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Tento pribeh napisal Dennis Smith, stary otec PKU dievcatka. Dennis je umelec a spisovatel Zijuci v Highlande, $tat Utah (USA).

Pribeh bol napisany pre Deseret News, ktorych je redaktorom.

Allyssino zlato - pre jediny z 12 000 trezorov

SAon...

Pondelok 18.10. - prave som prestal sledovat ,,Night
line** a odchadzal do postele. Pri Cisteni zubov som
zaCul jemné zacinkanie mikrovinky. To asi Rachel
zohrieva flaSu pre dieta. Prisla vecer a rozhodla sa
zostat. Predtym som str¢il hlavu do obyvacky a videl,
Ze sa usadila na gau¢. Mohol som tieZ pocut Alyssu
dychat v rohu v ohradke, ktord Veloy vlani kupila
pre vnucata.

Uplynulych pér tyzdiov bolo pre Tima a Rachel
velmi tazkych. Par dni po tom, ako sa narodila Alys-
sa, sa dozvedeli, Ze PKU test sa vratil spit s vysokymi
hodnotami a musi byt znovu skontrolovana. Je to test,
pre ktory sa odobera diefatu kvapka krvi z piticky
predtym, ako ho pustia domov z nemocnice. Kazda
matka si pamitd tento test, pretoZze pichanie
do péticky dieta boli. Alyssin druhy test ukazal, Ze sa
hladina fenylalaninu strojnasobila, potvrdzujic
tym diagn6zu PKU, s ktorou prichddza na svet jed-
no z 10 000 - 15 000 novonarodenych deti. TakZe je
len druhé PKU dieta narodené v tomto roku v tate Utah.

Boli sme velmi zarmdteni v to rano, ked sme i$li
s Timom a Rachel do Statneho lekarskeho dstavu na kratke obo-
znamenie sa s Alyssinym stavom. Cely kontingent expertov tu bol,
aby sa s nami stretol. Od Statneho Specialistu zodpovedajiceho
za PKU deti, cez mikrobioldga aZ po dietoldga. Bol tam aj pedia-
ter, ktorého Tim a Rachel vybrali pre Alyssu. V jadre sme sa do-
zvedeli, Ze PKU (skratka pre fenylketontiriu) je stav, ked telo nie
je schopné spravne rozloZit aminokyselinu fenylalanin, ktord je
pritomna vo vSetkych jedlach obsahujucich bielkoviny. Po Case
vzrastie do nebezpecnych hladin. Ak by nebola zniZend, tento vy-
soky stav by postupne poskodzoval mozgové bunky (ochranni
vrstvu okolo buniek mozgu). V minulosti PKU zvycajne vyustilo
do vdznej mentalnej retardcie. AvSak na zaciatku 30-tych rokov
norsky biochemik a fyzik A. Folling objavil pri¢inu choroby po tom,
ako matka dvoch malych retardovanych deti prisla k nemu s prosbou
o pomoc. Odkryl biochemicku podstatu PKU, zistil ako ju monito-
rovat. Bolo to len v poslednych rokoch - od 60. rokov, odkedy je

vzal tych 5 chlebov a tie dve ryby a ldmal a ddval. A vSetci jedli a nasytili sa.
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dostupny spolahlivy test na diagnézu PKU. Pocas tychto posled-
nych tyZdiiov sme premyslali o 10 000 matkach, ktoré nechdvaji
svoje deti pichat ihlou do piticky, aby sa naslo to jediné dieta ako
Allyssa, ktoré prichddza medzi nimi. Pripaddm si ako velky dlz-
nik a konecne aj celd nasa rodina. PretoZe sme zaviazani vdacnos-
fou tolkym Tudom a nikdy sa nebudeme moct odvdacit.

Vcasné zistenie znamena pre PKU deti moZnost Zit normalny
Zivot. Bol vyvinuty bielkovinovy pripravok, ktory mé odstraneny
fenylylanin, ale v spravnom pomere poskytuje ostatné aminokyse-
liny nevyhnutné pre spravny rast. Bude to zvldStnostou Alyssinho
Zivota Nebude moct jest hamburgery u McDonalda a bude musiet
obcas dost odporny. Ale dolezité j Je Ze je dostupny! A préave teraz
sa zohrieva v mikrovlnke.

Nazric do kuchyne som videl Rachel, ako na jednej ruke drzi
Alyssu a druhou skusa teplotu fTasky. Spytal som sa jej, ¢i mdzem
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nakrmit dieta, aby si mohla trochu oddychnut. Sthlasila. Drzal
som Allysu pred sebou a Studoval jej oc¢i. Otocila hlavu ku mne,
a pozerala mi priamo do tvére. Priblizil som ju a prilozil svoj nos
oproti jej krku. Deti vonaju tak pekne, ked nevonaji pocikano....
V tejto chvili bola Alyss rozko$na. Usadil som sa s fiou a flaskou
s cumlikom do kresla v obyvacke. Za oknami svet spal, okrem
zakalenej hladiny fosforeskujicej cez stromy.

Pocuval som ako Alllys pije ndpoj z fTaSky a stale som poze-
ral na jej tvaricku. Teraz sa uz kriti a odtla¢a cumel prec. Tak
som polozil flaSu na okraj gauca a potom zotrel zbytky bielej
tekutiny z detskych ustoCiek. Drziac ju na rukach, aby si odgr-
gla, pozeral som ststredene na poloprazdnu flasu na gauci. Alys-

sino zlato. Niekde daleko odtialto niekto vie, ako urobif tato
zmes. Niekto iny vie, ako ju zabalit a chréanit. Niekto to dopra-
vi a vylozi v lekarni detského centra. Niekto to uskladni, je tu
tiez niekto, kto nds pouci, ako to pouZzivat a potom su tu vSetky
tie matky, ktoré nechaji svojim detom prepichnuit pétu. To vSet-
ko pre jediné dieta z 12 000. Biblia hovori o zdzraku nakrme-
nia 5 000 Tudi z bochnikov a ryb. Ale tu, o jednej hodine v noci,
v Sere tlmeného svetla, stoji na kuchynskej linke jedina ple-
chovka a v nej je zazrak, ktory naprosto neocakdvane vstupil
a bude sprevadzat moj zivot. Vyrobeny z vizie a prace stoviek
Tudi, ktorych nikdy nebudem poznat, ale ktorym neprestanem
byt vdacny.

PRIBEH PRO ROK 2002 - nejen pro déti

Soviani - dokonceni

Cim vic se blizili k sovidnské zemi, tim jim bylo veseleji.
Détatko uz oslavilo druhé narozeniny a jako darek dostalo
od ¢loveka jehlicky z jezka, kterého premohl. Vesele si s nimi
cinkalo a vymyslelo pisnicky. Tak §li a §li. Zbyval jim posledni
kopec. Kdyz na né&j vylezli, ¢lovék zlstal nehnuté stat. Snad
jako ledovec, socha nebo solny sloup. Krve by se v ném nedo-
fezal. Misto malinkych chaloupek lesnich skfitka pfed nim sta-
lo mésto. SusSe polkl, pevné stiskl své dité a vykrocil k méstu.
Jakmile do né&j vkrocil, vSichni ho zacali vitat a radovat se z jeho
pfichodu. Poznal je. Byli to sovidni, ale vlastné uz lidé. Prosté
vyrostli.

A to uZ pfichdzi Rozumidn se Sirokym tsmévem a vita ¢lové-
ka. ,,Diky tobé jsme takhle vyrostli. Jesli si pamatujes, jak jsi
ndm zachrdnil spiZirnu pfed jeZkem, od té doby jeZek nepfisel.
My se mohli normélné najist a diky tomu jsme vyrostli. Moc ti
dékujeme,* uklonil se Rozumian skoro az k zemi a jak zahlédl

stafeCka, ihned se s nim
spratelil. ,,Radi té privi-
tdme do na$i rady star-
§ich,” povidda mu
a stafecek se samym
Stéstim  rozplakal.
I clovék mél slzy
na krajicku. Konec¢né je
v zemi, kde si soviani -
tedy ted vlastné lidé -
nedélaji naschvily.

Kdyz ale Rozumidnovi
vyli¢il, co vSechno
na svété vidél, tvar sta-
rého mudrce posmutné-
la. ,,S tim se musi néco
délat,* rozhodné prone-
sl a svolal do soviadni -
tedy ted uz vlastné
soudni - budovy radu

star§ich. Tak dlouhé ro-
- kovani snad nikdy ni-
~ kdo nemél. Trvalo sko-
ro cely rok. Proti zavé-
re¢nému usneseni bylo
mnoho lidi, protoZe to
bylo smutné usneseni. Ale aby zachranili svét, rozhodli
se obétovat svou sovidnsko-lidskou populaci. Rozhodnuti
znélo takto: ,,VSichni byvali sovidni pajdou do svéta, kaz-
dy si tam najde své misto, bude tam Zit, vychovavat déti
a nakonec tam umfe. Treba se nam alespon trochu podari
proménit zly svét. Musime byt trpélivi, ale véfime,
Ze se nam to podafi.”

Tato slova znamenala konec sovianské zemé. Clovéku to bylo
moc lito, protoZe védél, do jakého svéta pijdou a Ze to tam
nebudou mit lehké. Ale véril sovianské dobroté. A tak se stalo,
Ze behem jednoho dne z celé sovidnské zemé nezbylo vibec
nic.

A jestli jste ndhodou v tomto svété potkali néjakého dobrého
¢lovéka, kterého mate radi, zamyslete se, protozZe tieba to je
praveé byvaly sovian...

ey
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Pohled vydavatele

Osobné zndm mnoho piibéhi od rodic¢t a od mladych dospélych pa-
cienttl, ktefi mi telefonovali, psali mi nebo mi posilali e-maily, v nichz mé
zadali o pomoc. Mimo jiné se mezi témito lidmi vyskytla i v€asné 1écena
Zena, ktera se stala schizofrenni jako dospivajici (dieta ji velice pomohla,
stale jeSté se u ni ovsem neobnovil norméalni stav), dale mlady muz od-
souzeny za zhatstvi v dobé dospivani, kdy zadnou dietu nedrZel, dalsi
mlady muz, u n¢hoz se vyvinul zavazny krvacivy ekzém (kompletné vy-
lécen pomoci diety), mlada Zena se silnou migrénou, ktera se stala letar-
gicka a depresivni (vSe se vratilo k normalu po obnoveni diety). Ostatni
popisované symptomy zahrnuji zmény nalady, neschopnost koncentrace,
zhorSeni kratkodobé paméti, Spatny prospech ve skole, neschopnost vy-
drzet ve vykonu zaméstnani, svalovou slabost, tfes a Spatné osobni vzta-
hy. I kdyZ ne vSechny problémy mohou byt pifimo spojeny s vysokymi
hladinami Phe, podle toho, co vime o fenylalaninu a lidském téle, je vyso-
ce pravdépodobné, Ze vSechny tyto problémy s ni souvisi.

Nastesti vSechny kliniky v USA i v jinych zemich v soucasnosti uzné-
vaji potfebu pokracovani v 1é¢bé. Rodiny, které se setkavaji s problémem
PKU poprvé, by mély mit moZnost tyto informace jasné a nahlas vy-
slechnout. Jak ale postupovat v pripadé rodin s mladymi dospelymi,
ktefi opustili dietu jako déti nebo dospivajici, kdy jesté nebyli tak moud-
1i jako nyni?

Je smutnym faktem, Ze neexistuje Zadny zpusob, jak predpovédet,
které osoby budou vice postizeny vysokymi hladinami Phe a které méné.
Jsem presvédcena, Ze nikdo neni proti témto u¢inkiim imunni, nicméné
nékteti jedinci jsou zranitelnéjsi neZ ostatni. Tento fakt miize mimo jiné
souviset se specifickymi genovymi mutacemi. BohuZel zatim nevime,
které mutace nebo kombinace mutaci vedou k nejvétsi zranitelnosti.
A tiebaze nékteii jedinci, jak se prozatim jevi, nemaji v kratkodobém
horizontu nékolika let s vysokymi hladinami Phe problémy, nikdo ne-
muZe s jistotou fici, jaké zmény nastanou ¢i nenastanou z dlouhodobého
hlediska. Co se stane lidem s rostoucimi hladinami Phe po 20, 30, 40,
501letech ptisobeni této latky? Budou muset véasné 1éceni dospéli s PKU,
ktefi jiz nejsou na dieté nebo kteti jsou Spatn€ kontrolovani, celit nckte-
rym druhtim mentélnich a neurologickych poruch? Budou muset ve svém
Zivoté Celit jinym nejriznéjSim typtim zhorSeni zdravotniho stavu?
Z mého pohledu by bylo iraciondlni zahrdvat si s témito moZznostmi.
Zivot je dosti naro¢ny sam o sob&, bez bfemena neurologickych
a psychickych postizeni.

Myslim si, Ze pro své vlastni dlouhodobé dobro by se vSichni mladi
dospéli meli vratit k dodrzovani diety. Nam nestaci vyjadrovat znepoko-
jeni nad stavem mladych Zen a zabyvat se otaizkou PKU u matek. Musi-
me se citit znepokojeni vyskytem PKU u obou pohlavi - u mladych Zen
i muzi, a to na narodni drovni. NemtZeme predpokladat, ze abnormality
zjisténé pfi MRI jsou malickosti. Stejné tak nemiZeme predpokladat,
7e vSechny problémy, které se objevi v diisledku vysokych hladin Phe,
jsou vratné. NemtiZeme lehkomysIné predpokladat, Ze v dlouhodobém
méfitku budou ovlivnéni pouze nekteti pacienti s PKU.

Vyhleddvdni pacientii bez diety

V minulych letech mé kontaktovalo mnoho rodin mladych lidi
bez diety, které nebyly obezndmeny se soucasnymi nazory na dodrzo-
vani této diety. Jejich synové a dcery ukoncili dietu pred n€kolika lety
a vyskytovaly se u nich problémy nejriizngjsiho charakteru. Clenové
téchto rodin se o nasem casopise (National PKU News) dozvédéli na-

Virginia Schuett - Séfredaktorka NATIONAL PKU NEWS
a Jan Smitka - ¢erven 2002, Elsinore, Ddnsko

hodou od svych pratel, z nasich WWW stranek nebo z jinych zdroji.
Mladi lidé z téchto rodin nebyli jiz fadu let na Zadné kontrole na klinice,
ani klinika sama je nekontaktovala za tcelem dalSiho sledovani. Kdyz
jsem je informovala o soucasnych nazorech na problematiku PKU, vy-
jadrovali ¢lenové téchto rodin pravé zdéseni. Kdo jim ov§em muize klast
za vinu nedostate¢nou informovanost? Je to skutecnd tragédie.

V nasi spole¢nosti ziejmé Zije alespon nékolik tisic mladych dospé-
lych, ktefi nejsou na diet€. V roce 1987, kdy jsem se zabyvala ndrodnim
prizkumem, bylo identifikovano 1500 jedinci. Toto ¢islo ovsem neza-
hrnuje osoby, které jiz nebyly dale sledovany. Je mym vlastnim ame-
rickym snem, aby kazdy jedinec, ktery jiZ neni lé¢en, mél mozZnost
uvédomit si dlouhodobé riziko a rozhodnout se pro navrat k dieté.
Slysela jsem o mnoha mladych dospélych, ktefi tento krok také Gspés-
né podnikli. Tito mladi lidé jsou nyni vdécni za pozitivni zmény, které
se v jejich Zivoté vyskytly, a za dusevni klid vyplyvajici z toho, Ze délaji
to nejlepsi pro své zdravi a pohodu, co délat mohou.

Nedluzime my, kdo pracujeme ve zdravotnictvi, tém mnoha jedin-
ctim s PKU alespori ¢ast znalosti, které by jim umoZznily udélat zasvé-
cend rozhodnuti o vlastnich Zivotech? Neni to nase moralni povinnost?
Faktem je, Ze mnoho pacienti, ktefi opomnéli nechat se déle sledovat,
Ize nalézt, tfebaze s velkym usilim. Doufam, Ze se vSechny kliniky po-
kusi o nalezeni téchto lidi, pokud tak jiz neucinily. Byla bych vdécna
za jakykoliv napad od kohokoliv, jakym zpisobem by bylo moZné tyto
jedince, o nichZ je zde fec, vyhledat. Pokusila jsem se napsat ¢lanek
o této problematice a nechat jej otisknout v nékterém z Casopisti pro Zeny,
byl ovSem v Sesti riiznych casopisech odmitnut.

Je jisté, ze lidé, kteii se rozhodnou vritit se k dieté, budou muset Celit
nékterym prekdzkam. Rozhodné se nesnazim zlehcovat pripadné poti-
Ze. Jednim takovym problémem je cena, kterou je nutno zaplatit
za dietetika a za potraviny s nizkym obsahem bilkovin. Rovnéz bude
nezbytné vyzadat si konzultaci u Casto velmi pretizeného personalu kli-
nik. OvSem ani ptes tyto prekdzky bychom neméli svoji snahu vzdévat,
dokud nebude kazdy jedinec s PKU pIné informovén o nebezpeci vyso-
kych hladin Phe. Virginia Schuett,

Séfredaktorka ¢asopisu NATIONAL PKU NEWS
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Mili ¢tendri, v letoSnim roce jsme na strankdch Metaboliku otiskli na pokracovdni seridl o PKU v dospélosti.
Slo o preklad ¢ldnku Virginie Schuett ze Spojenych stdtii americkych. Abychom se vSak neopirali pouze
o zkuSenosti za morem, v ndsledujicim ¢lanku si miiZete porovnat, jaké zkuSenosti maji s touto problematikou
v Bratislavé. MUDr. Oto Urge vam poskytuje piehled vysledkii jejich studie o PKU v dospivdni a dopélosti.

redakcni rada

Fenylketoniria adolescentov a dospelych

Zabezpecenie starostlivosti o pacientov s hyperfenylalaninémiou
sariadi na Slovensku Metodickym pokynom uverejnenym vo Vest-
niku Ministerstva zdravotnictva SR z novembra 1998. Podla neho
st uréené regiondlne diagnostické a liecebné pracoviskd, ktorych
hlavnym cielom je zabezpeCenie novorodeneckého skriningu,
komplexnej dispenzérnej a lieCebnej starostlivosti od potvrdenia
diagnézy po narodeni, v detskom veku, adolescencii a aj
v dospelosti. V sti¢asnosti sa venuje mimoriadna pozornost dospie-
vajicim diev€atdm a Zendm s hyperfenylalaninémiou (fenylke-
tonuriou) v prekoncepénom obdobi a v gravidite.

V Bratislavskom centre sme sa snaZzili urobit analyzu siboru
pacientov v adolescentnom veku a dospelosti. V ramci sledova-
nia sme sa zamerali na:

. celkovy pocet pacientov

priemerny vek

. rozdelenie podla pohlavia, veku

. sledovanie v ambulancii, frekvencia kontrol (navstev)
analyza neskorého zachytu

. vzdelanie podla vekovych skupin

. liecba pacientov a typ liecby

. vysledky psychologického sledovania

0N AW~

Celkovy pocet pacientov sledovanych v Bratislave je 147.
Nad 18 rokov ma 66 pacientov, 15 az 18 rokov ma 23 pacientov.
0d 0 do 14 rokov je sledovanych 58 deti.

Priemerny vek v skupine nad 18 rokov je 23,7 roka, v skupine
od 15 do 18 rokov 16,2 roka.

Z celkového poctu pacientov 147 je 68 chlapcov a 79 dievcat.
Najstarsi pacient s PKU ma 36 rokov, nad 30 rokov sledujeme 7
pacientov.

Z pacientov nad 18 rokov, tj. dospelych s PKU, pravidelne chodi
na kontroly 32, sporadicky 13 pacientov. Na kontroly nechodi
do ambulancie vobec 21 pacientov. VicSina z nich su starsi stro-
denci deti, ktoré na kontroly chodia pravidelne, takZe informaciu
o nich mame dostato¢nda.

Neskory zachyt pacientov je uvedeny v tabulke ¢.1.
V skupine nad 18 rokov je neskoro zachytenych az 24 pacien-
tov. Tento vysoky pocet sa vysvetluje tym, Ze boli narodeni eSte
pred zapocatim povinného novorodeneckého skriningu, tj. vy-
hladdvania ochorenia v populécii, ktoré na Slovensku zacalo
v roku 1972.

Tab. ¢. 1

Spolu |chlapci |dievcata | neskoro
achyteni

Vzdelanie pacientov nad 15 rokov, sledovanych
v Bratislavskom centre, je uvedené v grafe ¢. 1.V skupine nad 15
rokov je zaradenych 89 pacientov. Zistili sme, Ze 5 pacientov
Studuje na vysokej Skole alebo ju uz ukoncili. 26 pacientov ma
ukoncenu alebo Studuje na gymndziu alebo strednej odbornej
Skole s maturitou, 5 st na strednom odbornom uc¢ilisti s maturitou.
Bez maturity je 21 pacientov, ktori Studuji alebo ukoncili stred-
né odborné uciliste. Osobitnu $kolu alebo bez zakladného vzde-
lania je spolu 25 pacientov. Treba ale uviest, Ze nizky stupeni
vzdelania sa tyka predovSetkym pacientov, ktori boli neskoro
zachyteni (tj. pred skriningom) alebo nedodrZiavali nami stano-
vené liecebné postupy.

Rozdelenie pacientoy s PKU podlia 1Q
( sttbor, 89 pacientoy od |15 do 34 rokoy )

S Ziskup. 3. skup, 4, skup,

Liecba a typ liecby je uvedeny v tabulke ¢. 2. V skupine pacien-
tov nad 18 rokov, ktorych je spolu 66, je liecenych 31 pacientov.

18 a viac rokov 66 31 35 24 Bez pripr.awku (na’éiasto,én?j .di;éte), alebo dplne lzcj,z c.ii,éty j.e spo-
Iu 35 pacientov. Ti, ktori su lie€eni (spolu 31) uZivaji aminoky-
15 - 18 rokov 23 9 14 2 selinové zmesi - P-AM, Milupa PKU (7), kombinaciu hydrolyza-
0 - 14 rokov 58 28 30 4 tov (Sinfenal) a aminokyselinovych zmesi (7) a ¢isté hydrolyza-
Spolu pacientov s PKU 147 68 79 30 ty (17). V poslednej dobe sa postupne prechadza na pouZivanie
aminokyselinovych zmesi aj v tejto vekovej kategorii. Ostatni
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Tab.c.2

Liecba nad 18 r. Lieceni (n=31)

ano 31 AK 7
bez pripravku 12 H+AK 7
nie 23 H 17
spolu: 66 31

pacienti do 18. roku Zivota v prevaZznej miere uZivaji len amino-
kyselinové zmesi.

Ako posledné boli zhodnotené vysledky psychologického vySetre-
nia, ktoré st uvedené na grafe €. 2. V sibore 89 pacientov od 15 do 34
rokov bolo vysetrené 1Q. Vysledky testov boli rozdelené do 4 skupin.
Do 1. skupiny s IQ 95-116 bolo zaradenych 25 pacientov, do 2. skupiny
s IQ 90-108 bolo zaradenych 24 pacientov, do 3. skupiny s IQ 67-102

STALO SE...

Vikendové setkani ve StrazZnici

bolo zaradenych 22 pacientov, do skupiny poslednej s IQ 25-70 bolo
zaradenych 18 pacientov. Treba tieZ uviest, Ze vicSina pacientov so
zlym IQ a nepriaznivym psychologickym vySetrenim patri do skupiny
starSich, ktori boli neskoro zachyteni (eSte pred skriningom) alebo ne-
dodrziavali odportcané liecebné postupy. S podobnymi zavermi sme
sa taktieZ stretli u skupiny pacientov, ktori prerusili diétu a viac v nej
nepokraduji. V Bratislave 18. 11. 2002, MUDr. O. Urge, J. Strnovd

Ve dnech 18. - 20. 10. t.r. jsme usporéadali vikendovy pobyt rodi-
¢t s détmi ve Straznici. Akce se zicastnilo 18 déti s PKU z Ceské
a Slovenské republiky spolu se svymi rodici a sourozenci. Volny
Cas jsme vyplnili prohlidkou mésta StraZznice a mistniho skanze-
nu. V sobotu odpoledne probéhla pfednaska a poté se diskutovalo
s Mudr. Hrubou a Mudr. Urgem o problémech PKU. Ob&éma 1éka-
fum patfi nas dik. Pfijemnym zpestfenim sobotniho vecera bylo
posezeni s cimbalovou muzikou a obcCerstvenim v Bzeneckém
sklipku.

Velky dik patii firmdm Milupa a SHS, které poskytly sponzor-
sky prispévek a zajistily kulturni program na této akci, zvlasté pak
ing. Smitkovi.

Za pomoc pfi pripravé dietni stravy dékujeme dietni sestfe pani
Cervené. Dozor malych déti v dobé& prednasky a navitévy sklipku
zajistovaly sle¢ny Alzbéta a Stépénka, kterym rovnéz dékujeme.

Jaroslav Nenaddl, Klub PKU

Kurz vareni

Dne 19.10.2002 probéhl ve vychovném centru LuZanky plano-
vany kurz vareni pro maminky a pacienty s fenylketonurii. Kurz
byl zahajen ve 14.00 hod. a konal se pod vedenim dietni sestry
a lékare. Zucastnilo se ho celkem 12 osob, z toho 8 maminek,
2 tatinkové a 2 déti. Rodice byli seznameni s novymi vyrobky
pro pacienty s PKU, byly zodpovézeny dotazy tykajici se daného
tématu, vyzkouseli jsme novinky, které ndm byly vénovany spon-
zorem - firma Milupa.

Podle sestaveného jidelniho listku jsme potom spole¢né pfipra-

vovali stravu. Kurz jsme zakoncili spolecnou ochutnavkou hoto-
vych pokrmt, které se, myslim, vydafily.

Jidelni listek:

v zeleninova polévka s t€stovinami
v svi¢kova omacka, ryze

v/ ovocny mouénik s krémem

v/ bramborédky

v/ bramborovy salat Dietni sestra A. RySavd

16. sjezd Evropské spolecnosti pro fenylketonuru (E.S. PKU)

Ve dnech 4. - 6. fijna 2002 se uskute¢nil v hlavnim mésté Nor-
ska - Oslu, v konferenénich prostorach hotelu Soria Moria 16. sjezd
Evropské spolec¢nosti pro fenylketonurii (= E.S. PKU). Na sjez-
du bylo zastoupeno 26 narodnich sdruzeni ze 22 stati Evropy.

vvvvvv

ného i volba prezidenta, viceprezidenta a pokladnika spole¢nosti
E.S. PKU, kterymi byli zvoleni stdvajici funkcionéfi, tj. preziden-

tem pan Jean-Marie Criem z Belgie, viceprezidentem pani Pilar
Clerie Fuertes ze Spanélska a pokladnikem pan Roger Schaffer
z Rakouska.

Pristi tj. 17. sjezd E.S. PKU se bude konat ve dnech 31.10. -
2.11. 2003 ve Velké Britanii v Hanover Hotel Kinckley (misto je
vzdaleno cca 108 mil od londynského letisté Heathrow, 41 mil
od Birminghamu anebo 28 mil od letisté¢ East-Midlands Airport).
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Registracni poplatek zahrnujici ubytovani a stravu po dobu sjezdu
by mél byt cca 150 GBP (britskych liber) pro dospélého ucastni-
ka, 75 GBP pro dospélého PKU tcastnika a 30 GBP pro dité s PKU
ve véku 3-14 let. V ¢eskych korunach podle soucasného kursu
1 GBP = cca 50 K¢ se tedy jedna o poplatky ve vysi cca 7 500 K¢
pro dospélého tcastnika sjezdu, 3 750 K¢ pro dospélého PKU ucast-
nika a cca 1 500 K¢ pro dit¢ s PKU ve véku 3-14 let. Informace
o poradatelich jsou zvefejnény na internetové adrese:
web.ukonline.co.uk/nspku.

18. sjezd E.S. PKU se bude konat v roce 2004 ve Slovenii (prav-
dépodobné u jezera Bled) a cena bude pfiblizné 100 Euro na den.

19. sjezd E.S. PKU se bude konat ve dnech 20. - 23. 10. 2005
v Italii v méstecku Arona (severné od Milana) u jezera Lago Ma-
giore. Cena bude priblizné 300-400 Euro.

S velmi zajimavou nabidkou prisli zastupci Spanélské organiza-
ce, ktefi nabizeji moZnost pobytu ve vyukovém stredisku v Seville
na konci srpna a zacatku zari 2003. Program pobytu bude zaméten
na vateni pro déti a dospélé s PKU. Uéastnici si zaplati pouze
ubytovani - 18 Euro za nocleh se snidani.

Velice diilezitou novinkou je fakt, Ze novym vydavatelem a edi-

Narodné zdruZenie pre PKU - Slovensko dakuje spolo¢nostem
SHS a Milupa, Ze umoznili ucast zastupcu Slovenska na zjazde
E.S. PKU v Noérsku.

Atmosféra stretnutia zéstupcov eurépskych zdruzeni prinasa
mnoZstvo podnetov pre dal§iu pracu. Ustrednou témou, okrem
volby novych funkcionarov, bol Zivot dospelych s PKU a v tom
hlavne Zien - matiek. PretoZe screening v Eurdpe, rovnako aj
s malymi odliSnostami liecba PKU v detskom veku, sa v podstate
ustabilizovali, vek dospelosti, nutnost celoZivotnej diéty a mater-

Mili Ctenari,

torem Casopisu E.S.PKU News bude v r. 2003 pani Ing. Anna Ga-
barikova ze Slovenska.

K odborné casti sjezdu se vratime v nékterém z piiStich pii-
spévkd.

Zpracoval Doc. MUDr. Petr Cechdk, CSc.

stvo Zien s PKU st oblastami, ktoré sa poznatkami napliiaji po-
stupne. Je to zdkonity vyvoj. Dospelych s PKU stéle pribuda. A aj
ti, ktori v minulosti zanechali diétu, sa teraz k nej vracaju spét. To
je dalsia zaujimava téma. Budeme sa snazit sprostredkovat Cita-
tefom Metabolika informdcie o tom, ako pracujid zdruZenia
v Eurdpe, akym sposobom st hradené lieCebné pripravky a potra-
viny. TaktieZ prinesieme aj niektoré zaujimavé pribehy o Zivote
s PKU.

Ing. Anna Gabarikovd

rozhodla jsem se prerusit nd§ miniseridl a zaradit do rubriky ,,Co nas pali“ dopis adresovany panu PaedDr. Petru Niederlemu z Minister-
stva prace a socidlnich véci CR. V tomto dopise reaguji na jeho prispévek o dotacich resp. o ndvrhu novely zakona 482/1991 Sb. o sociélni
potiebnosti, ktery vysel v 1. &isle, 2. roéniku Metaboliku. Zaddm ho jménem nas vSech o dialog, ktery by mohl v na§ prospéch
ovlivnit znéni této novely. JestliZze se nyni neozveme a jesté k tomu dost hlasité, mohlo by se stat, Ze vétSina z nas o jakykoli
prispévek na dietni potraviny prijde. Dovolim si Vés prostfednictvim téchto radek vyzvat, prestoze k tomu nemam zadné pravo,
zapojte se do ¢innosti Klubu, alespori tim, Ze se stanete jeho Cleny. Uvédomte si, prosim Vs, Ze my nemame jiné paky, nez jednotné

,.kficet a dupat®.

VazZeny pan

PaedDr. Petr Niederle
Ministerstvo prace a socidlnich véci CR
Na Pofi¢nim pravu 1

Praha 2

V Praze 7. listopadu 2002

Vazeny pane doktore,

obracim se na Vas jménem Klubu PKU a ostatnich metabolic-
kych poruch resp. jménem postizenych odkdzanych na nizkobil-
kovinnou dietu a jménem jejich blizkych a Zadam o dialog
a o pripadnou pomoc. Nejprve bych Vam vSak za nés za vSechny
chtéla podékovat za to, Ze jste, jako jeden z méla, informoval ty,
kterych se to nejvice tyka. Prostfednictvim Metaboliku jsme se tak
dozvé&déli o navrhu novely zakona ¢. 482/1991 Sb. a to ndm umoz-

Kldra Foglarovd

nilo vytvofit si na véc jasny nazor jako podklad pro dalsi jednani.
Samoziejmé nevime, z jakého diivodu by se soucasny systém m¢él
zménit, co presné nevyhovuje, a tudiZ naSe podnéty nemohou tpl-
n¢ korespondovat s Vasimi navrhy. Veéfim vsak, Ze nebudou uplné
opomijeny.

Studie, kterou vypracoval tym odborniki pod vedenim prof.
Andéla, navrhuje castku 1750,- K¢ mési¢né, jakoz kompenzaci
zvySenych ndkladl na vyZzivu postizenych. Tato suma, dle naseho
nazoru, skute¢né vyjadruje, o kolik je ndkladnéjsi vyziva fenylke-
tonurika, nez zdravého jedince. Souhlasime s ni i pfesto,
Ze nezohlednuje vék pacienta. Nebezpeci pro nas rodice vsak pred-
stavuje provadéci vyhlaska, o které jste se zminil zcela okrajové.

Pokud totiz bude zachovino soucasné znéni, tedy Ze obcan
se obecné povazuje za socidlné potebného, jestlize jeho pifjem
nedosahuje Zivotniho minima atd., vétSina z nés o jakoukoli dotaci



ze strany stétu pfijde. Uvédomte si, prosim, Ze nase rodiny predstavu-
ji v podstaté primérny vzorek obyvatelstva s primérnymi piijmy. Pri-
mérna mzda v Ceské republice je, myslim, 13 400,-K¢ hrubého, tedy
asi 10 000,- K¢ ¢istého mési¢né. Vezmeme-li v ivahu primérnou ro-
dinu se dvéma détmi, tif a Sestiletym, je jejich piijem zhruba 13 000,-
K¢ (Zena na matetské dovolené), ov§em Zivotni minimum této rodiny
je 11 100,- K&. V piipadé, Ze nase vzorova rodina bude mit Cisty pii-
jem 13 000,- K¢ na mésic, nikoho uZ nebude zajimat (alespoii podle
nasich soucasnych zkuSenosti), jaké maji ostatni vydaje.

I kdyby tyto vedlejsi vydaje posuzovany byly, primérné vyde-
lavajici rodina bude narozenim ditéte s nizkobilkovinnou dietou
odsouzena k mnohem niZ§imu Zivotnimu standardu
a ke Ctvrtletnimu oslovovani odboru socidlni péce se vSemi po-
tfebnymi doklady a potvrzenimi. Proto na Vas znovu apeluji, za-
myslete se nad tim, co je to pfijem vysoko nad hranici Zivotniho
minima. I s rodinnym pfijmem 20 000,- K¢ mési¢né je kilogram
mouky za 100,- K¢ velky luxus, a to nemluvim o tom, Ze nase déti
by také chtély ¢okolddu, kterd jen tak mimochodem stoji 170,- K¢.

Nyni se dostavame k dal§imu problému. Fenylketonurie se vzdy,
pokud jde o statni dotace, sklonuje zaroveii s celiakii. To je chyba.
,.Bezlepkar* na rozdil od fenylketonurika ma moznost konzumo-
vat v neomezeném mnozstvi vSechny dostupné potraviny bézZného
sortimentu, vyjma téch, které obsahuji lepek, tedy obilnou mou-
ku. Mohou jist maso, mlééné vyrobky, soju, ryzi, brambory atd.
To pfi fenylketonurii opravdu nelze. Fenylketonurik muize
bez omezeni jist pouze cukr, olej a vodu. Ve vét§im mnoZzstvi pak
ovoce a zeleninu a ostatni potraviny jen v mnozstvi pocitaném
na gramy. Z toho je patrné, Ze postiZeni s nizkobilkovinnou dietou
jsou odkazani na specidlni dietni potraviny a Ze si za né na béZném

Vracim se vlakem z Brna, projizdim
krajinou a vzpomindm na dobu, kdy jsme
toto mésto poznavali z té nepiijemnéjsi
stranky. Osud, ktery si tak rad ,,zahrava“
s lidskymi radostmi i strastmi se tenkrat
rozhodl, Ze naSe rodiCovska cesta bude
trochu sloZitéjsi, mozna strastiplnéjsi,
a tak i ucinil.

Pred dvéma lety v srpnu 2000 se ndm
narodila dcera Eliska. Jako druhd, prvni
byl syn Michal, kterému v té dobé bylo
necelych 8 let a byl zcela zdrav. Screening a prvni okamziky pro-
bihaly témér stejné jako ve vSech ostatnich pripadech fenylketon-
urie. Jen asi s tim rozdilem, Ze jsme si to ,,nacasovali“ do doby,
kdy se ambulance v Brné st¢hovala do novych prostor. Hospitali-
zovali nés tedy na détské onkologické oddéleni, kde jsme stravili
¢trnact dni. V tomto prostedi jsme se vyrovnavali s EliS¢inou ne-
moci, ale na druhou stranu jsme poznavali diagn6zu jinou. Leuké-
mii. Kazdym dnem jsme si uvédomovali, jak velké rozdily jsou
mezi obéma diagnézami a jak velké mame Stésti, Ze jsme
v nemocnici ,,pouze‘ kvtli fenylketonurii.

V druhém tydnu naseho pobytu v nemocnici nim ten samy osud,
ktery nés sem zaval, ptihral §tastnou hvézdu. Tou byla pani Motlo-
chové s dcerkou Terezkou, kterd jako fenylketonurik méla v té dobé
velké problémy s jidlem. Pri pohledu na ro¢ni skotacici Terku nam
bylo ihned veseleji. Po brzkém sezndmeni nés velice prekvapilo,

trhu nemohou najit levnéjSi nahradu. Stavét vedle sebe celiakii
a fenylketonurii z pohledu konzumenta tedy neni spravné. Pribliz-
ny pocet osob s nizkobilkovinnou dietou je cca 500, coZ je pravdé-
podobné malo na to, aby naSe ndzory byly vyslySeny. Na druhou
stranu pravé proto piedstavuji ro¢ni vydaje na dotace Castky cca
1 milion korun. To je vskutku zanedbatelnd polozka ve stitnim
rozpoctu, zvlasté kdyz prihlédneme k faktu, Ze kompenzovany fe-
nylketonurik je plnohodnotny jedinec, ktery posléze plni vici sta-
tu dafiovou povinnost a odvadi socidlni a zdravotni pojisténi. Na-
proti tomu neléceny fenylketonurik trpi riiznym stupném mentalni
retardace a je obvykle odkazan na socidlni systém stitu. A znova
opakuji: je skutecné potfeba zohlednit, Ze fenylketonurici jsou
odkazéani pouze na nizkobilkovinné potraviny, jejichZ ceny
se pohybuji fadove ve stovkach. Pro statni pokladnu by to nemélo
predstavovat podstatnou zatéz, vezmeme-li v ivahu, Ze se tyka asi
500 lidi. Pokud by bylo i tak potieba uSetfit, je mozZné prispévky
diferencovat podle véku pacientu.

Vsichni véfime tomu, Ze v ramci priblizovani nasi zemé do EU
se priblizime alespon o kousek i v oblasti dotaci pro chronicky
nemocné déti.

Byli bychom radi, kdyby tento dopis byl prvnim impulsem
pro dalsi osobni jednani. Radi bychom zah4jili diskusi na toto pal-
¢ivé téma, vzdjemné si vyménili své stanoviska a dosdhli zavéra
pfijatelnych pro obé strany.

Tésim se na dals$i spolupréci a jsem s pozdravem.

Kldra Foglarovd

V zastoupeni Ing. Viclava Dobese,

predsedy Klubu PKU a ostatnich metabolickych poruch,
Ke Karlovu 2, 128 00 Praha 2, tel. 608/233142

Ze obé rodiny bydlime v Ostravé, dokonce nékolik tramvajovych
zastavek od sebe. Teprve pozdéji jsme si uvédomili, jak velky po-
zitivni vliv na nas mélo toto setkani.

Nemocnici jsme opoustéli v dobré naladé, t&sili se domi na mi-
minkovské radosti, kterych jsme doposud mnoho neuzili. Zacali jsme
pomalu pfivykat dennimu reZimu s dietetickym pripravkem. Zivot
se nam vratil do normélnich koleji. Mésice ubihaly, nékolik navstév
v Brné€ na ambulanci a prvni vanoce klepaly na dvefe. S tim ovsem
prisly i naSe prvni ,,obavy®, jak to bude vypadat pii pfistich vano-
cich a co pripravime EliSce na Stédrovecerni sttl.

NeZ jsme se nadali, Eliska slavila prvni rok. Dovolenou jsme
vynechat nechtéli a tak jsme zamifili k ,,sousedim* do Vysokych
Tater. Ze zacatku nas trapily obavy, jak zvladneme dietni stravu
v jiném nez domacim prostiedi, ale vSe probéhlo bez jakychkoliv
problémii.

Prvni del$i dovolenou jsme méli za sebou a tim pokrocili
ve zkuSenostech o dalsi kriicek vpfed. Moc dobfe vime, Ze tako-
vychto krickt budeme muset udélat jesté mnoho a doufiame, Ze pravé
Metabolik a setkdni s ostatnimi rodi¢i a détmi nam v tom hodné
pomuze. Elisce jsou nyni dva roky a par mésict, vanoce opét klepou
na dvefe a my neustile ziskdvidme nové a nové védomosti, recepty
a zkuSenosti. A to vSe také diky vam, ¢tenarim. Nelze opomenout
ani ty, ktefi se ndm snaZi pomoci nejvice, Iékare a dietni sestficky.
A tak na zavér preji Vam vSem krasné proziti vanocnich svatkd,
hezky novy rok a doufdm, Ze zase brzy nashledanou...

S pozdravem Ludék Rucka, Ostrava
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Zamysleni z druhé strany

Dovolte, abych se nyni ja zamyslela nad pfibéhem EliSky a jeji
rodiny tzv. z pohledu ¢loveka, ktery s fenylketonuriky pracuje
jako ¢len tymu pecujici o jejich zdravi. KdyZ si vybavuji pfi-
speévky rodicu, které jsem v Metaboliku komentovala dfive, né-
které momenty jsou z hlediska vnimani a pocitl rodi¢a velmi
podobné.

Elisc¢in tatinek hovofi o prvotnim Soku rodiny po sdéleni
diagno6zy fenylketonurie a nasledné bezprostiedni zkuSenosti
s jinou diagnoézou (leukémii) - zavaznéjsi co do prognézy.
Vim, Ze je to drsné, vzpamatovavat se z neptizné vlastniho osu-
du prostiednictvim nékoho, kdo je na tom tzv. hif. Nicméné
funguje to a nejen to. Pro mnohé, co jsou na tom perspektivné
lépe, to znamend vyburcovdni k odhodlanosti aktivné pristupo-
vat k diagnoze vlastni. Clovék si v takové situaci uvédomi,
Ze jsou lidé, jejichZ onemocnéni je takové, Ze aktivita pacienta

piipadé ziejmé tato zkuSenost rodici vedla k tomu, Ze pochopili,
Ze jako rodina ve své situaci mohou udélat strasné moc a spousta
véci zdleZi na nich, jak budou fenylketonurii zvlddat. Tési mne,
kdyz n€kdo napise, Ze z nemocnice odchédzi v dobré nédladé
s optimistickym pohledem do budoucnosti.

Za zajimavost dale stoji fakt sezndmeni Elis¢iny rodiny s jinou

rodinou, ve které je starsi dité (neZ je Eliska) také sledovano
jako fenylketonurik. O tom, Ze podobné problémy sbliZuji, jsme
kdysi jiz uvaZovali. V tomto piipadé vSak vystupuje dalSi ne
nepodstatny moment, a to ze Elis¢ina kamaradka Terka je
star$i. Star$i PKU dité, které se dobfe vyviji nebo presnéji
ve svém vyvoji se vyznamné neodliSuje od ostatnich, je
pro rodinu, ktera se o fenylketonurii pravé dozvédéla, néco jako
nezvratny ditkaz toho, Ze to i v jejich pripadé miiZe byt taky
dobré, kdyZ vsichni pro to budeme spolecnymi silami néco de-
lat.

Posledni véc, ktera je dokladem skutecnosti, Ze ,,kdyZ se chce,
tak to jde*, je zrealizovana rodinna dovolena, kterou Elis¢in tati-
nek zminuje. Je sice pravda, Ze se stravovanim je to pro fenylketo-
nurika na dovolené t€7si, jelikoZ se dopredu musi vybavit svymi
potravinami, ale da se to zvladnout. A predevSim: takovy iispéch
vede k nasi spokojenosti a hrdosti na to, Ze jsme prekonali jednu
7 prekdZek, které fenylketonurie prindsi.

VEfim, ze je mnohem vic rodin, které maji podobné zkuse-
nosti jako Elisc¢ina, ale zatim se o né vefejné nepodélily. Moc
bych si prila, aby to takové rodiny nékdy (napf. prostiednic-
tvim Metaboliku) udé€laly. VZdyt podobné zkusSenosti jsou ne-
ocenitelnymi poznatky i pro nés zdravotniky a davaji dlouho-
dobé nasi prici smysl.

PhDr. Ivona Sporcrovd

Vazeni ¢tenari,

podélte se, prosim, o své Zivotni pribéhy i Vy. Staci par radkua. Nikdy nevite, komu pravé Vase zkuSenosti pomohou vyrovnat se

s mnoha problémy, které Zivot s fenylketonurii prinasi.

LISTARNA

Nase dcera ma fenylketonurii...

Za redakéni radu Ludék Riicka

... tak tato slova zaznéla poprvé na podzim roku 2001 a mym
usim tehdy znéla jako prasknuti bi¢em, jako blesk z ¢istého
nebe. Nasledoval Sok, zpytovani svédomi a nakonec smifeni.
Smifeni s osudem, rezignace. Od té doby se u nas slovo fe-
nylketonurie skloniuje ve vSech padech a do svych slovnika
ho zaradili i nasi dédové a babicky. Vzdyt pravé u nich bude
obcas dcerka na prazdninach, je proto nutné, aby védéli ,,co
a jak*.

Klérka se narodila 24.10.2001, v poradi jako treti - ma jesté
Sestiletého brasku a sedmiletou sestfi¢ku (oba zdravi). Kdyz
u ni byla diagnostikovana fenylketonurie, zacala jsem doslovné
hltat veskerou dostupnou literaturu o této nemoci. Prvni reakci
bylo zdéSeni, ale jak jsem postupné ziskdvala dalsi a dalsi
informace, zacala jsem se uklidiiovat. Pro¢? Je tolik jinych
nemoci, jejichZ pribéh clovék neovlivni. Ale PKU? Ano, Klar-
ka je sice nemocnd, ale moudra pfiroda (a 1ékarska véda) nam
zéaroven daly do rukou i zbran, jak s touto nemoci bojovat.
Nemusime jen tak sedét s rukama v kliné a bezmocné ptihli-
Zet. NaSe dcerka se narodila jako ,,zdrava* a je na nds - na nasi
pevné vuli a trpélivosti, aby to tak zistalo i nadale. A asi jako

kazdy normalné smyslejici rodi€ - i my pro to u¢inime maxi-
mum.

Dieta je sice prisnd, ale velice zdravd. Ma i své klady! Mé
starsi déti, které dietu drzet nemusi, jsou zmlsané a ,,masazo-
ravci® v pravém slova smyslu. Zatimco Klarka prave povece-
fela krémovou zeleninu s kukufici, starSi Ondra sedi neStast-
né nad talifem polévky a dzkostlivé vybird na stranu mrkev,
protoze mu nechutnd. A nejstar$i Kata dordzi, Ze jediné, co
chce zrovna jist, je parek. To jsou chvile, kdy si fikam: zlata
dieta! Pul kralovstvi za to, kdyby mé starsi déti chtély jist
alespoii o fous zdravéji!

A jestli zménil fakt, Ze Klarka ma PKU, nés ¢i nasi rodinu?
Vlastné ani ne, jen jsme si vic zacali vazit nékterych véci,
které jsme predtim brali jako samoziejmost. N4§ vztah k naSim
détem je stejny, zadné dité nemame radi vice ¢i méné.
Na vSechny stejny metr, jen strava je jina. A to je to nejmensi.
TakZe: milé maminy a tatkové, jestli jste se zrovna dozvédéli,
ze vase mimi ma PKU, nezoufejte! Dé se to zvladnout. Osud
vaseho ditéte je ve vasSich rukou!

Hana Kortiaiikovd, Na Sancich 1176/26, 537 05 Chrudim
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Ahoj, jmenuji se Lucka a je mi 13 let.

Ted chodim do sedmé tfidy a jednim
z dalSich novych pfedméti je vareni. A
tak jsme doma feSily s mamkou otazku,
jestli na tento predmét budu chodit nebo
mi mamka napiSe uvolnéni. Domluvily
jsme se spolu, Ze to zkusim.

Dnes jsme méli prvni hodinu, kde se
‘ pani ucitelka ptala, jaka mame radi jidla
a co bychom si chtéli uvarit. Kdyz prisla fada na moji odpovéd,
fekla jsem, Ze to jidlo, co budou vafit, nemtzu. Kdyz se ptala proc,
odpovédéla jsem, ze mam FENYLKETONURII.

Nejdiive na mé celd tfida koukala a viibec nevédéli, o co jde.
Tak jsem zacala vysvétlovat a prvni, na co se mé ptali, bylo to, jak
to mizu vydrZzet bez masa. Ja jsem spoluzdkim fekla, Ze jsem
nékdy trochu tajné ochutnala, ale chut mi nepripadala nijak zv1ast-

Setkali jsme se ve StrazZnici

Byla jsem poZzadana, abych napsala o setkani rodi¢t s détmi ve
StraZnici. Nevim, zda spravné slovy vyjadiim a vyli¢im prabéh
tohoto vikendu.

Nas pfijezd probéhl bez komplikaci - jd4 a moje dcera Anitka
jsme se na misto setkani dopravily vlakem. Mohu fici, Ze mne
prekvapilo, jak cestu zvladla!

Pfichodem do budovy INTERSTUDENT, kde jsme se ubytova-
ly spolu s ostatnimi dcastniky, vSe zacind.

V patek byl volny program za tGcelem ubytovani a seznameni se
navziajem. Sobota se mi programové libila nejvic a myslim, Ze nejen
mne, ale i détem. Dopoledne probéhla prohlidka Straznice
s pruvodcem, odpoledne pak piednéska s odborniky. Vecer jsme spo-
lecné navstivili sklipek, kam nés odvezl autobus. VSichni jsme sedéli
u stoli s pohosténim a ochutndvali moravska vina. Hrala cimbélovka,

Moje proni vareni

ni. Pak se pani ucitelka ptala, jak dostanu ty vitaminy, které jsou
v mase a obilovinich. Na to jsem odpovédéla, Ze mam takovy hyd-
rolyzét, ktery sice moc nevoni, ale vitaminy v ném jsou. TakZe
jsem skoro celou hodinu mluvila j4 a to se mi libilo.

Mozna vam naSe dieta trochu ztéZuje Zivot, ale Zit se s ni da a
neboli. Vazme si toho, Ze nés potkalo jenom ,to“, predstavte si
cely zivot byt na vozicku nebo si pichat inzulin.

Nakonec vam chci fict, jak to moje prvni vareni dopadlo. Kdyz
nam pani ucitelka fekla, Ze budeme dé€lat palacinky, tak jsme se
s mamkou dohodly, Ze mi tésto (na poprvé) pfipravi babicka a
jé si to ve $kole upecu. No a v pondéli to zacalo, nejdfiv jsem
pomdhala holkdm s jejich jidlem a pak jsem si zacala délat svo-
je palacinky. Moje dalsi jidlo byly plnéné knedliky a i ty se
povedly.

Zkuste to taky a napiSte do Metabolika, co uZ si sami umite
uvarit. Nebojte se toho, je to dobrodruzstvi!!! Cau Lucka

déti tancovaly a véfim, Ze se to vSem libilo!
V nedéli dopoledne byla na programu pro-
hlidka mistniho skanzenu. Z toho bohuZel
nemohu své dojmy fici, protoZe Anitka tro-
chu ,,zlobila s jidlem*. Tak jsme do skanze-
nu nesly.

S kuchyni jsem byla spokojend, snida-
né byly pestré a bylo z ¢eho vybirat. Pani
Cervend sestavovala jidelnicek détem
s PKU s velkou péci a ma ocekavani byla
splnéna. Jen kdyby Anitka chtéla jist sladkd jidla - no nevadi, snad
nékdy pozdéji.

A protoZe se nam pobyt velmi libil, pojedeme pristé zase!
S pozdravem Regina s Anitkou

Inzerce - kontakty

Dnes v této rubrice otiskujeme dopis, ktery dosel na e-mailovou adresu casopisu:

Dobry den,

voldm sa Martina, som pacientka s PKU zo Slovenska. Pravidelne
¢itam nas casopis Metabolik a velmi ma zaujali skuisenosti p. Kubino-
vej, ktora uspesne vychovava 2 vlastné zdravé deti. Prosim Vas, posli-
te mi na fiu nejaky kontakt. Privitala by som ostatné kontakty
na pacientky s PKU, ktoré sa ispesne stali matkami. TeSim sa na VaSu

Mild Martino, dékujeme za e-mail, ale protoZe redakce nemiizZe
poskytovat adresy svych odbératelil, volime tuto cestu: otiskli jsme
Vase prdani v casopise - i s Vasi e-mailovou adresou - a je ted
na ctendrich, aby se s Viami kontaktovali. Doufdme, Ze bude Vase
prosba vyslySend a Ze navdZete novd prdtelstvi s témi, s nimiz si
mdte o cem povidat ¢ psdt.

skorti odpoved. S pozdravom Martina asan@pobox.sk redak¢ni rada

TIP NA VANOCNI DAREK

Nendro¢nym, ale velmi milym vano¢nim déarkem pro Vase blizké (babicky, teticky, prip. pratele, které pravidelné navstévujete apod.)
je predplatné ¢asopisu Metabolik. Oni se tak dovi vSe, co je urcité ve spojitosti s diagnézou a dietou PKU zajima a mohou pfipadné
pripravit pro Vase ditko i pohosténi ze surovin, které maji doma bézné k dispozici. Mate-li pro rok 2003 zédjem o predplaceni METABO-
LIKU pro Vase pratele ¢i piibuzné, kontaktujte redakci. Zasleme sloZzenku Vam a asopis bude pravidelné dochézet na adresu, kterou si
sami ur¢ite. Kontaktni adresy pro CR i SR jsou uvedeny v tirdZi asopisu METABOLIK. redakcni rada

Toto ¢islo vychazi v prosinci r. 2002. Casopis je registrovan pod ¢. MK CR E 13356. Vedouci redaktor: Mirka Plecita. Kontaktni adresy: v CR: Posilani piispévkii a komentai,
nové predplatné: Mirka Plecitd, Ruska 87, 100 00 Praha 10, tel.: +420 606 294 183, e-mail: casopis.pku@email.cz Urgence nedodanych &isel éasopisu v CR: Hana Slédkova,
Bukurestska 2792, 390 01 Tabor, tel.: +420 381 262 295, e-mail: hana.sladkova@quick.cz v SR: Posilani prispévkii a komentérii, nové prredplatné, urgence nedodanych
Cisel ¢asopisu 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 Redakce si
vyhrazuje pravo na kraceni a jazykové tGpravy prispévku.
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NOVINKA - PKU 2 SHAKE

KaZdorocni soucasti sjezdd E.S. PKU jsou prezentace vyrobci di-
etnich potravin a dietetickych piipravkii. Na letosnim E.S. PKU v Oslu
se prezentovaly:
©® Hammermiihle - potraviny
® SHS - dietetické pripravky a potraviny
® Milupa - dietetické pripravky a potraviny

Nejvétsi pozornost po zdsluze poutala expozice vyrobkl spolec-
nosti Milupa, ktera zde ptedstavovala vskutku zajimavou novinku.
Pro mne, jako zaméstnanou matku ditéte s PKU, je to novinka doslo-
va prevratnd. To je diivod, abych o novém dietetickém pripravku od fir-
my Milupa napsala par fadkd pro ¢tenare Metabolika.

Jedna se o PKU 2 SHAKE.

Podle odbornikdl z firmy MILUPA byly hlavnimi motivy k vyvoji
této novinky zavéry a pripominky z celé fady prizkumu provadénych
mezi pacienty s PKU a jejich rodi¢i. Tyto pfipominky se tykaly zejmé-
na chutovych vlastnosti ptipravkil. Sami nejlépe vite, Ze jednim
z dtlezitych predpokladii pro dobry piijem predepsaného mnoZstvi
dietniho piipravku je jeho chut, proto se prijatelna chut piipravku stala
hlavnim cilem vyzkumnikt spolecnosti Milupa pii vyvoji této novinky.

Co to viastné je PKU 2 SHAKE.

Jedna se v podstaté o ochuceny koktejl v podobé prasku.

PKU 2 SHAKE je smés aminokyselin s pridanymi cukry a tuky,
obohacena o vitaminy, mineralni latky a stopové prvky. MnoZstvi jed-
notlivych Zivin odpovida nejnovéjsim svétovym a evropskym dopo-
rucenim.

V soucasné dobe jsou k dispozici 2 druhy pfirodnich prichuti:

o PKU 2 SHAKE s pfichutémi jahoda + vanilka
® PKU 2 SHAKE s prichutémi cokoldda + karamel

Vyuzila jsem moZnost obé prichuté ochutnat a moc pifjemné mne
prekvapily. Pripravek chutna skutecné bajecné.

PKU 2 SHAKE je urcen pro déti od 8 let véku, pro dospivajici
a pro t€hotné Zeny.

PKU 2 SHAKE je distribuovan v jednoduchém a praktickém bale-

SPEC!AL mm—

ni, které usnadiiuje jeho pouZivani.
Je balen v praktickém sacku o obsa-
hu 30 grami. Jeden tento sicek
obsahuje 7 gramil bilkovin.

Priprava PKU 2 SHAKE spociva
v rozpusténi prasku ve vode. To je dal-
§i vynikajici zprava. Jak se blizi Cas,
kdy moje hol¢i¢ka zacne chodit
do skoly, stile Cast€ji se zamySlim
nad tim, Ze kromé jidla (svacina, obéd)
bude muset s sebou nosit jesté dveé dav-
ky dietetického piipravku, a to ve dvou
Sejkrech a kromé toho cca 0,5 litru
ovocné Stavy na fedéni pripravku.
Jak to vSechno, véetné Skolnich potieb,
unese? Ted to denné nosime do Skolky ‘
(pouze jidlo a napoje), v plastikovych .
nadobéch, a presto nékdy tasku ani ne-

uzvedne. VSechny tyto komplikace
muZe tato novinka vyfeSit. Nejenom,
7Ze ze Skolni tasky ubyde jeden Sejkr (dal-

§i pripravek postaci davat v sacku), ale hlavné ovoc-

nd $tava. A to je dohromady téméf kilogram!!! A jesté néco. Pipra-
vek ma vynikajici chuf a konzistenci po roziedéni - priblizné jako
koktejl. Détem bude urcité chutnat a tim, Ze pfipomina koktejl, nemu-
si se za néj stydét pred spoluzaky. Kdyz k tomu pricteme jeSté zvyse-
nou energetickou hodnotu, jedna se o novinku vskutku zajimavou.
Svaciny a obédy, které nam ne¢kdy délaji dost problému (hlavné kdyz
je déti nesni, alespoil pokud jde o energeticky pfijem), se trochu
zjednodusi. Nemluvé o tom, Ze baleni pifipravku v séccich pro jednu
davku nadm ,,odstrani* nutnost vaZeni a podstatné¢ zjednodusi napft.
cestovani.

Od firmy Milupa jsem dostala jeSté nasledujici informace
k pripravku:

Doporucené redéni: 1 sacek (30 g) na 150 ml vody

PKU 2 SHAKE je doporucovan zejména jako poledni davka pii-
pravku ve Skole, v zaméstnani, na cestach, ale i doma.

1 baleni (30 g) Milupa PKU 2 SHAKE s piichutémi jahoda + va-
nilka nebo 1 baleni (30 g) Milupa PKU 2 SHAKE s pfichutémi ¢oko-
lada + karamel nahradi cca 10 g vaseho dietniho pripravku.

Podle mych informaci byl tento vyrobek v téchto dnech predstaven
v metabolickych centrech v Ceské i Slovenské republice.

Kromé nového vyrobku jsem méla také moZnost vidét novy Milupa
Sejkr, plastovou dézu pro jednoduchou a rychlou pripravu dietnich pii-
pravka. Doufam jen, Ze novy piipravek bude brzy zaveden i na Slovensku
a Ze nam k nému spolecnost Milupa dod4 i své nové Sejkry.

Anna Gabarikovd, Editor E.S. PKU News
Pouczité materidly byly zverejnény se souhlasem spol. MILUPA.

SLOZENI PRIPRAVKU MILUPA PKU 2 SHAKE:

Priamérny obsah Bilkoviny Phe Sacharidy Tuky Energie
v 1 sacku (30 g): g mg g g KJ/kcal
PKU 2 SHAKE s pfichutémi 7 3 194 0,7 477/113
jahoda+vanilka

PKU 2 SHAKE s pfichutémi 7 9 16,7 34 531/126
¢okoldda+karamel

O VHODNOSTI ZARAZENI TOHOTO PRIPRAVKU DO VASI DIETY A O JEHO PRIPADNEM VYZKOUSENI
SE PORADTE SE SVYM LEKAREM, POPR. DIETNI SESTROU VE VASI PKU AMBULANCI.
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POLEVKA ,, KULAJDA®

pro 1 porci

200 - 250 ml vody, 50 g Cerstvych nebo mraZenych hub, 1 cibule, 1 vétsi
brambor, stl, kmin, 10 g (I pol. 1Zice) Maizeny + 30 ml vody, 20 g (2 pol.lZice)
cerstvého nebo mrazeného kopru, 100 ml Ip-drinku (nebo nizkobilkovinné
Slehacky), ocet

Dame varit o¢isténé nakrdjené houby a cibuli do osolené okminované vody,
pridame brambory nakrdjené na kostky. Jakmile jsou brambory témét meék-
ké, pridame Ip-drink, kopr a zahustime Maizenou rozmichanou v trosce
vody. Po ukonceni varu okyselime dle chuti octem.

Kulajdu Ize vafrit i bez hub.

Recept obsahuje: 890 KJ/212 Kcal; 4,8 g bilkoviny; 7,1 g tuku; 50,1 g sacharidi; 114,4 mg fenylalaninu

CURRY SALAT

pro 1 porci

100 g uvafenych nizkobilkovinnych téstovin (hvézdicky, muslic-
ky), 50 g mrazené zeleninové smési (mrkev, hrasek, kukurice), 1/2
kav. 1Zicky curry kofenti, 5 g (1 kdv. 1zicka) plnotucné hoicice, 15 g (1
vrchovatéjsi pol. 1Zice) bezvajecné majonézy, 10 g masla, sul, pept

Na hlubsi panvicce rozehfejeme maslo a zlehka osmazime smés
zeleniny. KdyzZ je zelenina mekka, prfidame curry kofeni a ihned
odstavime. Po vychladnuti pfidime hoi€ici, majonézu, sl a pepf.
Zlehka vmichame vychladlé té€stoviny a nechame v lednicce ales-
pon 1 hodinu ulezet.

Recept obsahuje: 1044 KJ/249 Kcal; 2,1 g bilkoviny; 21 g tuki; 13,9 g sacharida; 56,3 mg cholesterolu; 68,7 mg fenylalaninu

UHLIRINA
pro 1 porci

100 g uvarenych oloupanych brambor, 100 g uvarenych nizkobil-
kovinnych téstovin (muslicky), 30 g Speku, sul, 1 cibule, dle potie-
by séadlo

Na jedné panvicce rozehfejeme maslo a zlehka opeceme na kos-
ticky nakrajené brambory, na druhé panvicce vysSkvatime Spek
a priddme uvarené téstoviny. Jakmile jsou téstoviny i brambory
ohraté, obsah obou panvicek zlehka smichdme a pripadné dosoli-
me. Na talifi posypeme osmaZenou cibulkou.

Recept obsahuje: 1973 KJ/469 Kcal; 4,4 g bilkoviny; 36,2 g tuku; 32,6 g sacharidii; 52 mg cholesterolu; 187,7 mg fenylalaninu
Recepty pripravila Marcela Strouhalovd, propocitala Maria Cervend

Milé maminky (ale i tatinkové), jak uz se stava, tak i ndm dochazeji rady a napady tykajici se dobrutek, laskomin, ale i béznych jidel
pro naSe déti. Obracim se proto na Vés, abyste mi pomohli dodat inspiraci a niapady na dal$i oblibend jidla VaSich déti, ktera jim b&éZné
varite. V piipad¢, Ze se chcete o Vase ovérené recepty podélit s ostatnimi, zaSlete mi strucny popis pripravy jidla véetné potiebnych
surovin (alespoii s pribliznou hmotnosti). Fotografie budou vitany. Propocet nutricnich hodnot provede dietni sestra. Protoze vim, Ze

vvvvv

napady a zkuSenostmi i s ostatnimi. Té§im se na Vase napady! Marcela Strouhalovd - odpovédnd za rubriku receptii




