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,,»BYt jiny neznamend byt horsi‘

17. pracovni dny - Dédicné metabolické poruchy

to setkani k nasemu Casopisu feceno:

Motto:

Ve dnech 15.5.-17.5.2002 se v Piestanech uskutecnily 17. pracov-
ni dny - Dédi¢né metabolické poruchy. Tak jako vloni, i letos jsme
nasim lékarim i dietnim sesttickam pfinesli nékteré informace ohled-
né naSeho ¢asopisu. Zde vam nabizime prehled toho, co bylo na tom-

Rekni mi néco a jd to mohu zapomenout.
UkaZ mi néco a moznd si to nebudu pamatovat.

Napis mi to. A jd si to mohu Cist stdle!

Komunikdcia - prostriedRy, priestor, vyznam a cas

Komunikécia medzi lekdrmi a pacientmi (rodi¢mi pacientov) je
podmienkou tspesnej lieCby. Vymena informacii by mala byt oboj-
strannd, t.j. so spatnou vizbou. Kolko ¢asu na vymenu tychto in-
formécii je potrebné? Kolko ¢asu moze venovat lekar alebo diétna
sestra jednému pacientovi? Ak presnost a trvanlivost maju ustne
informacie z takychto stretnuti?

Je mozné za pomerne kritky cas podat informdcie vicSiemu
mnozstvu pacientov? Mozno aj tym, ktori este len pridu? Je moz-
né urobit to tak, aby boli neskreslené a trvacne? Ako ziskat spitnu
vdzbu, ktord v ambulanciach (Casova tiesen, stresované dieta ¢i
rodi€) ¢asto chyba? K ¢omu mdze viest nedostatok komunikacie
medzi lekarom a pacientom z dlhodobého hladiska?

Najefektivnejsia forma: masovokomunikacny prostriedok v tla-
Cenej forme.

Vyhody:

Mobze ho Citat nielen rodina, pribuzni, ale napr. aj ucitelia. D4 sa
k nemu (jeho obsahu) kedykolvek vratit. Dnes ma zaujimajt ¢lan-

ky o PKU pre 5-ro¢né dieta, o pit rokov sa vratim k clankom o PKU
vo veku 10 rokov. Od Ccitatelov existuje spdtna vizba. Nielen
k lekarom, ale aj medzi sebou. Je mozné jednotlivé Cisla alebo aj
celé ro¢niky pouzit ako vstupnt informéciu pre novych pacientov.
Takyto masovokomunikacny prostriedok pre PKU existuje, nazyva
sa METABOLIK. Nemal by chybat v Ziadnej ambulancii. Citatelia
budi vdacni kazdému lekarovi a diétnej sestre za informécie, ktoré
prostrednictvom Casopisu od nich dostand. Informécie odovzdané
velkej skupine pacientov formou Casopisu mézu nésledne usetrit Cas
a pracu lekdrom a diétnym sestrdm v ambulancii. Vasi dnesni, ale aj
budtici pacienti (rodicia) patria tieZ medzi Citatelov Casopisu. MozZno
sa v duchu pytaju, preco prave ich lekar, ich diétna sestra sa v Casopise
esSte neprezentoval - ani vlastnym ¢lankom, ani odpovedou na otazky
pacientov. VyuZzite moZnost komunikovat so svojimi (ale nielen svoji-
mi) pacientmi formou efektivnou a trvacnou.
Anna Gabarikovd
redakcia Casopisu Metabolik, Ndrodné zdruZenie PKU, SR
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PRIBEH PRO ROK 2002 - nejen pro déti

Sovidni - éast 2

Cas plynul a z ¢lovicka se stal maly ¢lovék. Zacal chodit po dvou,
potieboval jesteé vic latky na obleceni, snédl toho ukrutné¢ moc
a do sovidnského domecku uZz se také skoro nevesel. Prestal si hrat
s malymi sovidnky a zacal pracovat. A Ze toho takovy ,,0br* na-
pracuje hodné, to si piste. A tak byli vSichni spokojeni. AZ na to,
Ze se jim ¢as od Casu ztratily zdsoby...

Jednou vecer - uz byla hodné tma - slysel ¢lovék hrizostrasné
dupéni. ,,Rychle se schovej, prichazi zlo, nesmime ho zahlédnout,
jinak také budeme zIi,* tfasli se skfitci strachy jako osikové listy.
Ale ¢loveék mél pro strach udé€lano, a tak se rozhodl, Ze se na to
rané sovianské zasoby, dal se do ukrutného smichu. Ud€lal na néj
dupy dup a jeZek pelasil, co mu bodliny stacily. Do sovidnské spi-
zirny uz se nikdy neodvézil. Pry tam Zije ,,z10"...

Kdyby clovéka skiitci unesli, urcité by ho radosti vyhazovali
do vzduchu. JenomZe ho neunesli, tak mu alesponi upletli obrov-
sky vaviinovy vénec. VSichni se smali a byli $tastni. Oni totiZ so-
viani neumi byt neStastni. Oni ani neumi lhét, krast nebo délat
cokoliv Spatného. Ale uprostied téch radostnych oslav najednou
Clovéku zvaznéla tvar. ,,Vite, je mi tu u vas dobfe, jste mili, starate
se 0 mé&, ale pofdd mi néco chybi... Nevim, co to muZe byt,
ale dovolte mi jit do svéta. Treba to tam najdu.“ Sovidnci smich
a Sevel najednou ustal a stin smutku se jim pfehnal po tvfi.
»Ale Clovéce,” fikd Rozumidn, ktery uz byl tak stary, Ze snad
ani star$i byt nemohl, ,,ty nevis, Ze cely svét je tady, kde Zijeme?
Zakopcem je slunce, za potokem, ktery nasi zemi lemuje, je nebe...
Nic jiného neni.” Ale ¢lovék si to nenechal vymluvit. ,,Prosim,
pustte mé do svéta. Treba piece jen objevim néco nového, tieba to
bude to, co mi chybi,” a smutné pohlédl na svou skfit¢i rodinku.
A tak se stalo, Ze si vzal ¢loveék do ranecku par sovianskych ja-
blek, nékolik bodlin z jezka, kterého premohl, a vydal se na kopec

vy o

- smérem za sluncem... Pristé na shledanou se tési vdas Bertik

POZNALI JSME HISTORII - vénujme se soucasnosti

Dospéli s PKU bez diety: OhroZeni Zivota

VidZeni ctendri, pocinaje timto Cislem se budete na strankdch Metabolika setkdvat s novym seridlem, ktery bude zaméreny na
dospélost a PKU. Cilem tohoto seridlu je piinést maximum informaci, zkuSenosti a riiznych pohledit na tuto problematiku. Zdrojem
pro nase ¢ldnky a prispévky je celd rada zajimavych studii a publikaci ze zahrani¢nich casopisii, komentdre lékarii, psychologii apod.
Na publikované ¢lanky a pFispévky miiZete hned reagovat, uvitdme jakékoliv pFipominky, komentdre a pFispévky, nejen od rodici
a pacientu, ale také od lékari, dietnich sester, psychologit a dalSich. Dnesni éldnek, kterym zacind nds novy seridl, je preklad 1. édsti
Cldanku z amerického rodic¢ovského ¢asopisu PKU News, ktery koncem roku 1997 taktéZ odstartoval novou rubriku tohoto ¢asopisu
vénovanou dospélym a dospivajicim s PKU. S prdtelskym pozdravem redakcni rada

Preklad ¢lanku z National PKU News 1997; vol. 8, ¢islo 3 dokoncena préce, o niz Tom Brokaw ve svém no¢nim vysilani NBC

Dne 27. zafi 1996 moderoval redaktor americké rozhlasové stanice  hovori, je vlastné jeho poslanim. Dr. Richard Koch se snaZi nalézt vSech-
NBC Tom Brokaw porad s ndzvem ,,Americky sen®, ktery je soucasti ~ ny mladé dospélé osoby s PKU, jejichz stav jiZ neni sledovan. Je to
nocniho vysilani stanice NBC. Tentokrat byl pofad vénovan problema-  vpravdé jeho vasen, jeho ,,americky sen®, fikd Tom Brokaw.
tice PKU. Vysilani zacinalo priblizné takto: Jeden I€kar se ve svych Pribéh pokracuje kratkou historii PKU. Hovoii se v ném o tom,
sedmdesati letech stale aktivné vénuje praci. Ve véku 74 let vykondva  jak diive byvala PKU dieta ukonCovéana kolem véku Sesti let, a jak trvalo
Dr. Richard Koch stéle své povolani. Jiz padesat let pracuje v détské  roky, nez si lékaii uvédomili posetilost t€chto postuptl. Zmiiuje s v ném
nemocnici v Los Angeles. Rik4, 7e nemiize odejit do penze, protozema  nizsi IQ a dalii problémy, které se mohou rozvinout v diisledku vysi
pred sebou neodkladnou a nedokoncenou praci. Tato neodkladnd ane-  hladiny fenylalaninu (dale jen Phe). RovnéZ byl vyzdvizen vyznam
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nebezpeci vysokych hladin u nenarozenych déti t¢hotnych matek s PKU.
Dr. Koch v jednom interview déle iikd, Ze mnoho dospélych s PKU,
kteti dietu prerusili, nemusi viibec védét, Ze jsou stile v nebezpeci. Je
nam velice lito, kdyZ nem0Zeme tyto mladé lidi najit a pomoci jim.
Nékolik dni pred timto vysilanim se na poslani Dr. Kocha zaméfil také
Clanek v ,,Los Angeles Times*. Dr. Koch v ném 1ikd, Ze dokonce muzi
s PKU i zeny s PKU, které zatim neuvazuji o téhotenstvi, by méli zva-
Zovat navrat k dieté. Posledni studie ukazuji, Ze vysoké hladiny Phe
(nad 14-15 mg/dl - 840-900 wmol/l) u jedinct, u kterych se vyskytuji
cimu vyvoji neurologickych poruch. ,Jednim z mych nejvétSich pro-
blémd je vysvétlit lidem, pro¢ by se méli k dieté vratit, fika dr. Koch.

Sdilim obavy Dr. Kocha o mladé lidi s PKU. Jsem hluboce znepokoje-
na, kdyz kdokoliv ukonci dietu, at jiz se jednd o pacienta léceného vcasné
¢i pozdgji, at jsou to dospivajici nebo dospéli. Dlouha 1éta to byla ma
hlavni starost. Ale zv1asté v poslednim roce jsem slySela od mnoha a mnoha
rodi¢l o mladych lidech, jejichZ Zivoty se zcela zbyte¢né zménily
v diisledku netiprosnych ti¢inkii toxickych hladin Phe. Clankiim pojedna-
vajicim o tomto problému a pokustim oslovit maximum lidi s podobnou
myslenkou jsem jiz vénovala velké mnoZstvi Casu. I tento Clanek se tudiz
opét zabyva tématem ohroZeni Zivota v dasledku PKU.

Dr. Koch se po dlouha 1éta pohybuje v ohnisku 1écby a vyzkumu
PKU. Béhem své klinické praxe (po dobu 42 let) se setkal se stovkami
pacientil s PKU. Béhem této praxe rovnéz vedl préaci na dvou rozsah-
lych americkych studiich, které byly vénovany problematice PKU. Pr&
ce na prvni z nich byla zahdjena v roce 1966. V nedavné dobg publiko-
val v jednom odborném casopise studii, kde vyslovuje obavy o mladé
lidi s PKU, ktefi se jiz neléci. Nazev studie zni ,,PéCe o dospélé
s fenylketonurii (Eur J Pediatr 1996; 155, Suppl: S90-S92). Cilem stu-
die bylo posoudit IQ, tirovel dosaZeného akademického vzd€lani a so-
cidlni vyvoj ve tfech skupinich dospélych s PKU. Zavéry studie:
STUDOVANE SKUPINY

Skupina 1 je tvorena 18 dospélymi, ktefi byli zjisténi na zakladé
screeningu novorozencu a na zakladé jednoho pozdé&jsiho screenin-
gu, jelikoz predtim byla PKU zjisténa u sourozence. Primérny vék
pti diagnostikovani onemocnéni byl 2,6 tydne. VSichni ve skupiné 1
zustaly v pribehu realizace studie na dieté. U téchto jedincii byly pa-
trné vynikajici vysledky v prvnich 6 letech Zivota. V priibéhu studie
meélo 9 jedincl ve skupiné 1 velice dobré vysledky - hladiny Phe nizsi
nez 15 mg/dl (900 pmol/1). Ostatnich devét mélo uspokojivé vysled-
ky s hladinami stale pod 20 mg/dl (1200 umol/l). Jeden mél Spatné
vysledky s hladinami nad 20 mg/dl. U vSech Clent této skupiny
se v dospélosti opakovan¢ vyskytovaly hladiny 10-18 mg/dl
(600-800 wmol/1). Vsichni pokracovali v pouzivani dietetik. Pramérny
vek byl 22 let (vékové rozpéti 18-27 let).

Skupina 2 sestava z 21 dospélych, ktefi byli diagnostikovéani novoro-
zeneckym screeningem a 3 byli diagnostikovani pozdé&j$im screenin-
gem, jelikoz bylo onemocnéni predtim zjisSténo u sourozence. VSichni
jedinci v této skupiné ukoncili dietu v primérném véku 7,8 let (vekové
rozpéti 5-10 let) a dietu nedodrZovali po dobu 18 let. 7 pacientl z této
skupiny mélo pred ukoncenim diety dobré vysledky, 11 mélo uspokoji-
vé vysledky a 6 mélo Spatné vysledky. Jejich primérny vek byl 26 let
(vékové rozmezi 18-36 let).

Skupina 3 se skldda z 19 dospélych, kteri byli diagnostikovani jesté
predtim, neZ byl zaveden program screeningu novorozenct, a to meto-
dami zaloZenymi na symptomech vyvolanych vysokymi hladinami Phe.
Primémy vek, kdy u nich bylo onemocnéni diagnostikovano, byl 2,7
roku. VSichni pokracovali s dietou az do dospé€losti. 9 jedincu z této
skupiny nebylo po néjakou dobu o proménlivé délce na dieté, znovu
se ale k dieté vratili, kdyz jim byla doporucena. 11 pacientt v této sku-
pin¢ mélo dobré vysledky, 2 méli uspokojivé vysledky a 5 mélo Spatné
vysledky. Jejich primérmy veék byl 27 let (vékové rozpéti 18-36 let).

VYSLEDKY STUDIE

Jednotlivci ve skupiné 1, véas 1éCeni a stale na dieté, méli primérné
hodnoty IQ 104 (rozpéti 74-123). 78 % z nich studovalo na univerzité,
dva se ozenili (vdali) a jeden (jedna) ma dit€. 11 jedinct z této skupiny
ma stabilni zaméstnani a 7 stale studuje, pouze jeden je nezaméstnany.
Nikdo z této skupiny neni zavisly na systému socidlniho zabezpeceni
ani jinych podptrnych systémech a nikdo nebyl soudné stihan.

Ve skupiné 2 méli ti, kdoz byli v¢as lé¢eni, ale ukoncili dietu v mladém
veku, primémé hodnoty 1Q 92 (rozpéti 69-116). To znamend o 12 bodi
méné nez jedinci, ktefi s dietou pokraCovali. Jejich hladina Phe byla
v rozmezi 15-40 mg/dl (900-2400 pumol/l). Pouze 7 jedincti (28 %) stu-
dovalo na univerzit€ a 4 ji ukoncili. 15 je v soucasnosti zaméstnanych,
ale 5 je zavislych na socialni podpore a jeden je mentalné postiZeny.
Sest je Zenatych (vdanych), pét Zije s partnerem. Celkem maji 9 déti,
pficemz vSechny pochézeji z neplanovanych tehotenstvi tfindcti Zen
v této skupiné. (Tti t€hotenstvi skoncila potratem, ze dvou téhotenstvi
se narodily déti s vaZznymi vrozenymi srde¢nimi poruchami). Je-
den jedinec, ktery byl bez diety 25 let, je nestabilni, trvale neza-
meéstnany a impotentni, a to i pfes to, Zze udrzuje hladiny Phe
pouze ve vysi 10-20 mg/dl (600-1200 pmol/l).

Ve skupiné 3 byli jedinci, u nichz bylo onemocnéni diagnostikovano
pozde; clenové skupiny 3 vykazovali IQ 83 (rozpéti 55-108). Tito jedin-
ci prokazali nartst IQ o 20 bodi od véku 6 let a dokonce vyrazné vyssi
nértst IQ od té doby, co zacala 1é¢ba. Ctyfi jedinci z této skupiny pracu-
ji v domacnosti, pouze jeden je Zenaty (vdana). Pét je zavislych na so-
cidlni podpote a jeden byl soudné stihan za pedofilii. Celkem maji je-
dinci v této skupiné 10 déti.

CO NAM TATO STUDIE RIKA

Vysledky studie potvrzuji diivéjsi poznatky toho, Ze ukonceni
diety je Skodlivé nejen pro intelektudlni vyvoj, ale také pro spole-
Censké uplatnéni. Intelektualni vykon a droven dosazeného akade-
mického vzdélani jedincd ve skupiné 2 je vyrazné€ nizZsi nez u je-
dinct ve skupiné 1. Také jejich socidlni prizpasobivost je horsi.
Nezaméstnanost, nemanzelska téhotenstvi a socidlni podpora je
opét vyssi v této skupiné.

Neurologické komplikace, které byly popsany u nelécenych do-
spélych, nebyly u téchto dospélych pozorovany. Ovsem lidé, ktefi
nejsou na dieté, se mohou ocitnout v ohroZeni v pribéhu dalSich
deseti nebo dvaceti let. Dr. Koch poznamenéva, Ze pozoroval zavaz-
né neurologické zhorSeni u dvou nelécenych pacienti po 26 (resp.
33) letech bez diety, ktefi nebyli zahrnuti do studie. Aby bylo moz-
né zhodnotit budouci priibéh onemocnéni u jedincti zahrnutych
do studie, je nezbytné realizovat studie dlouhodobého charakteru.

Je zajimavé, Ze ve skupiné 3 jsou u deviti jedinct aktualni hodnoty
1Q na hranici hodnot mentélni retardace, a to i pres velmi pozdni zaha-
jeni 1écby. Devét pacientd, jejichZ IQ bylo v normdlu, vykazalo hodno-
ty od 86 do 108. Je zde pouze jeden dospély s hodnotou IQ nad 100, je
to Zena s IQ 108 (nad primérem). Fenylketonurie byla u této Zeny diag-
nostikovana ve véku roku a pil a jeji vyvojovy kvocient byl 60 (mental-
né retardovana). V Sesti letech mélaIQ 101. Je jednim ze dvou pacienti
v této skupiné, ktefi navStévuji univerzitu. Dalsi jedinec v této sku-
piné je Zena, kterd byla diagnostikovana s PKU ve véku dvou a ptil
let, kdy vykazovala neméfitelné hodnoty 1Q. Nyni, ve véku 21 let
a pod dobrou dietni kontrolou, pomaha s domécimi pracemi, dispo-
nuje fadou svépomocnych dovednosti, hraje na klavir a je schopna
komunikace.

Vysledky publikované v této studii poskytuji jasnou oporu pro zave-
recné konstatovani skutecnosti, Ze omezeni pfijmu Phe v potravé by
meélo pokracovat do dospélosti. Zavery dale dokladaji, Ze i pozdé 1éceni
dospéli pacienti s PKU si vedou kupodivu dobre, pokud ovSem pokra-
Cuji s dietou. Virginia Schuett, RD - redaktorka a vydavatelka
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Ve svém komentafi bych chtéla reagovat na ¢lanek Virginie
Schuettové ,,Dospéli s PKU bez diety: Ohrozeni Zivota*.
S fenylketonuriky pracuji zatim devét let; mé dosavadni klinické
zkuSenosti potvrzuji mnohd fakta popisovana autorkou. Uvedeny
text mne podnitil k tomu, abych se o ¢ast z téchto zkuSenosti po-
délila se ¢tenati Metaboliku.

Psychologické vysetieni, ktera provadim, podstupuji jak pa-
cienti na dieté, tak pacienti bez diety. Po precteni zminéného c¢lan-
ku jsem vybrala vzorek 33 dospélych jedinca s PKU, ktef'i ukon-
¢ili (prip. zatim prerusili) dietu. Pokud srovnam sva zjisténi
s vysledky uvadénymi v psychologické dokumentaci (evidované
mymi predchlidci), musim konstatovat ve shodé s ¢lankem V.
Schuettové, Ze jsou znatelné rozdily v intelektu (tj. v rozumovych
schopnostech) pacienti v dobé, kdy dodrZovali nizkofenylalani-
novou dietu a v dobé, kdy byli jiz nékolik let bez dietniho omeze-
ni. M4 tvrzeni nelze v soucasné dob¢ podepfit srovnanim s vékoveé
podobnym vzorkem pacientd na dieté (jelikoZ v naSem centru vé-
kové srovnatelni dospéli pacienti na dieté nejsou). Presto vSak
povazuji ziskané vysledky za velmi dulezité a solidné podporené
témito argumenty:

1. Uroveti intelektu jsem u viech dospélych pacientd bez diety
stanovovala na zakladé téZe metody. Tzn. aktudlné bylo moZné
mezi jednotlivymi jedinci stanovit stejné méfitko.

2. V dokumentaci pacientl z predchozich let jsem hledala zazna-
my o jejich drivéjSich vysledcich, resp. dosahovaném intelek-
tu. Ackoli vzdy v zapisech nejsou uvedeny Ciselné tidaje nebo
metody, pomoci kterych mi predchtdci k zavérim dospéli, 1ze
tyto vysledky presto povazovat za platné a objektivni:

B ato proto, Ze v pribéhu nékolika let nazpét se opakuji prak-

ticky tatdZz srovnatelnd tvrzeni u kazdého pacienta.

m déle proto, Ze predpokladam, Ze k podobnym zavérim hod-

1. Zena 1981 01;10
2. muz 1979 01;11
3. muZ 1979 02;02
4. muz 1978 02,02
5. muz 1979 02;04
6. muZ 1976 02;09
7. Zena 1979 02;11
8. muz 1978 03;00
9. muz 1978 03;00
10. muz 1977 03;11
11. muZ 1977 04;01
12. muz 1977 04;02
13. muZ 1976 04;04
14. muz 1976 04;06
15. Zena 1977 04,07
16. muZ 1975 05;04
17. muz 1975 05;04
18. Zena 1975 05,04
19. muz 1975 05;06
20. Zena 1975 06:07
21. zena 1975 06;07
22. Zena 1975 06,08
23. muz 1975 06;09
24. muz 1973 06;10
25. Zena 1973 07,05
26. muz 1973 08;00
27. muz 1971 08;04
28. Zena 1972 09;02
29. muz 1976 09;03
30. muZ 1970 09;05
31. Zena 1972 10;08
32. muz 1972 10;08
33. muz 1972 11;01

notitelé dospéli na zdkladé rtiznych psychodiagnostickych
metod - to vylucuje tivahu o mozné pracovni chybé vlivem
pripadného nadhodnocovani nebo podhodnocovani pti po-
uziti pouze jediné metody.

3. Ve svych sledovanich jsem pracovala nikoli s pfesnymi Cisel-
nymi hodnotami pro vyjadfeni inteligence, ale s intelektovymi
pasmy, ve kterych se odrazi pouze hrubsi rozdily. Proto mui-
Zeme vysledky povaZovat za o to vyznamnéjsi. Jednotliva pas-
ma jsem oznacila Cisly, priCemz:

1 = velmi nadprimérny vysledek v intelektovych zkouSkach
5 = vysledky v pasmu normy (zhruba v tomto pdsmu se naché-
zi vétSina lidské populace)

9 a niZe = vysledky v rimci mentdlniho poSkozeni, tedy retardace
(od 9 - lehky stuperi retardace az po 15 - hluboky stuperi retardace)

Podtrhuji, Ze ticelem nebylo popsani dosahované inteligence
u fenylketonurikd, ale rozdil mezi dosaZenym intelektem na dieté
a intelektem mérenym v dobé bez diety.

Pro snadnou orientaci ¢tendfll jsem svd pozorovani shrnula
do tabulky - kritériem poradi (1.-33.) je ¢asovy udaj, tj. doba poci-
tand od psychologického vysetfeni pii ukonceni diety do posledniho
psychologického vysetfeni, kdy byla sledovana osoba jiz bez die-
ty. Dale povazuji za zajimavé zjisténé rozdily mezi muzi a Zenami
(odliSeno barevné), avsak jsem si védoma, Ze jde o maly vzorek
pacientii. Aby bylo jasné, o jakou vékovou kategorii pacientl
se jednd, uvadim i rok narozeni sledovanych osob.

Zavérem lze prohlasit, Ze u vétSiny pacient doslo ke sniZeni
intelektového vykonu (viz tabulka 1), pricemz rozdily se jasné
objevuji nikoli hned po pteruseni diety, ale aZ po nékolika letech
prevedeni na normalni stravu. PhDr. Ivona Sporcrovd

5 5 -
7 9 o
7 7 -
8 8 -
9 9 -
11 11 -
8 9 +
7 7 -
5 5 -
8 8 -
7 7 -
7 9 ++
7 7 -
5 7 ++
3 5 ++
4 5 +
5 6 +
5 6 +
7 8 +
5 9 ++++
5 7 ++
4 5 +
5 7 ++
5 5 -
7 9 ++
7 9 ++
7 7 -
5 7 ++
5 7 ++
10 10 -
7 7 -
7 7 -
7 9 i
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Mli pacienti a rodice,

dovolte mi, abych reagovala na vySe uvedeny ¢lanek. Nejedna
se zde o vysledek rozsahlé studie, ale o popis problému pacientil

Pro hubnuti, uzkost, buSeni srdce, nervozitu a zhorSeni koncen-
trace pozadali o zpétné prevedeni na dietu s nizkym obsahem fe-
nylalaninu dva pacienti ve véku 20 a 26 let. Na nizkobilkovinné
dieté jejich potize ustoupily.

Se zachvatovitou uzkosti a hubnutim jsem se setkala u 20-ti le-
tého pacienta se Spatnym dodrzovanim diety. Stav si vyzadal psy-
chiatrickou Iéc¢bu.

U pacienta s pozdnim zachytem PKU v 5 mésicich véku pozo-
rujeme motorickou neobratnost, tfes a epilepsii. Pacient v détstvi
dietu Spatné dodrZoval a v puberté dietu ukoncil. Odmita se k ni
vratit i pfes pretrvavajici potize.

Na druhé strané pacient s pozdnim zachytem ve 2 letech véku
ma mentalni poskozeni, ale vzhledem k vybornému dodrZovani
diety u né&j k progresi nilezu nedoslo a neurologické potiZze nema.
Dietu dodrZuje i v dospélosti a prejit na normdlni stravu nehodla.

PRIPRAVUJEME

U dalsich dospélych pacientil na normalni stravé jsme pozoro-
vali sklon k otylosti, ekzém, vyssi cholesterol a triglyceridy v krvi.
Rodinni prislusnici si stéZuji na ndladovost, agresivitu, neschop-
nost najit si praci a udrZet si zaméstnani. Mnoho pacientt je klien-
ty Ufadu prace a pokud p¥i mentdlnim postiZeni opusti rodinu, Ziji
na okraji spolecnosti (prostituce).

I kdyZ vSechny problémy nemusi byt zpuisobeny vysokymi hla-
dinami fenylalaninu v krvi, nelze tyto skutecnosti podcenovat
a predpokladat, Ze negativné ovlivnéni v dospé€losti budou jen né-
ktefi pacienti.

Myslim, Ze se musime citit znepokojeni timto stavem a to nejen
u Zen s PKU (vzhledem k moZnosti poSkozeni plodu pii vysoké
hladiné fenylalaninu v krvi v t€hotenstvi). Podporuji celoZivotni
dodrZovani diety s nizkym obsahem fenylalaninu u pacienta
s PKU, protoZe je mym pranim setkavat se se zdravymi a spo-
kojenymi Kklienty.

MUDr. Dagmar Prochdzkovd
Vyzkumny iistav zdravi ditéte, Brno, Cernopolni 9

Nabidka détské rekreace v letnim tabore Broumov

misté v bezprostiedni blizkosti lesa.

B ubytovani ve stanech s podsadou
m dietni strava 5x denné

m zkuSeni vedouci

m aredl v bezprostiedni blizkosti lesa

Letni tdbor Brumov se nachazi asi 40 km severng od Brna na pomezi Ceskomoravské a Drahanské vrchoviny. Aredl je na slunném

poradatel: Cesky klub turistt Tisnov, termin: 12.8. - 24.8. 2002, cena: 2750,- K&

kontakt: Mgr. Renata Kloubova, tel. +420 504 413504, +420 604 705062, www.sweb.cz/taborbrumov

sportovni aktivity (koupalisté, hfisté, jizda na koni)
tabornické ¢innosti (uzlovani, stavba stanu, prace s mapou)
bohaté vecerni programy (diskotéka, soutéze, taborak)

|
|
|
m doprava vlastni nebo autobusem z TiSnova

Kurs vareni pro maminky a pacienty s PKU

Vyzkousime nové recepty, zodpovime vase dotazy!

Termin: 21.9. 2002 (sobota)
19.10. 2002 (sobota)
V pfipadé zajmu o jiny termin ve vSedni den (odpoledne)
se muzeme spolecné domluvit.

Misto kondni: Brno (podle poctu ucastnikt bude misto upfesnéno)
Kurs probghne pod vedenim dietni sestry a lékate. Ucast zdar-
ma, suroviny doda sponzor.

Zdjemci se mohou hldsit u MUDr. Prochdzkové v ordinaci nebo
telefonicky na Cisle +420 5 45122962.
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SOCIALNE PRAVNI MINIMUM - &4st III

Prodlouzena materska dovolena

Ddle uvedeny text plati pro CR (pozn. redakce)

V dne$nim pokracovani naSeho miniseridlu bych vés chtéla in-
formovat o jiné alternativé, kterd vim umozni zistat s ditétem doma.
Jedna se o tzv. prodlouZzenou materskou dovolenou. Cesky so-
cidlni systém umoziuje rodici, popfipadé jiné osobé, kterd ma dité
svéfeno do vychovy, aby mu byla prodlouZena matef'ska dovolena
do 7 let véku ditéte, a to za podminky, Ze je dit¢ dlouhodobé zdra-
votné postizené nebo dlouhodobé téZce zdravotné postizené a dale
za podminky, Ze je o néj celodenné pecovano. Tato podminka je
povazovana za splnénou, dochézi-li dité do jesli, matetské Skoly
nebo jiného zafizeni na dobu, kterd neprevysuje 4 hodiny denné.
Toto je nutné mit potvrzené na formulati MPSV zafizenim, které
vase dité navstévuje.

1) Jak poZddat o prizndni rodicovského prispévku do 7 let veku
va$eho ditéte

Nejdfive je potfeba vyplnit formulaf, ktery obdrzite na kazdém
pracovisti odboru statni socidlni péce, popripadé pfimo u referent-
ky, u které zZadate o pridavky na déti. Ta s vami bude Zadost i nada-
le projednévat. Stejné jako u prispévku pii péci o osobu blizkou je
zapotiebi vyplnény formulér doplnit o vyjadieni détského 1ékare,
potom jej zanést zpét k vasi referentce, kterd ho zkontroluje a za-

2Nz

Sle k posudkové komisi. Tam vasi zadost zvazi a rozhodnuti zaslou

zpét na odbor socidlni péce. Pfislusna pracovnice vas pisemné infor-
muje o pfiznani ¢i nepfizndni rodicovského prispévku. Pfipomindm,
Ze fenylketonurie je podle prilohy ¢.1, vyhlasky 284/1995 Sb. zdra-
votni postizeni, pri kterém se dit€¢ povazuje za dlouhodobé téZce
zdravotné postiZené, a proto je opodstatnéni vasi pripadné zZadosti
zfejmé.

2) VySe prispévku

Rodicovsky prispévek ¢ini 1,1 ndsobek Zivotniho minima
av soucCasné dobé je tedy 2552,-K¢. Na rozdil od piispévku pii péci
0 osobu blizkou je moZné mit k rodicovskému piispévku piijem
z vydélecné Cinnosti. Ten vSak nesmi presdhnout 1,5 nasobek Zi-
votniho minima, tj. 3480,-K¢ Cistého za kalendafni mésic.

3) Shrnuti

Podminky pro pfiznani rodi¢ovského piispévku do 7 let vé€ku
vaSeho ditéte jsou v podstaté stejné jako podminky pro pfiznani
prispévku pfi péci o osobu blizkou. Lisi se pouze v jednom bodé,
ato: k rodi¢ovskému prispévku mizete mit dalsi piijem z vydélecné
¢innosti, coZ neni u prispévku pri péci o osobu blizkou mozné.

Na zavér vam jesté pfipomenu kontakt na pravni oddéleni Na-
rodni rady zdravotné€ postizenych, kde vam v pfipad¢ potieby radi
a zdarma pomohou. Je to pani JUDr. Dreslerova, Karlinské nam.
12, Praha 8, tel. +420 2 24816997 1. 214.

Kldra Foglarovd

Dieta s preukazom TZP a odpoéet nezdanitelnej sumy

Ndsledujici text plati pouze pro SR (pozn. redakce)
Existuje v nasledujiicom pripade narok na odpocet nezdani-

telnej sumy v dvojnasobnej vyske?

Praca, mzdy a odmetiovanie ¢. 2/2002, $pecialna priloha PMPP,
str. 8, Ing. Dagmar PirSelova

Problém: Dieta s preukazom TZP a odpocet nezdanitelnej sumy

Otazka: Zamestnanec ma dieta, ktoré je drzitelom preukazu ob-
¢ana s tazkym zdravotnym postihnutim. Ma narok na odpocet ne-
zdanitelnej sumy v dvojnasobnej vyske? Nie je tazko zdravotne

ZIVOTNI PRIBEH

Vyznani

postihnuté vyZadujice mimoriadnu alebo osobitne narocnti mimo-
riadnu starostlivost? Doteraz sme mu uplatiiovali len odpocet
v zékladnej vyske.

Riesenie: V zmysle novelizécie zdkona o daniach z prijmov s t¢in-
nosfou od 1. 1. 2002 (zakon ¢. 561/2001 Z. z.) plati, Ze na dvojna-
sobny odpocet (od roku 2002 vo vySke 2 800 Sk mesacne, resp.
ro¢ne 33 600 Sk) ma narok aj td opravnend osoba (napr. rodic), kto-
ra vyzivuje dieta, ktoré je drzitelom takéhoto preukazu (do veku 26
rokov za predpokladu, Ze nepoberd invalidny dochodok).

Velikonoce 1990. Dcefi je 2,5 roku. TéSim se, jak ptijde na po-
mlazku, jak si v klidu uZijeme svatky. Ale prichazi krutd zprava.
Misto velikonoc stravenych s rodinou, travim s 10ti dennim sy-
nem nadchazejicich 14 dni na klinice. Diagndza - fenylketonurie.
Neumim si pod timto pojmem nic predstavit. Hlavou mi zni jen
jedno. To neni mozné, prece nemtzu mit debilni dit€. Dokonce
pfemyslim o sebevrazdé. Az slova mého muZe, Ze mé& syn bude
pravé ted nejvic potfebovat, mé vraceji zpét na zem. Diky péci
1ékar pod vedenim docenta Zemana je syn zdrav. Ale stile ve mne
hloda Cervicek. Zajima mé, zda je nékde dalsi nemocné dité, né-
kde nékdo, kdo ma stejny problém. Na setkani, kterd probihaji
na zdejSim oddéleni na Karlové namésti, sice vidim rodice ostat-
nich déti, ale bliz8i seznameni se nekond. AZ po prichodu dietni
sestry Cervené. Pravda, ze zadatku mi moc piijemna nebyla,

ale diky bliz§imu sezndmeni ménim nazor k lep§imu. Diky pani
Cervené vznikl fungujici klub, ktery ma pro mé& velky vyznam.
Po 8 letech se mi splnil sen. Poznala jsem rodice a déti, ktefi maji
stejny problém. Mam si s kym popovidat, postéZovat si, naucit
se novym receptim. Syn okusil tabor, bez mamy, sdm. Dnes uz
se nebudu bat syna pustit s pani Cervenou na né&jakou i del$i akei,
nebot vim, Ze o néj bude dobre postarino.

Seznamil se se stejné starym klukem, i kdyz nas déli vzdéalenost
150 km. Dfiv jsem poslouchala denodenné, ze ho boli hlava, pro¢
ma dietu, kdy ji prestane mit. Co poznal ostatni déti, je klid.
I na kontroly k Iékafi jezdi daleko Iépe, nebot vi, Ze se tam potka
s kamarddem, Ze nebude v ¢ekarné sam. Nebude se tam nudit
a otravovat proc... Ja jsem také o mnoho klidnéjsi a kontroly vni-
mam téz jinak nez dfiv. Praveé proto se konaji ,,nase akce* na riz-

METABOLIK

6



cerven/jiin 2002

nych mistech republiky. Dnes radéji pojedu na setkédni a klidné
necham doma jinou neodkladnou zéleZitost, protoze vim, Ze nic
mi neuteCe. Ale posezeni s prateli si nenecham ujit! Proto timto
zvu dal$i rodi¢e nemocnych déti: prfijdte mezi nas, nikdo se neboj-
te, jsme jako ostatni lidé. KdyZ nas bude vic a budeme vic apelo-
vat na stat, véfim, Ze ziskdme i vic pro nase déti. VSude ve svété
existuje spousta jidel pro fenylketonuriky. Ale bohuzel - pro nas
obycejné lidi jsou tato jidla cenové nedostupna. Treba se ndm za rok
nebo za dva podafi, Ze i k nam se budou dovaZet potraviny
k obohaceni jidelnicku za priznivéjsi ceny, nebot soucasna dotace
2000,- staci sotva na pokryti zdkladnich potravin pro desetileté dité.
Kazdé dité rado mlsa. Zdravé poridi ¢okoladu za 15,- K¢ a nemocné
za 170,- K¢. CoZpak nema také pravo mlsat? Jak mu mam vysvétlit,
Ze mu ¢okolddu nemidzu koupit? Proc¢ si dit¢ v Anglii, Némecku
nebo Rakousku muZe namazat chleba pastikou nebo pomazénkou
v konzervé a Ceské dité ne! Je mezi nimi néjaky rozdil? J4 myslim,
Ze ne. Mate vztek? Ja taky. A proto nas musi byt vic, nebof na klubo-
va setkani jsou zvani lidé z MZe CR i MZ CR. Musi prece pochopit,
Ze investovat do jidla pro hrstku déti se musi jednou statu vyplatit,
protoZe z déti vyrostou pracujici obéané. Nebyt Klubu a pani Cerve-
né, nikdy bych asi ze sebe nedostala ani toto vyznani.

Chtéla bych na zavér pod&kovat jesté jednou pani Cervené,
Ze se za nds rve u sponzoru a Ze ji osud naSich déti neni lhostejny.
Dik patii i panu Cervenému, ktery ma pochopeni pro prici své
Zeny, protoze jinak by nemohla délat to, co déla.

Jarka

Vyznani z druhé strany

Prispévek pani Jarky - maminky ditéte s PKU - je odrazem zdé-
Seni a volani po podpore, kterou rodiny pacientii a pacienti samot-
ni potiebuji. Rdda se dozvidam, Ze dnes jiz pani Jarka nasla spiiz-
néné duse - at mezi zaméstnanci zdravotnickych zafizent, tak i mezi
rodinami pacient(; jeji syn si mezi pacienty naSel i trvalého kama-
rada - to je moc dobfe. Lidi spojuje to, co maji spole¢ného, a proto
je dobte, kdyZ se najdou. To plati vSude - ve $kole, v zaméstnani ...
1 v nemoci nebo v tom, co nas tlaci.

Ve své praxi se snazim (a myslim, Ze mluvim jménem nas vSech
odborniki, pracujicich s metabolickymi vadami), aby pacienti
a jejich rodiny k nam na kontroly chodili jako do svého druhého
domova, vZdyt vétSina z vas vi, Ze se stejné¢ budeme spolu vidat
valnou Cast Zivota (ne-li po cely Zivot), Ze to zkratka vase odliSnost
vyZaduje. Je to jako kdyZ se vracite tfeba k pfibuznym, které vida-
te jen nékolikrat za rok, ale ke kterym piesto chodite proto, Ze se néjak
vzajemné potiebujete a vas kontakt je pro ob€ strany uZiteCny.

Zamysleni ve mné - Jarko - vyvolava Vase vyzva sméfovana
k jinym rodindm pacienti, kterou bych parafrazovala nasledovné:
prijdte mezi nds, nikdo se nebojte, jsme jako jini lidé. Jak zajimavé
koresponduje s presvédcenim vetejnosti (fenylketonurie - to zna-
mend mit debilni dité), které Vés plné pohltilo pfi potvrzeni diag-
nézy PKU u Vaseho syna. Ze jste mé&la podobné obavy Vim nelze
mit za z1é. Ukazuje to jenom na to, jak kuse vytrZené informace
mohou byt zavadéjici; na to, Ze skutecnost je trochu sloZitéjsi

LISTARNA

Podékovani

a v neposledni fadé na fakt, Ze v informovani vefejnosti mame jes-
t€ zna¢né nedostatky.

O cenové dostupnosti vyrobku pro fenylketonuriky by se dalo
obsazné hovorit. Je vSak dobré, kdyZ se vic rodict spoji, aby pod-
poftilo dobrou véc, nebo alespoil dosdhlo v této véci tieba dil¢ich
uspéchd. Snad se mi vSak podaii spolu s Vami zodpovédét na otazku
Jjak mdte synovi vysvetlit, Ze mu cokolddu (pro neprimérenou cenu,
vzhledem k financnim moZnostem) nemiiZete koupit. ZKuste prede-
v§im nesrovnavat - s jinymi zemémi, s jinymi détmi atd. Tim bys-
te jen vyvolala jeho vétsi touhu po zakdzaném ovoci, pocit vzdoru,
nespravedlnosti a tzv. nastvani na fenylketonurii a vSe, co s ni sou-
visi. Vim, Ze je to tézké. Proto to, co napiSu neberte jako radu,
ale jako namétk tvaze. Zkuste zacit od realné skutecnosti, od toho,
Ze ¢okoladu synovi koupit nemuzete. A spolu s nim se pak pokus-
te najit divody, pro¢ vam to zas tak nemusi vadit - tfeba proto,
Ze sladkosti se neblaze podileji na kazivosti zubt, nebo Ze by kvili
¢okoladé v dany den musel zménit jidelnic¢ek (jelikoZ je nutné
dodrzovat vyvéazenost ve strave) ap. Tim nechci fict, Ze prosazova-
ni dostupnosti vyrobka pro fenylketonuriky nestoji za obhajobu.
Snazim se vam jen vysvétlit, Ze kdyZ situace nyni neni takova,
jakou byste si predstavovala, musite z ni prosté umét spolu
s ditétem vyjit tak, jak je to mozné a hlavné z hlediska udrzeni
optimistického pohledu ditéte na svét Zadouci.

PhDr. Ivona Sporcrovd

Jmenuji se Josef a jsme spolu s manzelkou Janou od biezna
lotiského roku rodici Barborky, u které byla zjiSténa fenylketon-
urie. KdyZ ndm to poprvé oznamila Barbor¢ina doktorka, hovo-
fila do telefonu néco o nevylécitelné nemoci, o postiZeni ditéte
diky genetické poruse. Béhem hodiny byla manzelka sbalend
a spolu s Barborkou hospitalizovand na Klinice déti a dorostu

v Praze na Vinohradech. Pro néds to byl Sok, ktery jsme neceka-
li. KdyZz se Barborka narodila, fekli ndm v porodnici
ve Strakonicich, Ze mame zdravou a silnou holcicku, coz taky
pravda je. Netusili jsme ale, Ze bude drzet prisnou dietu cely
zivot. Poté, co manZelka s Barborkou dorazily do nemocnice
v Praze, byla fadné informovana o tom, co vlastné nasi dcerce je
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a pro¢ je tak da-
lezité zacit
s jidelnim rezi-
mem co nejdrive.
Byli jsme moc
radi, Ze na to pri-
§li tak brzy!
Nyni jezdime
na kontroly zhru-
ba kazdé 3 mési-
ce do Prahy
na Kliniku déti
a dorostu na Vi-
nohradech a jsme
moc radi, Ze je
naSe Barborka
sledovand odbor-
niky.
Prozili jsme
Ctyftydenni po-
» byt v této ne-
mocnici. Timto
bych chtél po-

Ahoj kamaradi s PKU. Jmenuji se Romca, je mi 12 let a mam dietu
jako vy ostatni. Jsem moc rada, Ze mé rodice vychovavaji k pocitu
zodpovédnosti a samostatnosti. Jako mala jsem chodila do Skolky
a stravovala se ,,s détima“, jen pani kucharka varila pro mé extra. Jela
jsem se Skolkou na tyden na Skolku v pfirodé a v prvni tfidé jsem
se stravovala ve Skolni jidelné. Mohla bych pokracovat. Maminka
se vZdy starala o to, aby ti, co mé maji na starosti, pochopili, Ze dieta
neni az takovy problém a Ze kdyZ se chce, tak to jde. Mozna jsem
méla §tésti i na hodné lidi. V kazdém piipadé si i mi kamaradi ze Skolky
i spoluZéci ze skoly zvykli na to, Ze prosté jim jinak.

Tak se i stalo, Ze prisel na fadu Skolni lyZaisky vycvik, na kterém
jsem nemohla chybét. Mamka s tatou sedli do auta a vyrazili do hor.
Na horskou chatu, kde jsme méli byt ubytovani, pfivezli mij chleba
a téstoviny. S kuchafem z pfipraveného jidelnicku vySkrtali jidla,
co nesmim, a vytvorili jidelni¢ek pro mé. Musim pfiznat, Ze byly
i chvilky, kdy mi spoluZaci zavidéli. Medicinu jsem si mohla chodit
michat do kuchyné a nikdo o tom ani nevédél. A zase to §lo.

Diky této spolupréci jsem proZila bezva tyden na hordch, kde jsem
si mohla Cisté samostatné pobyt a neméla pocit vyjimecnosti. Nikde
neni napsané, Ze kdyZ mam dietu, musim sedét doma nebo jet pou-
ze pod dohledem kliniky. Doufdm, Ze to $tésti budete mit i vy,
a Ze proZzijete spoustu péknych zazitkl - nejen na horach.

V Zamberku 8.2.2002  Ahoj Romdéa Javiirkovd ze Zamberka

VidZend redakcia!

Mam diefa s diagnézou deficit OTC - ornitintranskarbamylazy-
manifestny heterozygot. Objednala som si ¢asopis Metabolik,
ale nedocitala som sa ni€ o tejto chorobe. Dievcatko sa mi narodi-
lo v termine, s hmotnostou 3,45 kg. Pokial bola kojend, do troch
mesiacov, nemala problémy. Ked prechddzala z mlieka na detské
vyZivy, zacala zvracat a neprospievat. Neprijimala Ziadnu stravu,
uberala na vahe. Boli sme na vySetreniach v Martine, odtial v Prahe
na UDMP (Ustav dédi¢nych metabolickych poruch). Tam nam alo-

dékovat pani doktorce MUDr. Ludmile Hejcmanové
a dietni sestfe pani Jané Komarkové za to, Ze dokazaly zor-
ganizovat tento pobyt, ktery nam velice pomohl v pfipravé bu-
douciho Barborc¢ina jidelnicku. Byly velice ochotné a vstficné,
se v§im ndm poradily a snazily se nam vysvétlit, jak je pfi této
prisné dieté dulezité rodinné zdzemi a jak by se k tomu méla
stavét rodina jako takova. Bude jisté velice tézZké presvédcit
Barborku, Ze nemtzZe jist vSe, na co si vzpomene, jako ostatni
deti. Uz dnes se nas néktefi lidé (ba dokonce i nasi pfibuzni)
ptaji, co vlastné bude moci Barborka jist a hlavné jak ji to
vSechno vysvétlime. Co jim na to ma clovek fici, kdyz s tim
nemda zadné zkusSenosti! Nékdy jsou to otdzky opravdu
,ha télo“. Neni to tak dlouho, co se jedna naSe kamaradka
zeptala manzelky, jestli z toho Barborka nemtze umfit, Ze si
o tom povidaly s holkama a ty ji to fekly. Nékdy mne zarazi,

jak se ostatni bavi o ,,cizim ne§tésti* aniZ by znali celou prav-

du! Ja jsem az do té doby, kdy jsme se dozvédéli, Ze nase hol-
¢icka mé fenylketonurii, viibec netusil, Ze existuje tato meta-
bolické porucha.

S manzelkou nyni doufame, Ze v blizké budoucnosti nékdo
objevi latku, kterou bude moci fenylketonurik (tfeba v podobé
pilulky) uZit a vzit si k jidlu to, co se mu zachce.

Josef Rdb, Susice

purinovym testom zistili u deérky ttto metabolickd poruchu. Odvte-
dy je sledovana a liecena v Bratislave na Detskej klinike - Krama-
re, za ¢o vdacim celému zdravotnému personalu a hlavne jej oSet-
rujucej lekarke MUDr. Fabriciovej a MUDr. primarovi Bzdicho-
vi. Veronika mé 8 rokov, ma diétu s nizkym obsahom bielkovin
v strave. T.C. je na prelieceni v Bratislave. Chcela by som aj ja
prispiet nejakym receptom, ktory mi napisala diétna sestra, a ktory
som odskusala.

Vasa citatelka Viera



dovolte mi, prosim, podékovat Vam touto
cestou za Vasi vstficnost a pratelstvi, které
jsem méla moZnost poznat v priibéhu moji
desetileté praxe v ambulanci Ustavu dédic-
nych metabolickych poruch. Dékuji VAm
vSem - détem, maminkam, babickam,
ale také vSem tatinkdim - za krasné obdobi,
které jsem s Vami proZzila. Spolecné jsme
udélali velky kus prace pro zkvalitnéni Zi-
vota naSich déti, které maji mnohem slozi-

se denné stykaji v misté svého bydliste.

Vérim, Ze zaloZzeni Klubu PKU
s celorepublikovou piisobnosti napomuize
Vasemu sjednoceni a setkdvani. Stejné tak
zaloZeni Casopisu Metabolik s cesko-slo-
venskou plisobnosti, na jehoZ vzniku jsem
se podilela, zajistuje vyménu nazord,
zkuSenosti 1 praktickych dovednosti

s jehoz pomoci se mi podafilo vybavit ambu-
lantni prostory vhodnym nabytkem, ktery
Vam vSem jisté dlouho poslouZi.

Dékuji také pani Dr. Saligové z Kosic
i ostatnim kolegim ze Slovenska, ktefi
ndm pomahali. Zv1astni moje podékovani
patii téZ prof. MUDr. Zemanovi, DrSc.
a prof. MUDr. Hyankovi, DrSc., ktefi mi
pomédhali, moji praci podporovali a méli
pro ni lidské pochopeni.

Bude-li i naddle trvat V4§ zdjem o moji
vypomoc v klubovych ¢innostech, vynasna-
Zim se, abychom se mohli i nadale setkévat.

Hodné zdaru, zdravi a §tésti preje
Mdria Cervend

\ Vinohradskd 87
120 00 Praha 2

v kazdodenni pripravé stravy pro vécné hla-
dové déti. Proto dékuji v§em, ktefi trpéliveé
pomahaji svoji praci k jeho fungovani.
A jak je tato prace narocna velmi dobie
vim, protoZe jsem ji také vykondvala
nad rdmec svych pracovnich povinnosti.
Proto se mi tak téZce odchdzi z ambulantni
praxe. NasSe cesty se na chvilku rozchaze-
ji. Ne, Ze bych si snad na$la jinou financné
vyhodnéjsi préci, ale protoZze podminky
k moji praci se natolik zménily, Ze se tim
staly pro mne nepfijatelné.

Deékuji touto cestou také sponzortm, fir-
mé Milupa zastoupenou ing. Smitkou a firmé
SHS zastoupenou ing. Chrenkem, ktefi mi
byli ndpomocni pri zajistovani nasich setka-
ni a bez jejichZ pomoci bych tento tézky ukol
nezvladla. Dékuji té7 firmé pana ing. Stelce,
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Spojiva do peciva

O tylose som sa docitala v informacnej knizke Fenylketonurie a lécba ~ hodnotena pre makrobioticku stravu ako zdroj vysokého obsahu biel-
Sinfenalem, (Sevac r. 1985, str. 17). V poznidmke a receptoch doport-  kovina tedai Phe. Mala som ho vo forme vldkien, ale dlho botnd a nelepi.
Cuju pridavanie Nestargelu ako spojiva do peciva. Ako nahrada sa ob- ~ Najlepsi je Nestargel, ktory by plnohodnotne nahradil kvalitné muky zo
Cas pouZiva pulvis tragant alebo tylosa (metylceluléza). V centre v Brne  Spanielska, Raktiska a Nemecka. Cesto je lepivé, netecie, dd sa dlat,
nam doporucili nahradzat polovicu Nestargelu tylosou, ¢im sa usporil ~ vykrajovat... PiSkotové cesto drzi tvar, nesype sa a babovky st velmi
nedostatkovy Nestargel a zniZil sa obsah Phe. Napriklad na 0,5 kg miky  podobné, ak nie lepSie ako z vajec. Miku moZno v piskotach Ciastocne
Vitaprotam 3 az 4 g tylosy, do Apromixu 5 g zamieSanej alebo zamixo-  nahradit Skrobmi, alebo pudingovymi praskami. Tylosa sa na Sloven-
vanej do vody. Stadi 5 mintt na nabotnanie. Tylosa nema Ziaden Phe, ~ sko dovéza z Ciech, lekdrne zabezpedia na objedndvku (cena tylosy
ani iné vedlajSie G¢inky. Ei-ersatz obsahuje Phe. Zelatinu nepouzivam,  pred desiatimi rokmi bola cca 700 Sk za 1 kilo a bola hradena zdravot-
i ked na 0,5 Zelé treba 20 g Zelatiny =200 mg Phe. Agar je morskdriasa ~ nou poistoviiou).

Podélte se a najdéte si kamarady

Zdravim vSechny &tenafe METABOLI-  spivajici - zajima, pfip. si najit kamarady, s kterymi byste si
KU. Chtéla bych oslovit holky i kluky  chtéli dopisovat.
vSech vékovych kategorii. Urcité ma kaz- PiSte své postehy, ndméty a potieby a ja je pfeddm nasi re-
dy z vas hodné otdzek, zazitku, pfibéhtt  dakéni rad€. Pevné véfim, Ze tato rubrika pomlZe vSem najit
nebo zkuSenosti, o které by se chtél podé-  odpovédi na jejich otazky a tfeba i kamarady, ktefi maji stejné
lit s ostatnimi. Proto je tu v rdmci listarny  nebo podobné problémy.
nova rubrika ,,Najdéte si kamarddy*, AlZbéta Plecitd, 267 25 Osov 64;
do které muzZete psat vse, co vas - déti a do- e-mail: alzbeta.plecita@centrum.cz

Inzerce - kontakty

Chcete si dopisovat? Je mi 19 let, bydlim na vesnici a od malic- Aj ked Internet eSte nie je u nas samozrejmostou, ur¢ite mnohi
ka drzim dietu pfi PKU. OdepiSi v§em, ktefi poSlou dopis, pohled  rodi¢ia maji k nemu pristup aspoil v praci alebo u priatelov. Tiez
nebo e-mail. Kontakt: Alzbéta Plecitd, 267 25 Osov 64; e-mail: by ste v Casopise mohli zverejnit elektronické adresy tych, ktori si
alzbeta.plecita@centrum.cz tymto spdsobom chci navzdjom poméhat. Moja adresa je: vrab-

Alzbéta  lova@ivav.sk. Rada odpoviem kazdému, kto mi napiSe. Gabika

Chcete i vy uverejnit podobny inzerat jak se spojit s budoucimi kamarady? Nevahejte a napiste nam. Radi vam to umoznime!

OTAZKY A ODPOVEDI

Lieky

Casty dotaz mamiciek deti s fenylketontiriou je, & sii niektoré Za normélnych okolnosti dostavaju deti s fenylketontiriou vic-
lieky, ktoré svojmu dietatu nesmi podavat. Vicsinu u nds bezne  Sie mnoZstvo cukru a oleja, ako je bezné, pretoze ich obmedzené
dostupnych liekov médZete v pripade potreby podéavat bez obav. mnozstvo prirodzenej stravy ako aj Specidlny pripravok Milupa

Protivirusové lieky Viracept a Didanosine, ktoré obsahuju fe-  alebo P-AM nemaju dostato¢nu kalorickd hodnotu. Napriek tomu,
nylalanin (Phe), sa pouZzivaju v zahraniCi a aj tam len v prisne vy-  Ze vidcSina deti md primerand hmotnost, aj medzi defmi
medzenych indikédcidch (pri infekcii HIV). Pri fenylketondrii sa s fenylketontriou sa ndjdu deti obézne. Pri redukcnej diéte, s ktorou
neodportca podavat antibiotikd Cefprozil a Linezolid, tieto vSak  vSak mdzZete zaCat vzdy az po porade so svojim lekdrom, musite
nie st u nds registrované a lekar vam ich teda nemdze predpisat.  pri vybere nizkokalorickych potravin vzdy vylucit tie, ktoré obsa-
Phenothiazin a Nefazodon su latky, ktoré obsahujui niektoré lieky ~ huji Aspartam. Na naSom trhu je dostatocny vyber umelych sladi-
pouzivané v psychiatrickej praxi u dospelych pacientov, mdzu spo-  diel, ktoré Aspartam neobsahuju (sacharin, acesulfam, sucralosa,
sobit faloSnu pozitivitu laboratérnych skusok na fenylketonudriu,  sorbit a iné). Rovnako pred pouZitim lieCiva v sirupovej alebo roz-
ale pre pacienta nie su nebezpecné. pustnej forme si vZdy prestudujte jeho zloZenie. Znamy je prida-

Najdolezitejsia latka, s ktorou sa u nds mdzete stretnit pomer-  vok Aspartamu v niektorych forméch sirupu Paracetamol (aj
ne Casto, a ktord nesmiete pouZit, je Aspartam. Je to umelé sladi-  pod nazvom Tylenol), ktory sa Casto pouZiva u deti pri hortcke.
dlo, ktoré obsahuje 50% Phe. Mdze byt pridavané do lieciv Pokial ide o potaviny (najmai cukriky), ktoré kupujete v beznych
v sirupovej alebo rozpustnej forme (¢asto oznacenych ako ,,vhod-  obchodoch, plati zisada: ak nepoznate ich presné zloZenie, rad-
né aj pre diabetikov®) ako aj v potravinarskych vyrobkoch typu  Sej ich vaSmu dietatu nepodavajte.

,,Light* alebo ,,nizkokalorické". MUDr. K. Hdlovd

Toto &islo vychazi v ervnu r. 2002. Casopis je registrovan pod &. MK CR E 13356. Vedouci redaktor: Mirka Plecita. Kontaktni adresy: v CR: Posilani prispévkii a komentari,
nové predplatné: Mirka Plecitd, Ruska 87, 100 00 Praha 10, tel.: +420 606 294 183, e-mail: casopis.pku@email.cz Urgence nedodanych ¢isel ¢asopisu v CR: Hana Sléddkova,
Bukurestska 2792, 390 01 Tabor, tel.: +420 361 262295, e-mail: hana.sladkova@quick.cz v SR: Posilani piispévkii a komentari, nové predplatné, urgence nedodanych cisel
casopisu v SR: NZ PKU, ing. Anna Gabarikova, Alej Slobody1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 43 5865 388, e-mail: a.gabarikova@thais.sk
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PUDINK S OVOCEM

pro 1 porci

20 g Ip-drink + 200 ml vody, 10 g (1 rovnd pol. [Zice) vanil.
pudink. prdasku, 5 g (1 kav. IZicka) vanil. cukru, 5 g (1 kav. IZic-
ka) cukru, 5 g (1 kav. l[Zicka) mdsla, 30 g boriivkového kompotu,
20 g ananasového kompotu, 20 g mandarinky

1. Lp-drink (prasek) rozmichdme ve vodé.

2. Do ptipraveného napoje Ip-drinku pridame vanilkovy pudin-
kovy préasek, cukr, vanilkovy cukr a zamichdme.

3. Za stalého michéani vafime do zhoustnuti. Kratce povatime
(asi 1 - 2 minuty).

4. Pudink zjemnime maslem.

5. Uvarfenym horkym pudinkem zalijeme pfipravené ovoce
v kompotové misce a nechdme vychladnout. MuZeme ozdobit
nizkobil. §lehackou Hole.

/’dtg .
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KRUPICNA KASE

pro 1 porci

20 g Ip-drink + 230 ml vody, 10 g (I rovnd pol. [Zice) vanil.
pudink. prasku, 10 g (1 pol. lZice) krupicné kase, 10 g (2 kav.
[Zicky) cukru, sil, 10 g (2 kav. [Zicky) mouc. cukru + skorice
+ 3 g (I kav. lZicka) Granka, 10 g mdsla

1. Lp-drink (praSek) rozmichdme ve vodé.

2. Do pripraveného napoje Ip-drinku pfiddme vanil. pudinkovy
prasek, krupicnou kasi, cukr, Spetku soli a za stalého micha-
ni vafime do zhoustnuti. Kritce povaiime (asi 2 - 3 minuty).

: y 3. Uvarenou horkou kasi nalijeme na talif, posypeme cukrem

B : h\\_ - i . se skofici a Grankem. Mastime rozehfatym méslem.

1 hotova porce vazi: 250 g. Obsahuje: 83,6 mg fenylalaninu; 2,2 g bilkovin; 13,4 g tukt; 44,9 g sacharidua; 315 kcal/1322 kJ

KOPROVA OMACKA

pro 1 porci

200 - 250 ml vody, sul, 5-10 g cerstvého nebo 20 g (2 pol.
[Zice) steril. kopru, 10 g (I pol. IZice) Maizeny + 30 ml vody,
10 g (1 pol. IZice) cukru, ocet nebo citr. Stdava, 100 ml Ip-drink
(10 g prdsku + 100 ml vody), 10 g mdsla

1. Do varici osolené vody vloZime omyty jemné nasekany kopr
a vafime asi 10 - 15 minut.

2. Vaftici vyvar zahustime Maizenou rozmichanou v malém
mnozstvi vody a kritce povarime.

3. Omacku dochutime cukrem, octem, zjemnime Ip-drinkem a
maslem.

1 hotova porce vazi: 300 g. Obsahuje: 24,4 mg fenylalaninu; 0,9 g bilkovin; 10,9 g tuki; 26 g sacharidd; 208 kcal/872 kJ

Recepty pripravila a propocitala dietni sestra Jana Komdrkovd



