jana Komdrkovad, dietni sestra

Toto ¢islo vychdzi v prosinci r. 2001. Vedouci redaktor: Mirka Plecitd. Kontaktni adresy pro posilani ptispévki a komentaid, pfipadné urgence nedodanych Cisel:
v CR — Mirka Plecit4, 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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RECEPTAR - piiprava lp-flakes

Lp-flakes s obilninovym mlékem
Oves Milk

pro 1 porci
30 g Lp-flakes, 20 g prdsku Oves Milk + 200 ml vody

Lp-flakes nasypeme do misky a zalijeme obilninovym mlé-
kem pfipravenym rozmichanim prasku a vody (nejdfive pra-
Sek rozmichdme v malém mnozstvi vody - asi 30-50 ml a po-
tom doplnime do obsahu 200 ml hotového napoje). Thned po-
davame.

1 porce obsahuje: 56 mg fenylalaninu; 1,2 g bilkovin; 5,2 g
tuki; 39 g sacharida; 869 kJ/206 kcal

Lp-flakes s obilninovym mlékem Zajic
pro 1 porci

30 g Lp-flakes, 20 g prdsku Zajic + 200 ml vody

Lp-flakes nasypeme do misky a zalijeme obilninovym mlékem pfipravenym roz-
michdnim prasku a vody (nejdfive prasek rozmichdme v malém mnoZstvi vody -
asi 30-50 ml a potom doplnime do obsahu 200 ml hotového napoje). Ihned podava-
me.

1 porce obsahuje: 27,3 mg fenylalaninu; 0,7 g bilkovin; 5,7 g tukii; 39,9 g sacharidu;
901 kJ/213 kcal

Lp-flakes se Slehac¢kou

pro 1 porci
30 g Lp flakes, 100 ml tekuté Slehacky HOLE + 100 ml vody

Lp flakes nasypeme do misky a zalijeme zfedénou Slehackou HOLE - 200 ml.
Ihned podavame.

1 porce obsahuje: 40 mg fenylalaninu; 0,9 g bilkovin; 27 g tukl; 38 g sacharidi;
1714 kJ/407 keal

Lp-flakes s ovocnou presnidavkou
pro 1 porci

30 g Lp-flakes, 1 ks ovocné presniddvky (190 g)

Lp-flakes nasypeme do misky, pfiddime ovocnou piesnidav-
ku a promichdme. Ihned podavame.

1 porce obsahuje: 27 mg fenylalaninu; 0,8 g bilkovin; 0,4 g
tuki; 68 g sacharida; 1145 kJ/ 271 kcal

recepty pripravila a propocitala:
Jana Komdrkovd - dietni sestra



