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,,»BYt jiny neznamend byt horsi‘

rok vystriedal rok novy a to je obdobie, kedy sa uZ tradicne hod-
noti, ¢o bolo a pldnuje ¢o bude. Aj nasa redakcia a casopis Meta-
bolik sii o rok starsie a troSku skiisenejSie. Radi by sme Vdm vset-
kym, ktori sa na nové cislo teSite, prindsali vidy nové a nové zdzit-
ky pri c¢itani a informdcie pre Vds doleZité a zaujimavé. K tomu
vSak potrebujeme od Vds odozvu na to, ¢o v Casopise Citate, alebo
¢o Vdam v fiom chyba. Robime ho pre Vis, nasich citatelov, a chce-
me ho robit stdle lepSie a lepsie. Pochvalny ohlas od Vs je ndm
rovnako vzdcny ako ten kriticky. Casopis totiZ netvori redakcnd
rada, ale predovsetkym jeho citatelia, bez ktorych by vyddvanie
Casopisu nemalo zmysel.

Pripravili sme pre Vds nové rubriky a pldnujeme aj zmenu v
tprave Cisla. Radi by sme rozsirili receptovii cast, ale to v rozho-
dujiicej miere zdvisi od Vds - chceme tam uverejriovat recepty, kto-
ré ndm poslete. Novd je aj rubrika: Zo zahranicnej tlace, v ktorej
Vim vZdy niekolkymi riadkami pribliZime susedné krajiny
a E.S.PKU, ktoré ndam svoje vytlacky posielaju. Radi uverejnime
fotografie nasich blizkych s PKU alebo inou metabolickou poru-

chou. Podmienkou je, aby fotografia bola kvalitnd a tieZ, aby ste
ndm ku kaZdej napisali pdr riadkov. Redakcnd rada sa tesi na to,
Ze sa s ostatnymi podelite o radost 7 vispechov deti - ale nielen
deti, aj dospelych. Takym tispechom mdze byt sprdva a fotografia
o narodeni zdravého dietatka mamicky s PKU, ale tieZ diplom
za vysledky v Skolskej ¢i Sportovej siitaZi.

Velmi aktudlnou témou je konanie uZ 18. pracovnych dni pre
dedicné metabolické poruchy v mdji t.r. v SluSoviciach, kde sa bude
ziicastiiovat aj zdstupca Metabolika a NZPKU. Ich prostrednic-
tvom moZete ziicastnenym odbornikom poloZit otdzky, na ktoré
potom prinesieme odpovede v nasom casopise. Hlavné odborné
témy su: VyZiva a tehotenstvo, diagnostika DMP (dedicné metabo-
lické poruchy), poruchy centrdlneho nervového systému u DMP.
O sebe budii hovorit dospeli s PKU.

Na spoluprdcu s Vami - citatelmi, na Vase ndamety, postrehy, nd-
pady, pochvalu aj kritiku sa tesi celd redakcnd rada, ktord Vdam
vsetkym praje v Novom roku 2003 prevahu krdsnych a slnecnych
dni. A nejde iba o pocasie. Ing. Anna Gabarikovd

PRIBEH PRO ROK 2003 - nejen pro déti

P#ibéh z Carovného lesa - 1. édst

Nas pribéh zacina jednoho jasného a mrazivého rana na konci
tinora. Carovny les spal zachumlany pod tlustou bilou pefinou
z prachového snéhu, kterou jako by znavené zimni slunce husté
posypalo drobounkymi tipytivymi hvézdickami podivuhodnych
barev. Nebyt toho hejna sykorek, které dovadély v hlozi a uli¢nic-
ky pri tom na sebe pokiikovaly, bylo by slySet jenom tiché Suméni
vétru v suchém listovi staletych dubd, stojicich na okraji malého
paloucku - takové tam panovalo ticho. A jak by také ne, kdyZ byl
toho dne takovy mraz! Kdo mohl, ten zustal zalezly hezky
v teplicku, ve svém hnizdé, v nofe nebo v doupéti, v malé chaloupce
a v podobnych roztodivnych piibytcich, protoze Carovny les neni
samoziejmé les obycejny, ale pohadkovy, kouzelny a tajemny,
a takovi jsou i jeho obyvatelé se svymi domovy. A Ze jich je pekna
spousta! V 1été by clovek pro vSechny ty bortivnicky, ptacky, me-
chase, veverky, zgrgly, chvostoskoky (a jak se vSechna ta ¢eladka
jmenuje) nevédél, jestli ma koukat pod nohy, do korun strom,
do pottckt a studanek nebo pod balvany (ale to se preci nedéla,
odklapét spofadané rodince Broukovych stfechu nad hlavou
a koukat jim do svétnice, to neni slu§né!). Zato béhem zimy to

v Carovném lese vypadé jako po vymieni. Hodné lesnich tvorii
upadlo uz na konci podzimu do hlubokého a dlouhého zimniho
spanku. Tém je hej, pochrupuji si pé¢kné v posteli a zatimco venku
tfeba fadi fujavice a metelice, nechaji si zdat o jaru, o hfejivém
slunicku, o vonavé matefidousSce a sladkych malinach a kdyz
se vzbudi, pani Zima uZ ma sbalené duchny a bilé kvitky snéZenek
ji mévaji na rozloucenou. JenZe pak zbyvd jesté spousta téch, ktefi
mohou v zim¢ upadnout tak leda do zavéje. No jen se podivejte,
zrovinka tdmhle se z jedné obzvlast studené a obzvlast hluboké
nékdo hrabe! Ale kdo to je? Prska jako kiecek! Ale neni to kiecek.
Nadava jako Spacek! Ale neni to Spac¢ek. MozZna si myslite, Ze kdyz
jsme v Carovném lese, kam navic lidsk4 noha spoustu let nevkro-
¢ila (takze tam muze Zit kdekdo a kdeco), Ze by to mohl byt tfeba
Kfeckospacek. Nemohl. Pan Kieckospacek je totiz kazdym cou-
lem sporddany stary mladenec, skoro nikdy sprosté nenadava
a navic bydli na Gplné€ opacném konci lesa! Tohle je jiny ptacek!
TotiZ ne, Zadny ptacek to neni, co ten by délal v zavéji? Je to Za-
bak. Zeleny zabdk, ale rozhodné Zadny zelenac. Vrascity oblicej
ma z vetsi ¢asti zakryty hustym Zlutozelenym plnovousem. Ale kam
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ten se trméci v té zimé& a mrazu? Zabakam pieci nedéla chlad vi-
bec dobie! Straduje si to zasn&Zenym palouckem rovnou ke strafi-
ce obracené k jihu, kde rostou v 1été ty nejsladsi jahody. Pod tou
strainkou stoji takovy zasnézeny kopecek, asi tak velky jako lesni
mravenisté. Ale na stfeSe ma takovy maly komin, ze kterého se vine
prouzek dymu. TakZe to neni mraveni$té (i malé dité prece vi,
7e v Carovném lese mé kazdé mravenisté poiadny komin, ze kte-
rého se koufi ostosest). Je to mald chaloupka. Zabak dosel aZ k ni
a na témér zavatych dverich uvidél malou kovovou desticku s na-
pisem:

,,Lesomir Hvozdoslav Bortvka - fesitel Vasich potizi a zdhad.*

Tak ho preci jen nasel! Za t€émito dvermi se nachazi posledni
nadé&je na zachranu Carovného lesa! A jak si zabak vsiml, kdyZ
pfiSel ke vchodu bliZ, aby mohl zaklepat, za témito dvefmi nékdo
spi a ukrutné pfi tom chrépe.

Nu ano, jak by nechrapal, kdyZ zrovna vCera vyfesil jeden ve-
lice zapeklity pfipad a jak je to v Carovném lese zvykem, oslavil
to s prateli pfi sklence jahtidkové Stavicky. TotiZ sluSelo by se fici
pfi sklenkdch - a Ze jich nebylo mélo! Ted spal a Zadné tiché
klepéni, byt opakované, ho nemohlo vzbudit. VZdycky se jen oto-
¢il na druhy bok. Bum! Réana jako z déla! Samoziejmé do dvefi.
Lesomir vyskocil z postele. A tak si ho miZeme kone¢né porad-
né prohlédnout. Ale neni to neslu$né, prohliZet si nékoho
v pyZzamu ¢i jen tak v neglizé? Pche! V pyZamu? V neglizé? To
neznate Lesomira Hvozdoslava Boravku. VZdy skvéle upraven,
vzdy elegantni, vZdy v obleku a s motylkem. I v posteli. Jen vy-
jimecné bez apartniho klobuku. A vzdy pfipraven vyfesit jakyko-
li problém. Dosel ke dvetim, oteviel je a jen taktak stacil zachy-
tit Zabaka, ktery venku tak promrzl, Ze upadl ¢elem na dvefe,
¢imz vznikla ona rdna, a zGstal tam tak opfeny, dokud pan domu
neoteviel. Situace nastésti nebyla tak vaZna jak vypadala, Lesomir
ulozil Zabdka do postele a uvafil mu ¢aj, coZ hosta rozehtalo nato-
lik, Ze mohl zacit mluvit: ,, Krucinél! Nechal by mé tam zmrznout!
Ale to je ted jedno, mame vétSi problém! Abyste védél, ja jsem
néakej Skrehlota - totiz Skehota,* rozpovidal se Zabak a nevypadalo
to, Ze by ho ted zajimaly takové detaily jako zdvofilé potifeseni
rukou, jak o¢ekéval Lesomir, a pokraCoval: ,,Staram se o studédnku
se zazracnou vodou, ktera udrZuje tenhle les pfi Zivoté, kdo one-
mocni, napije se z ni a zase je zdravej jako fipa, vSak vite.” Ano,
Lesomir znal tuhle studénku, sim z ni jednou, jesté jako malé skiit-
Ce, pil, kdyz vazné onemocnél. ,,A ted si pfijdou tyhle zZgrglové, ty

trpaslici Spinavi netfddsky, zacpou pramen a Ze prej voda bude,
ale jenom za jahtidkovou §tavicku. To by se jim tak libilo, vydfidu-
chim! Jako by nikdo nemél nic jinyho na préci neZ pro né shanét
truiik! J4 bych je hnal! Nékdo fika, Ze prej jsou uZiteCny, Ze tim
svym vécnym vrtdnim v zemi kypfej hlinu nebo co, ale ja fikam,
Ze nadé€laj vic Skody nez uzitku! Ja bych je...! Ale je jich moc,
jak se daj takhle dohromady, kdyz je spoji idka lotrovina, tak s nima
nikdo nic nenadéla. Ani po dobrym, ani po zlym. Jste posledni
nadéje tohohle lesa, pane Bortvko, voni si ted s tou vodou mizou
délat, co se jim zIibi!* Skiehota domluvil a klesl na polstar. Leso-
mir sedél celou dobu u néj na posteli a pozorné ho poslouchal.
Rikate po dobrém ani po zIém?* zeptal se zabaka. ,,Po dobrym
s nima nic nesvedeme, dyt snad znite Zgrgly, jakd je to pakdz!
A ukaZzte mi v tomhle lese nékoho, kdo by to s nima sved po zlym!
Tady jsou vSichni tak désné mirumilovny!* Lesomir pohlédl z okna
na severni stranu. Chvili mlcel, pak pohlédl na starého Zabdka:
,,VSichni ne, pane Skiehoto, vSichni rozhodné ne!*

Skiehota zbledl, tvéril se vydeésené a tfasl se ted dvojnasob: zi-
mou a strachem. ,,Snad nechcete jit...?*“ ,.Je to jediné mozné feSeni,"
odpovédél Lesomir a oblékl si svilj nejteplejsi zimnik. ,,Chovejte
se tu jako doma, pane Skiehoto, zatim nashledanou!* Skrehota chtél
jesté néco namitnout, ale Lesomir uz za sebou zaviel dvefe. Zpod
pristiesku vedle domku vytahl lyZe a pfipnul si je na nohy. V dlanich
pevné seviel hulky a vyrazil pfimo k severu. Nékde tam,
v nejtemnéjSich koncinach hvozdu, Zili vici. Jirka Bolina

PREDSTAVUJEME METABOLICKE CENTRA V CR a SR

Uvod

Mili Citatelia,
kaZzdy z nds poznd takmer doverne ,,svo-
je* metabolické centrum. Navstevujeme
ich s detmi od narodenia az do dospelosti
a potom tam chodia sami. Lekari a sestry
tych ,,svojich* poznajui po mene, paméta-
~ ju si ako sme prekondvali prekazky, aké
" boli nase deti, ked boli mali¢ké a aké boli
neskor. Skratka metabolické centra su ne-
odmyslitelnou sticastou nasho Zivota. Pre-
to sme sa rozhodli, Ze vam budeme po-
stupne predstavovat metabolické centra
v CR a SR, ich histériu, sicasnost, leka-
» rov asestry a pod.
y Natvod serialu o metabolickych cent-
rach prindaSame spomienky cloveka, kto-

1y stdl pri zrode diagnostiky a liecby fenylketontirie v byvalom Cesko-
slovensku, p. Prof. Josefa Hyanka. (-ag-)

Nostalgické vzpominky pro Metabolik 1/2003

O prvém screeningovém vySetfeni v Centralnich laboratofich Fakultni
nemocnice II na Karlové namésti mozno mluvit v letech 1959-60, kdy
jsme systematicky (po vzoru Prof. Hambreuse z Uppsaly) vySetfovali
vyskyt cystinurie u prazskych Skolnich déti (30 000) pomoci jedovaté-
ho kyanidového praskového Cinidla na cystin. Nalezli jsme frekvenci
1:5 500, tedy podobnou jako ve Skandinavii. Déti byly dédle podrobné
vySetfovany elektroforetickou metodou ina lysin, arginin a ornitin Prim.
MUDr. KuZelem v Balneologickém tustavu Marianské Lazné. Vzorky
jsem sbiral po prazskych normalnich i zvlastnich Skol4ch a analyzoval
doma ve své , laboratoti®, tj.ve sklepé panelaku, protoZe na pracovisti
jsem mél tuto ,,zbyteCnou* praci zakazanou. Dostalo se mi tehdy také
prvého Zivotniho pouceni od fidice tramvaje, ktery, kdyZz se dozvedél,
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Ze v téch bednéach vezu moce od Skoldktll z Prahy 9, mé i s bednama
vyhodil z tramvaje tka: ,,kdo je blbej, musi bejt pilnej*.

V dalsich letech jsem jiz ziskal podporu pracovnikli Ministerstva
soc. péte CSR a za pomoci fadovych sester z tstavii socidlni péce se mi
podafilo zorganizovat screeningovou akci na vysetfeni aminokyselin
v modi u viech mentélng retardovanych déti a adolescentt v CSR (9 000).
Vysetiovali jsme aminokyseliny v moci. VySetieni jsme délali chroma-
tografickym screeningem podle Scrivera (Montréal) a pozdgji podle Ef-
ronové (Boston). Bakteridln€ inhibicni test podle Guthrieho, se kterym
jsemmeél dobré zkuSenosti, nebyl v nasi biochemické laboratoii od samého
pocatku piijat. Chromatograficky screening byl totiz vicetcelovy - tj.
poznalo se vice nemoci najednou a nejenom fenylketonurie (PKU).
Screening byl pozdéji rozsiten i na déti ze zvlastnich skol, kojeneckych
astavi, détskych domovil, slepeckych tstavi a tstavi pro pohybove po-
Skozené déti, psychiatrické 1écebny aj. (>100 000). Celkem bylo naleze-
no napt. 260 nepoznanych fenylketonurikd. S timto ,.hroznym® vysled-
kem jsem Sel za ¢eskym ministrem zdravotnictvi se zZadosti o zavedeni
povinného screeningu na fenylketonurii u vSech novorozencti. Nebyl jsem
hned vyslySen, protoZe ve stejnou dobu Doc. MUDr. Blehova spolecné
s Ing. Zidlickym feili vyzkumny tikol na téma fenylketonurie (PKU)
a vySetfovali mentalné retardované déti z Oparanské détské psychiatrické
lécebny; cekalo se proto stdle i na jejich vysledky a zavery. Navstivil jsem
mezitim novorozenecka oddéleni prazskych nemocnic (s vyjimkou Fa
kultni nemocnice Vinohrady) a novorozenecka oddéleni okresnich ne-
mocnic prazského kraje; vysvétlil princip a vyhody screeningu, uspésné
vyfeSenou situaci v zdpadnich zemich. Tak bylo zahdjeno v r. 1967 v Praze
a stiednich Cechach nepovinné vySetfovani novorozencii 5. den
po narozeni 3MM, pred propusténim ditéte z porodnice. Néklady byly
financovany az do uzakonéni z vyzkumného tikolu MZ CR.

Prislo ale Prazské jaro a po jeho netispésném skonceni se doreSeni
celopopula¢niho screeningu (jiZ praticky pfipraveného) stile odsouva-
lo. O nasich vysledcich jsem referoval uz na prvnim zasedani Evropské
skupiny dédi¢nych metabolickych poruch v Heidelbergu 1968, béhem
svého studijniho pobytu na détské klinice u Prof. Bickela. Po navratu
z Heidelbergu ptibylo detekovanych pacientt, laboratof se vybavila slo-
venskymi automatickymi analyzatory aminokyselin, které jsme si upra-
vili z opotiebovanych analyzatorti aminokyselin na krmné smési, vyrad
beénych v Zavodech SNP (Ziar n. Hronom). Pfispénim Prof. Bickela,
ktery naSe aktivity vysoce ocenil, jsme sice ziskali nabidku nového ana-
lyzitoru z fondu Svétové Zdravotnické Organizace (Zeneva)
pro rozvojové zemé; ale protoze jsme se tehdy nepovazovali
za ,yozvojovou zemi“, tento dar byl ministerstvem zdvofile odmitnut.
Budovéni metabolické laboratote v§ak dostalo zelenou.

Za ochotné pomoci slovenskych inZenyri a technikl a pozdéji i dal-
Sich nadSenci z Ceské Mikrotechny se ,,Metabolicka laboratof
na Karlaku brzy stala monopolnim pracovistém na aminokyseliny
v CSR. Byly diagnostikovany viechny v té dobé znimé poruchy meta-
bolismu aminokyselin (cystinurie, tyrosinoza, leucinoza, hyperlyzine-
mie, karnosinemie, prolinurie aj). Dominovala v§ak problematika fenyl-
ketonurie, protoZe jeji vyskyt v rdmci Prahy a prazského kraje Cinil mezi
novorozenci 1:6 600. Na zakladé téchto prvych vysledka ze slovanské
novorozenecké populace se hlavni pediatr CR Prof. MUDr. Hougtek spo-

STALO SE...

Iu s MUDr. Chyskou (krajsky pediatr) zasadili o to, aby novorozenecky
screening byl legalizovan a od 1.1.1975 se na izemi CR vy3etfuje povin-
né fenylketonurie (byli jsme prvou zemi z vychodoevropskych statt!).
ProtoZe jsme b&hem vySetfovani mentdlng poskozenych déti v CSR
nachazeli i déti poskozené vysokou hladinou fenylalaninu z krve matky
béhem tehotentvi, zahdjili jsme ve stejnou dobu (po nekonecnych dis-
kusich s Prof. Bickelem) i fakultativni program vyhledavani t€hotnych
Zen na fenylalanin z kapky krve odebrané pii prvé navstéve téhotenské
poradny, abychom zabranili poSkozeni plodu u tzv. maternalni fenylke-
tonurie (prvni stit na sveéte!).
Povinné screenigové vySeteni na PKU se provadélo ve 3 centrech,
jak ostatné stoji ve vyhlaice MZ CR a provadécim nafizeni:
v Fakultni nemocnice Praha 10 Vinohrady - pro vét§inu Cech
s vyjimkou Prahy a prazského kraje
Vyzkumny tstav pediatricky Brno - pro Moravu
Centralni klin. biochem. laboratore Fakultni nemocnice II na Kar-
lové namésti - Metabolicka laborator - pro vétSinu prazskych ne-
mocnic, se kterymi jsme uZ v minulosti spolupracovali. Vzhledem
k chromatografickému screeningu se na naSem pracovisti mohly
vySetfovat i ostatni dédi¢né metabolické poruchy.
V1. 1985 byla Metabolicka laborator ustavena jako samostatné Cen-
trum dédi¢nych metabolickych poruch pro kraj Prahu, které se stalo
referen¢nim centrem pro celou CR. Vzhledem ke svému piistrojovému
vybaveni a po ustaveni sdruZeni ,,INTERMETAB* fungovalo i jako
referencni centrum pro vSechny zemé vychodni Evropy. V dalSich le-
tech byl v rdmci Katedry détského I€katstvi a profylizace détskych kli-
nik zalozen Metabolicky box na IV. détské klinice Fakulty vSeobecné-
ho Iékat'stvi Praha 2, Ke Karlovu 2 a rozsifena Laboratof pro vySetfovani
metabolickych poruch, aby se screeningem zachycené déti mohly dife-
rencovat, monitorovat a 1écit.
Protoze tehdy nebyly starosti s pojiStovnami, pacienti ze Slovenska
s diagnozou fenylketonurie byli pfijimani k diferencidlni diagnostice typu
hyperfenylalaninemie a pacienti s jinymi suspektnimi diagnozami
k verifikaci. Preventivni screening se na Slovensku provadél jen u dét
z incestu a pri vySetfovani nékterych isolat nebo rizikovych skupin. Také
prosetiovani pozd¢ diagnostikovanych pripadit PKU (pred zavedenim
screeningu na Slovensku) se k nam odesilalo na potvrzeni diagnozy. Dost
jsme se vénovali vysetfovani rodinnych piislusnikd nalezenych probandi
ze slovenskych tistavil soc. péce, abychom umoznili pfedmanzelskou pre-
venci uréenim heterozygoti snoubenctim z fad rodinnych prislusniki.
Vysetfovani maternalnich fenylketonurii (8-10 000 vzroki krve roc-
né) probiha uspésné dosud, i kdyzZ dnes uZ tento program vlastné nema
takové opodstatnéni. VétSina matek v koncepnim véku uz byla vyset-
fena povinnym novorozeneckym screeningem. Zistavaji nepozniny
jenom ty mirnéjsi formy fenylketonurie, které se pii novorozeneckém
screenigu nezachyti. LéCbE a prevenci maternalnich fenylketonurii
se vénujeme za podpory ostatnich spolupracovniki dodnes, aniz by
vzpominky na nuceny odchod z “Karlaku*“(1991), ktery se mezitim stal
renomovanym a mezindrodné uzniavanym svétovym centrem preven-
ce, diagnostiky a 1écby dédicnych metabolickych poruch, branily nase-
mu pracovnimu nadSeni.“Omnia ferit tempus*.
Prof. MUDr. Josef Hydnek, DrSc.

v
v

Uz je to davno, co k nam prisel Mikulas

Rada bych na strankdch Metabolika ptipomnéla posledni lotiskou
akci klubu PKU a jinych DMP a podékovala za ni vSem, ktefi
se podileli na jeji organizaci. Mam na mysli samoziejmé kazdoroc-
ni mikulasskou besidku. Navzdory ocekavani se nadmiru vydarila.
Stastna volba pani Simackové p#i vybéru divadla s détskym predsta-

venim byla zakladem dspéchu. Predstaveni bylo tchvatné. Mladi
herci, studenti DAMU, hrdli s obrovskym nadseni a predstaveni mélo
takovy spdd, Ze se bavily nejen déti, ale i dospéli. A ti, ktefi nechtéli
sledovat osudy Misi Kuli¢ky se svymi ratolestmi, stravili pfijemnou
hodinku v divadelni kavarné.
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Po predstaveni pfiSel za détmi na jevisté MikulaS s Certem
a andélem a podaroval je dobrotami. S t€émi menSimi musela jit
na jevis$té maminka nebo tatinek a odbylo se to velice rychle, proto-
Ze Mikulas byl Stédry a nadéloval i bez basnicek, ale ti starsi Sly
odvazné a jest¢ Mikulasi pripomnély, Ze bez prace nejsou kolace
a zazpivaly nebo zarecitovaly. Nekterym détem se nadélovani zalibilo
natolik, Ze cht€ly jit dvakrat a jinym zase pripadalo nadmiru podivné,
pro¢ za nimi pfisel Cert jenom v ponozkach. Popravdé, bylo tizasné
sledovat radost viech déti, kterd se vice ¢i méné prenesla postupné
i na jejich rodice a po celou dobu tam byla skvéla atmosféra.

Je jasné, Ze vSechno nebylo tak bezchybné, jak se to ted zda.
Vloudilo se ndm tam pér organizacnich Sumi, ale doufam, Ze k nam
byli vSichni shovivavi a Ze ndm je odpustili. Nezbyva mi, nez jesté
jednou podékovat. Podékovat pani Simackové a Terezce Paterové
z UDMP, studenttm DAMU, pani Eliskové z Pidivadla a nasi po-
kladni Markét€ Samkové. Zv14stni podékovéni bych chtéla vénovat
panu ing. Smitkovi a firm¢é Milupa za to, Ze je nasim vérnym spon-
zorem a pomocnikem. Jen jeho zdsluhou mély déti-dietari
na prilepSenou i dietni dobroty, které na nasem trhu nenajdete. Na-

[
!

konec bych rada podékovala Vam vSem, ktefi jste piisli. Nebyt totiz
Vas, nemélo by nase snazeni smysl.
Za klub PKU a jinych DMP Kldra Foglarovd

Mikulds, anjel a rozziarené detské ocké su pravidelnou pred-
zvestou najkrajsich sviatkov roka - Vianoc. Mikulds s anjelom
ani tento rok nevynechali stretnutie PKU rodin nasho centra, ktoré
sme toho roku mali v priestoroch Vysokej Skoly leteckej
v KoSiciach. UZ druhy rok im svojim vystipenim pomdhali vy-
tvarat krasnu viano¢nui atmosféru ich priatelia - Studenti Gymna-

Ve dnech od 28.11. do 1.12.2002 poradala Détska klinika Vino-
hrady edukacni kurz pro divky s PKU ve véku od 13 do 15 let.
Celkem se ho zticastnilo 8 divek.

Cilem kurzu bylo obnoveni a prohloubeni teoretickych a prak-
tickych znalosti dcastnic v problematice PKU, jejich vedeni
k samostatnosti a sebejistoté pii propoctu a vlastni pripravé diety
a motivovani divek k dlouhodobému aktivnimu dodrZovani diety
na zakladg vlastniho rozhodnuti.

Program kurzu

Ctvrtek 28.11. 2002 misto skoleni: Détskd klinika, Vinohrad-
skd 159, Praha 10

14,00 - 16,00 Prijezd a ubytovani

16,00 - 18,00 Seznameni s programem

18,00 - 18,30 Vecere

zia sv. Tomésa Akvinského v KosSiciach. Viano¢né koledy v ich
prevedeni prildkali aj mladych vojakov, ktori sa postupne prida-
vali k naSmu tradi¢nému osadenstvu - defom s PKU, ich starSim
kamaratom a surodencom, rodi¢om, starym rodi¢om, sestrickam
a lekdrkam. Po ,,dusevnej potrave* sme si pochutili na pohosteni,
ktoré nam pripravili budice diétne sestricky zo strednej zdravot-
nej Skoly. Ako kazdorocne, aj teraz spestrenim boli vyborné ko-
l4a¢iky od nasSich mamiciek a babiciek a diétne potraviny od firiem
Thais, Milupa a SHS. Deti aj ich rodi¢ia mali moZnost vyskudSat
aj nové bielkovinové suplementy - ovocné a karamelové Sejky
od Milupy.

Mikulasske stretnutie vdaka nadSeniu organizatorov a skvelej
atmosfére, ktord vytvorili vSetci zucastneni, bolo krdsnou bod-
kou za rokom 2002. Zaroven vSak bolo aj stretnutim ndsho PKU
zdruZenia. Spominali sme a hodnotili odchddzajuci rok. Prijem-
nym zistenim bola informdcia, Ze vdaka aktivnemu pristupu cle-
nov sa v ramci akcie ,,jedno % dane* podarilo zdruZzeniu
v KoSiciach ziskat okolo 20 000 SK. Rodili sa navrhy a ,kuli
plany* do nového roku.

Zelam ¢lenom kogického zdruZenia ako aj vietkym Citatelom
Metabolika, aby rok 2003 bol Stastny a vydareny, aby sa navrhy
a napady ako prispiet k zlepSeniu kvality Zivota naSich deti len
tak hrnuli a hlavne - Gspesne realizovali. ~ MUDr. J. Saligovd

Edukacni kurz pro divky s PKU

19,00 - 21,00 Spolecné peceni nizkobilkovinného chleba

Pdtek 29.11.2003 misto Skoleni: Détskd klinika, Vinohradskd

159, Praha 10

8,30-9,00 Seznameni s novym lécebnym pripravkem PKU

shake za pritomnosti zastupce firmy Milupa

9,00 - 10,00 VyzZiva obecné a vyZiva pri fenylketonurii, vy-

znam diety, vyhledavani déti s fenylketonurii pomoci screenin-

gu a navstéva laboratore, fenylketonurie v dospélosti, fenylke-

tonurie a téhotenstvi, pro¢ a jak se dédi fenylketonurie, jak se 1é¢i

fenylketonurie v zahranici

10,30 - 12,00 Zacatek praktického vycviku s dietni sestrou

12,00 - 13,00 Obeéd

13,00 - 16,00 Sestavovani a propocitavani vlastnich
jidelnickt

METABOLIK



2R

3

1

biezen/marec 2003

16,00 - 18,00 Bfi$ni tanec

18,00 - 18,30 Vecere

19,00 - 21,00 Organizacni piiprava vareni na dalsi den

Sobota 30.11. 2002 misto Skoleni: Stredni zdravotnickd skola,

ul. 5. kvétna 51, Praha 4

7,30-8,00 Snidané

8,30 - 14,00 Vareni dietnich chodu jidla pod dohledem dietni
sestry a spolecny obéd

14,00 - 16,00 Navstéva Narodniho muzea

16,00 - 18,00 Spolecné posezeni v restauraci McDonald ‘s

18,00 - 20,00 Navstéva kina

20,30 Navrat na kliniku a spole¢nd vecete

Nedeéle 1.12. 2002 misto skoleni: Détskd klinika, Vinohradskd 159,
Praha 10

8,30 Snidané

9,00 - 10,30 Zhodnoceni kurzu a pfedani vysvédceni
11,00 - 13,00 Odjezd déti domt

Hodnoceni kurzu

Ukazalo se, Ze divky jsou jiz v tomto véku plné schopné rozvijet
nejen své teoretické znalosti, ale i ziskané informace kvalitné uplat-
nit v praxi. Pracovaly s velkym zdjmem a nasazenim a to se projevilo
i ve vysledcich jejich prace. Sestaveni a propocteni jidelnicku
(jak na obsah fenylalaninu, tak i energie) se pro né rychle stalo sro-
zumitelnym a pfestalo byt problémem. Divky pracovaly hbité
a samostatné. V praktické zkouSce vareni dietnich pokrm obstaly
rovnéz velmi dobre. Uvarily nejen chutny obéd pro sebe, ale pohostily
dietni stravou i své Skolitelky. Edukacni kurz mél dobry ohlas
a vyplynul z néj zdjem déti o pokracovaci kurz. Proto jsme
se rozhodly pokracovaci kurz pfipravit. Termin bude upresnén.

]

v

Ohlas kurzu i jeho dopad na ndhled déti na jejich metabolickou
poruchu i na postoj k pozadovanym stravovacim omezenim byl
ziejmy. Ziskané zkuSenosti potvrdily nasS predpoklad, Ze vCasné
zahdjeni reedukace tohoto typu v dobé dospivani mize u fady je-
dinct ovlivnit jejich spolupraci na 1écbé i budouci postoj k 1écbé
v dospélosti. Planujeme proto pokracovani téchto aktivit a jejich
roz§ifeni 1 na zdjemce z fad chlapci. Chtély bychom podé&kovat
zastupci z firmy Milupa panu Ing. Janu Smitkovi za finan¢ni pod-
poru, kterou poskytla jeho firma na zabezpeceni kulturniho pro-
gramu, ktery byl soucésti tohoto kurzu. VSem zicastnénym se velmi
libil. MUDr. Ludmila Hejcmanovd, Jana Komdrkovd

Praxe diety pri fenylketonurii - rozsirovani nabidky konzultacnich mist

Informace z edukacniho kurzu pro dietni sestry z Cech a Moravy

V mésici fijnu loniského roku od 16.10. do 18.10. probéhl edu-
kaéni kurz v Brné - IDVPZ, zaméfeny na vySkoleni dalSich diet-
nich sester v problematice fenylketonurie. Kurzu se zdcastnilo
7 dietnich sester z riznych regionli nasi republiky, nejvétsi byla
ti¢ast sester z Moravy. Ucastnice byly sezndmeny jak s teoretickou,
tak i praktickou strdnkou zaji$téni 1é¢ebného reZimu pfi diet€¢ PKU.

Cil kurzu

Cilem kurzu bylo navézat spolupréci s regiondlnimi dietnimi
sestrami, které by se v pfipadé potieby podilely na zajisténi péce
o déti, dospivajici a dospélé s PKU vcetné péce o t€hotné. Jejich
pusobeni by zahrnovalo poradenstvi v terénu a péci
o hospitalizované v nemocnicnich a lazenskych zatizenich.

V soucasné dobé je jesté stile obecné mala informovanost o PKU.
Uvédomujeme si potiebu vytvorit sit vySkolenych regiondlnich pra-
covniku, ktefi budou schopni zajistovat poradenstvi v otazkdch PKU
diety. Vyskolenim vétSiho poctu dietnich poradcti bude mozné pri-
bliZit tuto sluzbu bydlisti klient a jejich rodin. Cetnost kontaktii
s dietni sestrou se tak bude moci vyznamné zvysit a pfizplsobit
se vice individudlnim potfebam 1é¢enych déti i dospélych. Uvitali
bychom, kdyby v tymu vyskolenych regiondlnich pracovnikil pra-
covali také rodice déti s PKU nebo dospéli klienti.

Hodnoceni kurzu

Zucastnéné dietni sestry projevily velky zdjem o predkladané

poznatky a zkuSenosti i ochotu k budouci spolupraci. Na z4vér na-
Seho sdéleni bychom chtély podékovat pani Adriané Koudelkové,
vedouci katedry dietnich sester IDVPZ za uskute¢néni kurzu
a za jeji profesiondlni a vlidny pfistup k celé akci. Dékujeme také
firmé Milupa (zejména panu ing. Janu Smitkovi) za finan¢ni pod-
poru, kterou ndm poskytl.

Kontakt: Klinika déti a dorostu, Vinohradska 159, 100 81 Praha 10,
tel. ¢.: +420 267 162 562, e-mail: hejcmanova@fnkv.cz, e-mail:
xKomarkoval @seznam.cz

MUDr. Ludmila Hejcmanovd, Jana Komdrkovd
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Vyrocna clenska schodza Narodného zdruZenia pre PKU - Slovensko

Nebolo nés vela, ale ani malo. Ako poznamenal jeden zo ,,skal- = Y
nych* oteckov: ,,Na kazdej akcii niekto novy pribudne a niekto T
z tych, ktorych uZ poznam, nepride.“ Casu na diskutovanie nebolo
vela. Program zacal prehliadkou Oravského hradu. Putavy vyklad
sprievodkyne zaujal tak deti, ako aj dospelych. Okrem klasicke;j
atraktivnosti samotného starého hradu pozornost putali aj historic-
ké kroje a prirodovedné muizeum so zvieratami a vtdkmi. V nepo-
slednom rade nadherny vyhlad do oravskej krajiny. Po absolvova-
ni stoviek schodov obcerstvenie chlebi¢kami a ¢ajom naozaj chu-
tilo.

Hned po veceri prisiel Mikulas s velkym vrecom balickov. A nase
ratolesti recitovali a spievali, len aby si zasluzili darcek v ligotavom
balicku. No a kym deti rozbalovali, ochutnévali a Santili, my sme
sa venovali diskusii o tom, ¢o a ako v nasej praci vylepsit a ktorym
smerom ju zamerat. Materidly zo schodze dostali vSetci ¢lenovia
zdruZenia poStou. Nedelné rano zacalo licenim sa s tymi, ktori S nadhladom malého filozofa sledovala Santenie starSich deti a ne-
odchddzali. Pred obedom sme stihli eSte kratku prechddzku  Unavne upratovala po nich vSetko, ¢o porozhadzovali.

po Dolnom Kubine, hlavne jeho $portovom centre: kryty zimny Ako sme sa dozvedeli neskor, Enriko so Saskou obehli cely hotel (aj
Stadion, dva letné, tenisové kurty, plavdren a lyZiarsky vlek. z vonku!), len aby uvideli sane a soby, ktoré Mikul43a priviezli. Takto

Za uZito¢ne a prijemne straveny vikend patri podakovanie maji-  uZito¢ne vyuZili ¢as, na ktory si MikulaSa ,,poZicali* ostatni hostia hotela.
telovi hotela U zelenej lipy, bez pomoci ktorého by sme si urcite Skoda, 7e kvoli ochoreniu nemohla prist p. MUDr. Halové

nemohli dovolit pobyt v tak drahom zariadeni. Pripravu dietnej  a ani p. Ing. Smitka, ktory bol odcestovany. Ale otazky, ktoré sme
stravy zvladol tamojsi personal na vyborni. Skoda, Ze nds nebolo  mali pripravené, budi na nich ¢akat do najblizsieho stretnutia.
viac. Najmlad$im ucastnikom bola 4-ro¢na Klaudika Szantdova. Ing. Anna Gabarikovd

A4

PRIPRAVUJEME

Tradiéni tabor v Rugené

I v letosnim roce organizuje Cestovni kancelafr Ing. Miroslava Cena poukazu: 3 398,- K¢ (plati pro déti s dietou i normélni stravou)
Topinky letni tdbor s moZnosti Gcasti déti s fenylketonurii. Program tiabora: celotdborova hra, fotbal, volejbal, koupani,
V terminu od 24.7. do 6.8.2003 bude pro ucastniky tanec, spol. hry, vylety do okoli, disko, tiboraky apod.
s fenylketonurii zabezpecen individudlni dietni reZim. Cena zahrnuje: stravu 5x denné, pitny rezim, cestovné z Prahy
Tabor se vzhledem k dobrym zkuSenostem z pfedchozich let  a zpét, ubytovani, laZzkoviny, vychovny a zdravotni personél, po-
kona v této lokalité letos jiZ popaté. jisténi zéruky proti dpadku CK u Genarali PojiStovny, a.s., DPH
Misto kondni: rekreacni stiedisko Rizend (Jizni Cechy - okres Uzavérka prihlasek: do 15.6.2003
Pisek). Tabor se nachdzi mezi mésty Sedlec Prcice a Milevsko na Prihlasky déti s PKU dietou vcetné jejich zdravych sourozencl

brehu rybnika Pafezity. V objektu tabora je hiisté na volejbal a  ¢i kamaradu posilejte na adresu: Cestovni kancelar Ing. Miroslav
fotbal. V okoli je moZnost dostate¢ného prostoru pro hry v piirodé,  Topinka, Bélohorskd 128, 169 00 Praha 6.
koupani a sportovni vyuZiti.

Ubytovani: chatky po 4 - 6 osobach, pro starsi déti je moznost Bliz8i informace:
bydlet ve stanech s podsadou. Celkova kapacita je asi 200 lazek. Renata Topinkova: pondéli - patek: 8,00 - 10,00 hod., tel.: +420
K dispozici jsou sprchy, tepld voda, splachovaci WC. 602 403 470, tel./fax: +420 233 358 310, e-mail: tabory @tabory.cz,
Vék ucastnikii: od 7 do 17 let http://www.tabory.cz

Letni tabor pro déti s PKU dietou se blizi

Vyzva pro rodice a priznivce

Mili rodice a pfiznivci letnich tabori, Jiz n€kolik let se o pripravu diety pro skupinu déti s PKU stara

obracime se na Vas s vyzvou, tykajici se pomoci pfi varfeni pro  tym stéle stejnych pracovnikd. Nastal ¢as nahradit je novymi lidmi,
déti s PKU na letoSnim tdbore v Ruzené. V pribéhu uplynulych  nejlépe z fad rodica. Priprava diety na tabore vyZzaduje sice vétsi
13 let se kazdoro¢ni letni tdbory staly samoziejmosti, na kterou se ~ pracovni nasazeni a odpovédnost, ale na druhé strané dava moZnost
déti velmi t&3i. To, Ze by se tdbor nekonal, by znamenalo jist& zkla-  naudit se néco nového a ziskat nékteré praktické znalosti. Ugast déti
méni pro fadu z nich. Umisténi déti se specidlni dietou do letniho s fenylketonurii na tébote letos i v dalSich letech je zévisld na tom,
tabora muze ale fungovat jen tehdy, kdyZ se najdou spolehlivi  zda se letos podafi vytvorit dvouclenny tym, ktery zabezpeci piipra-
a obétavi lidé, ktefi budou ochotni pomoci. vu jejich diety v tdborové kuchyni. Kazdy ochotny zdjemce o tuto
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praci bude pfislusné proskolen a zpocatku bude spolupracovat
s nékym, kdo je v téchto vécech dostatecné zkuseny.

Vyzva se netyka pouze tohoto roku, ale i let dalSich, protoze
stale dortstaji déti, pro nézZ pobyt na tdbofe znamena vyznamnou
zivotni zkuSenost. Tradice letnich tdbort, kam rodi¢e mohou bez
starosti poslat své déti s PKU, by méla pokracovat i v dalSich le-
tech. Pfipadni zdjemci se mohou hlésit na niZe uvedenych adre-
sach. Plat pracovnikovi hradi provozovatel tabora, ubytovani a stra-
va je zdarma. Je mozné vzit s sebou dité starsi 5 let.

Kontakt: Klinika déti a dorostu, Vinohradskd 159, 100 81 Praha 10,
tel. ¢.: +420 267 162 562, e-mail: xKomarkoval @seznam.cz,
e-mail: hejcmanova@fnkv.cz

MUDr. Ludmila Hejcmanovd, Jana Komdrkovd

Pozvani za sluncem

NONDUM OMNIUM DIERUM SOL OCCIDIT (Slunce vSech dnii jesté nezapadlo).

VéaZeni a mili ¢lenové Klubu PKU, jejich prételé a pfiznivci,
mili ¢tenati Metaboliku!

Cestovni kanceldt ELEKTRA TOURS nabizi pro nase ¢leny Klu-
bu PKU, jejich prétele a piiznivce, ale 1 jiné Ctenafe naseho Casopisu
Metabolik zajimavy pobytovy zdjezd za sluncem na fecky poloostrov
Chalkidiki do letoviska Stavros za velmi piihodnych podminek.

Ubytovdni: 2, 3 a 4 luzkova studia v penzionech maji vybaveny
kuchyrisky kout s lednici a vafi¢em, vlastni socialni zafizeni a bal-
kon nebo terasu se zahradnim nabytkem.

Termin: od 24. kvétna 2003 do 6. ¢ervna 2003

Cena pro dospélou osobu po slevé: 9.990,- K¢

Cena pro dité (do 12 let) po slevé: 6.990,- K&

Jedna se o kombinovany zdjezd - cesta do letoviska Stavros
z Prahy se zastavkou v Brné€ a Bratislavé je uskute¢néna autobu-
sem s prestavkami na obCerstveni a jednou prestavkou, pfi niz bude
podavéan obéd; zpatecni cesta je letecky z Kavaly do Prahy.

LS ZETIS porddd 10ti denni letni ozdravny pobyt pro déti
a dospélé s nizkobilkovinnou dietou

Termin konani: 18.6.2003 - 30.6.2003

Misto konani: Itélie - Kaldbrie - Santa Maria del Cedro

Ubytovani: kompletné zafizené apartmany s kuchyni pro kaz-
dodenni stravovani

Doprava: autobusem s klimatizaci, obCerstveni zajisténo (v K<)

Stravovani: vlastni

Program pobytu: individudlni dle zvaZeni tGcastnikd pobytu,
sportovni vyZiti, vylety do okoli

Livius (Urb. XXXIX,26,9)

Cena zahrnuje: autobusovou dopravu z Prahy do Stavrosu, le-
teckou dopravu se spolecnosti Travel Servis (Kavala-Praha), letist-
ni a bezpe€nostni taxy, transfér, viza, ubytovani ve studiu, sluzby
delegéta, pojisténi 1éCebnych vyloh, pojisténi CK proti insolvenci
a polopenzi s tim, Ze pro déti s fenylketonurii bude pfipravovan i
obéd a jejich stravovani bude zajisténo pod dohledem dietni sest-
ry, ktera bude dohliZet i na jejich celkovy dietni reZim po celou
dobu pobytu.

Cena nezahrnuje: pripojisténi, které ¢ini pro dospélou osobu
290,- a pro dité 145,-K¢

Cestovni kancelaf poskytne zdarma ubytovéani pro déti do
12 let, vstup na ,,Recky vecer, vstup na diskotéku + prvni drink
po celou dobu pobytu, vylet na Stagiru (rodiSt€ Aristotela), prond-
jem tenisovych kurtl a sportovnich potieb.

Toto pozvani plati samozfejmé i pro nase pratele ze Slovenska,
za stejnych podminek. Pro né by bylo nastupni misto v Bratislave,
ale ndvrat letecky do Prahy. Platba musi byt uskute¢néna pouze
v Ceskych korunach.

Prihlasit se mizete pisemné s uvedenim jména a pfijmeni, data
narozeni, rodného ¢isla, ¢isla cestovniho dokladu (u déti uvést Cis-
lo cestovniho dokladu, ve kterém je zapsdno a pribuzensky po-
mer) a zda je ucastnik lenem Klubu PKU. U PKU ucastniki pro-
sime pro potiebu dietni sestry uvést mnozstvi dietniho preparatu a
obsah fenylalaninu v pfirozené stravé za den, aby si mohla pfipra-
vit pro vas prislusné vypocty k jidelnickim.

Adresa pro prihlasky: M. Cervend, Vinohradska 87, 120 00
Praha 2, tel. +420 606 372 277

Blizsi informace budou zaldny jednotlivym tcastnikiim pisem-
né po obdrZeni pisemné prihlasky a jeji akceptaci CK.

Klub PKU a ostatnich dédicnych metabolickych poruch

Letni ozdravny pobyt v Itdlu

Cena pobytu: 8.600,- K¢ (zahrnuje: 10x ubytovani, autobuso-
vou dopravu, kompletni zdravotni pojisténi, 1x vylet, delegat)

Informace:

Pani Solové +420 284 828 006, pani Harantova +420 603 434
329, email: harantova@volny.cz

Pobyt je nutno objednat vcetné thrady zalohy 50% poukazu nej-
pozdéji do 15. 4. 2003

Prihlasky je moZno vyzvednout, zaslat a objednat na adrese: LS
ZETIS, Hrdlofezské 30, Praha 9, 190 01
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CO NAS PALI

Porovnanie systému dotdcii kR potravinam a d'alsich kompenzacii

v Cechdch a na Slovensku

V poslednom minulorocnom ¢isle Metabolika bol uverejneny list p. Foglarovej smerovany na ministerstvo ohladne dotacii k nizkobielkovinovym
potravinam. Na Slovensku reagovalo na tento list niekolko ¢itatelov. Objavila sa aj poZiadavka, aby dot4cie v SR boli také ako v CR. Poziadavka
opravnend, ale najskor bolo treba zistit, v ktorej republike je to lepsie a v com. Dnes Vam prindSame stru¢né porovnanie:

CESKA REPUBLIKA

V CR je dité - fenylketonurik povazovéano podle piilohy &. 1, odst. 9,
vyhlasky 284/1995 Sb. za dlouhodobé té€Zce zdravotné postiZzené,
které vyZaduje mimorddnou péci. Samotny fakt, Ze je dit€ zafazeno
do této kategorie neposkytuje rodi¢um ditéte ani ditéti samotnému
zadné vyhody. Znéni vyhlasky 284/1995 Sb. ma vsak rozhodujici
vliv pro priznani nejriznéjsich prispévki a socidlnich davek statni
socidlni podpory. Na zdklad¢ této vyhlasky je pfizndvan napf. pii-
spévek pfi péci o osobu blizkou nebo prodlouzena doba vyplaty ro-
dic¢ovského prispévku az do 7 let veéku ditéte. Fakt, Ze je dit€ odkaza-
no na dietni stravu, opraviiuje jeho rodice zadat o tzv. ptispévek na
dietu podle zdkona o socidlni potiebnosti, ktery Cini cca 500,-K¢.
Dale 1ze zadat o soc. pfiplatek ve zvySené formé atd. Jinymi slovy,
tim, Ze je ¢lenem rodiny (okruhu spole¢né posuzovanych osob) dité
dlouhodobé tézce zdravotné postizené, se zvysuje (formou riznych
koeficientll) hranice Zivotniho minima a tim tedy i moZnost dosih-
nout na davky stdtni socidlni podpory obecné. VSechny tyto davky
jsou vsak nenarokové a zdlezi pouze na statnich urednicich, zda je v
tom kterém ptipadé pfiznaji.

Jedinou automatickou tlevou rodinnych rozpoctl jsou dotova-
né potraviny. Tuto dotaci poskytuje Ministerstvo zemédé€lstvi na
vybrané druhy potravin. Nutno dodat, Ze sortiment je zna¢né ome-
zen (viz prehled dotovanych potravin) a Ze ani dotace v nékterych
pfipadech nesrovnavd ceny dietnich potravin s cenami v b&Znych
obchodech. Jak to tedy konkrétné funguje. Na zakladé 1ékaiského
potvrzeni vydaného odbornymi lékari z center PKU (Détska klini-
ka FN Kralovské Vinohrady, UDMP Praha 2, UDMP Brno) a ode-
vzdaného ve vybranych prodejnach v CR (vydajova mista) obdrZi
jeho rodic¢ tzv. dotacni karticku, ktera ho opraviiuje nakupovat dietni
potraviny za sniZzené ceny. Dotace pro rok 2003 ¢ini 2 S00K¢. Na-

kupujici uhradi ¢ast skutecné ceny hotoveé a vétsi ¢ast je mu ode-
psdna z dotacni karty jako z Gctu. Nakupovat se slevou lze tedy
jen do vyCerpani zastatku na dota¢ni karté.

Od roku 2004 by mél zacit platit jiny systém kompenzaci na-
kladl spojenych s dietni stravou lidi, odk4dzanych na nizkobilko-
vinnou dietu. V soucasné dobé Vas bohuzel nejsem schopna infor-
movat o konkrétni podobé této zmény, nicméné doufam, Ze se nam
v nejblizsi dobé podafi ve spolupréci se SdruZenim na pomoc chro-
nicky nemocnym détem konec¢né prolomit ml¢eni Ministerstva
préce a socialnich véci a Ze Vam prostednictvim Metaboliku pri-
nesu nové a konkrétni informace.

Prehled dotovanych potravin

Nazev Dotacni cena Dotace
Chléb Cerstvy - svétly 650 g 31,50 -40,-K¢
Chléb Cerstvy - tmavy 650 g 31,50 -40,-K¢
Pecivo 4x40 g (tvar bulky) 13,10 -15,-K¢
Maltodextrin 500 g 25,90 -40,-K¢
Apromix - pecivova smés 1000 g 30,50 -45,-K¢
Reva - vajecna nahrazka 100 g 11,- -15,-K¢
Téstoviny PKU - kolinka 250 g 11,- -10,-K¢
Testoviny PKU - musle 250 g 11,- -10,-K¢
Testoviny PKU - vietena 250 g 11,- -10,-K¢
Testoviny PKU - fleky 250 g 11,- -10,-K¢
Testoviny PKU - vlasové nudle 250 g 11,- -10,-K¢
Téstoviny PKU - hvézdice 250 g 11,- -10,-K¢
Linecké pecivo 180 g 23,90 -10,-K¢
Milupa Ip-flakes lupinky 375 g 110,30 -70,-K¢
Milupa Ip-drink 400 g (na 5 1 napoje) 231,- -150,-K¢

SLOVENSKA REPUBLIKA

V SR je systém prispevkov Statu velmi podobny. Deti do 18 ro-
kov veku dostéavaji podla zakona preukaz ZTP (zdravotne tazko
postihnuty). Priamou davkou je prispevok na diétne stravovanie.
V roku 2003 je to 983,- Sk mesacne. Tato davka je ale zavisla od
prijmu domdcnosti, ktory nesmie prekrocit vysku stanovenu
v zdkone a ta sa pocita podla Staitom stanovenej vysKy Zivotného
minima pre ¢lenov domacnosti.

Na vypocet v sticasnosti st stanovené tieto sumy Zivotného mi-
nima:

@ na nezaopatrené dieta od 1 350 do 1 770,- Sk (podla veku)
@ na dospelého 3 000,- Sk
@ na partnera dospelej osoby: 2 100,- Sk

Zakladnd suma rodinnych pridavkov je 270,- Sk, k tomu st
priplatky od 210 do 620,- Sk podla prijmu rodiny a veku diefata.

Okrem prispevku na diétne stravovanie je mozné od Statu zis-
kat:

@ rodicovsky prispevok poberat do 6 rokov veku dietata

@ tzv. prijem za opatrovanie - podla poctu opatrovanych a druhu
postihnutia

@ dalsie socidlne davky v zévislosti od pripadného dalSieho po-
stihnutia diefata

@ na dieta s PKU ako ZTP odpo¢itat z daitového zdkladu dvojnd-
sobok sumy zdkonom urcenej ako odpocet na dieta

K dotdciam pri ndkupe zdkladnych potravin nam napisala
p. Fedoronkova z DIPONDTu Bardejov:

Stat poskytuje doticiu k cendm potravin nizkobielkovinovych
a bezlepkovych - v roku 2002 to bolo 3,5 mil. Sk.

DodrZziavanie podmienok vyroby a distribuicie tychto dotovanych
potravin sleduje a kontroluje Ministerstvo hospodarstva SR. N&-
kup potravin nie je limitovany ani mnoZstvom ani financne,
na nakup diétnych potravin za dotované ceny je potrebné len po-
tvrdenie lekdra o PKU.

Ceny a sortiment potravin je uvedeny v nasledujicej tabulke.

Kazdy Ccitatel si iste porovna systém doticii a kompenzacii zo
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vyska predajna
Potravina hmotnost dotacie cena pre PKU

Aprocel nitovky,

pismenka a Spagety 250 g 20,50 Sk 24,50 Sk
Aprocel §iroké rezance,

kolienka, fliacky, tarhona,

musle a Spiralky 500 g 44.- Sk 32,60 Sk
Apromix muika 500 g 45,- Sk 26,30 Sk
Oblatky 100 g 28,- Sk 37,60 Sk

svojho hladiska. Sortiment v SR je este uzsi ako v CR. Odhliadnuc
od samotnych cien, pri prepocte kurzom 1,35 Sk za 1,- K&, znacne
zjednodusene mdézeme povedat, Ze ak dieta spotrebuje viac ako 3,3 kg
cestovin mesacne, zacina byt systém v SR vyhodnejsi. Pre mensSie

ZIVOTNI PRIBEH

Nase Terezka

deti je zase vyhodou v CR, Ze si mdzu kipit za dotované ceny
Ip-drink, Ip-flakes a tieZ pecivo. V Ziadnej republike to vSak nie je
tak, Ze by sme s tym mohli byt spokojni. Systém kompenzacii nie je
jednotny ani v krajinich EU. V Spanielsku je to napr. 50,- EUR me-
saéne. Vo Svajéiarsku st §tatom plne hradené vietky potraviny
az do veku 11 rokov, v frsku do 15 rokov (idaje sd z konca roku
2002).

Netrpezlivo budeme ocakdvat odozvu od Vés vsetkych. Vase listy
a ohlasy nam velmi pomdZu pri jednaniach o zlepSeni terajSieho stavu.

Piste na adresy:

V CR: Klara Foglarova, Pernerova 403/36, 186 00 Praha 8 -
Karlin

V SR: Nérodné zdruzenie pre PKU, Zochova 1117/97, 026 01
Dolny Kubin

Kldra Foglarovd, Ing. Dana Harantovd, Ing. Anna Gabarikovd

VR

Nas pribéh se trochu lisi od ostatnich, kteii maji dité s fenylketonurii.
Taky mame dit¢ s PKU. Je to hol¢icka Terezka a v kvétnu ji budou
Ctyfi roky. Odlisnost piibéhu je v tom, Ze se ndm nenarodila, ale my si
ji vybrali. Terezka je totiZ adoptovana.

Kdyz jsme prisli do kojeneckého ustavu, okamzit€ nim padla do oka.
Byli jsme ihned rozhodnuti, Ze je to takové dité, po kterém jsme vzdy
touzili. A taky mi byla hodné podobna. Bylo ndm sdéleno, Ze miizeme
Terezku adoptovat, ale je tu jedno ,,velké ale* poprvé v zivoté. Kdyz
pani doktorka z kojeneckého ustavu vidéla nase nechdpavé pohledy,
trochu nés do problému zasvétila, ale Ze ndm vic o v§em fekne pani
doktorka Pijackova v Brné. Shodou okolnosti od nasi prvni navstévy
v kojeneckém dstavu méla jet Terezka za pét dnt na kontrolu do Brna.
Tech pét noci jsem skoro nespala a o vSem neustale premyslela. Pre-
devsim o tom, jakou na sebe bereme zodpovédnost za Zivot ditéte
s touto nemoci. Osud ji ze zacatku Zivota zrovna moc nepfal. Ocitla
se v kojeneckém ustavu a jeSté k tomu ta nemoc. Uvédomili jsme si,
Ze kazdy ma prece pravo prozit svij Zivot co nejlépe.

Po navstéveé v Brné, kdy ndim MUDr. Pijackova vysvétlila vse ko-
lem nemoci a ujistila nas, Ze pokud budeme dietu dodrZovat, Terezka
bude mit vyvoj zcela normalni, jsme nevahali uz ani chvilku. Béhem
necelého mésice byla Terezka u nds doma.

Zacétky byly velmi tézké. Terezka totiz patii mezi déti, které ne-
jsou dobrymi jedliky, i kdyZ v soucasnosti je to mnohem lepsi. Odmi-
tala preparaty a s jidlem taky nic moc. Vlivem pobytu v kojeneckém
dstavu a odmitani stravy byla trochu opozdéna. Po prichodu k ndm
domt jsem se snazila dietu dodrZovat na 100%. A prvni vysledky
hladin byly v pofadku. I kdyZ Terka v jidle stagnovala a Casto zvrace-
la, byla to aspori jedna radostnd zprava. Na druhé kontrole v Brné
byly vysledky hladin opét v poradku, ale presto jsme se dohodli s pani
doktorkou Pijackovou na hospitalizaci. Pro mne misto neméli a tak
jsem se slzami v o€ich odjizdéla dom, protoZe jsem véd€la, Ze zrov-
na ted nas Terezka moc potiebuje a zvyka si na nas. Vzdyt méla tepr-
ve devét mésicti. Byly to snad nejtézsi okamziky v naSem Zivoté. Na-
konec jsem ubytovani v Brné sehnala a kazdy den za Terezkou chodi-

la. Po navratu domu se Terka v jidle zlepsila. Dodnes nevim, jak se to
doktoriim a sestfickam povedlo, ale vysledny efekt tady byl.
V nemocnici jsme pak byli jesté nékolikrat kvili odmitani stravy
apreparatu, ale vzZdy uZ spolu. Tam jsme se také seznamili s Ric¢kovymi
a pravé narozenou Eliskou. Ta mé ted dva a ptl roku a jsou s Terezkou
kamaradky.

Nakonec jsme vSe dohnali. Terezka odpovidd svému véku a je to
mald slecna. Je na nds moc zdvisla a to nejen kvili nemoci,
ale i po citové strance.

Velmi Casto se mi stavd, Ze slySim tuto vétu: ,,Mate krasnou dceru
a hlavné, 7e je zdrava. A jak je vam podobnd, jako by vam z oka
vypadla.” Chce se mi hrozn€ smat, ale taky mi to lichoti.

Fenylketonurie se pro nés stala béZnym pojmem a soucasti Zivota.
Mame vSak pred sebou dva tézké ukoly. Vysvétlit Terezce proC je
dieta pro ni tak dulezitd a taky to, Ze je adoptovana.

Zavérem jen tolik, Ze kdyZ jsme se dozvédeli o Ter¢iné nemoci, nebyl
to pro nés takovy Sok, jako pro vés ostatni. V okamziku, kdy jsme se pro nasi
malou rozhodovali, méli jsme jiz o PKU néjaké informace. Bylo to pouze
nase rozhodnuti, kterého nelitujeme a jsme $tastni, Ze mame nasi malou
deerku Terku. A jsme hrdi, Ze patfi nam. Motlochovi z Ostravy

Ukoly pro Terezku a jeji rodinu - pohled psychologa

Kdyz jsem si poprvé precetla prispévek pani Motlochové, vybavilo
se mi v ndzvu uvedené shrnuti ,,Ukoly*. Spousta z ns si ve svém Zivo-
t& pred sebe klade urcita predsevzeti alias tikoly. U nékoho se vazi

k jisté udalosti, mezniku ¢i datu, u jiného se jedna o tkoly prakticky
celozivotni. Dva zminéné tikoly v ¢lanku pani Motlochové (dieta a adop-
ce) spadaji do té druhé skupiny, a pravé proto jsou tak dilezité.

METABOLIK



2R

3

1

biezen/marec 2003

Tercina maminka pise o tom, jak je vyznamné zminéné skutec-
nosti ditéti vysvétlit. Musim rozhodné souhlasit, av§ak dovolim si
k tomu néco pridat. VSichni vime, jak je dulezité ditéti umét urci-
tou véc spravné podat, citlivé sdélit, zvolit takovou formu,
aby se predkladany fakt stal pro dité ptijatelnym.

Samozrejmé najdeme mnoho podobnych véci z bézného Zivota, kte-
rych se to tykd - napr: miiZe byt tézké Zdrlicimu ditéti vysvétlit, pro¢
mladsi sourozenec dostal jinou hracku neZ ono; vysvétlovdni nds lec-
kdy cekd, kdyZ chceme obhdjit treba iiroveni riiznych poZadavkii
ve vztahu k riiznym lidem (ku prikladu proc se spokojim s tim, kdy?Z si
kamarddka vzpomene na mé narozeniny a telefonicky mi popreje, avsak
od rodiny ocekdvdm zcela jinou formu pristupu k této uddlosti).

Ve vztahu k fenylketonurii se jedna o permanentni vysvétlova-
ni. Nestaci jednou néco fict. Musime se pfipravit na to, Ze toto
vysvétleni se bude nasemu ditéti v riznych obménach fikat opa-
kované, protoze kazdé dité - a to je pfirozené - ma tendenci zkou-
Set, jak je ta nami sdélena pravda platna, nakolik na ni stoji

jiné véci, jak moc ji 1ze porusovat nebo obchazet. Druha véc je,
Ze toto vysvétlovani bychom se méli snazit provadét tak, abychom
svou pedanterii nebyli jen otravnymi rodici a dosp€lymi. Je obtiz-
né zvladnout oboji dohromady, ale neni to nemozné. Da se vysveét-
lovat a Ipét na urcitych zasadach s laskou a na druhé strané 1ze byt
nedtslednym puntickdrem. ProtoZe nikdo nejsme natolik vybaven
idedlnimi schopnostmi, abychom v sobé pfirozené spojovali
v zZadouci mife to i to, musime se my dospéli obrnit odhodlanosti
k permanentnimu uceni se a praci na sob€. Jestlize pred ditétem
stoji tikol umét svou odlisnost s jejimi prip. omezenimi prijimat,
pred ndmi je timto tkolem uméni dité k jeho odliSnosti pfivést -
udélat ji prijatelnou soucdsti Zivota.

Myslim, Ze to pani Motlochova vyjadfila ve svém ¢lanku velice
pekné. Pokud ndm nase odhodlani vydrzi, pak mame skutecné
velkou ¢ast osudu ve svych rukou; a v tom pifipadé ztraci na dule-
Zitosti skutecnost, s jakymi ,,startovnimi podminkami jsme jako
rodice zacinali. PhDr. Ivona Sporcrovd

Vazeni &tenafi, pfipravujeme pro vis novou rubriku PORTRET. V ni bychom radi uvefejnili Zivotni ispéchy nékoho z vas, vasich
blizkych ¢i zndmych, ktefi jsou urcitym zptisobem vyjimeéni ¢i zvlastni. At ve sportu, ve studiu ¢i jinak. NapiSte nam o ¢loveku,
ktery dokaze dosahnout stejné dobrych vysledkl v Zivoté a ,,poprat™ se stejné¢ dobfe s Zivotnimi uspéchy a strastmi, i pres veskeré

problémy zptsobené PKU. Tésime se a dékujeme.

Predstavujeme cleny redakcni rady

Mili Ctenari,

na prvni letosni redak¢ni radé se jeji Ceska
cast shodla na nazoru, Ze by bylo dobré pred-
stavit vam postupné jednotlivé lidi, ktefi
se na tvorbé ¢asopisu METABOLIK podileji.
Skute¢né to byla pouze Ceska Cast redakcni
rady; zastupkyné Slovenské republiky to odmit-
la s odiivodnénim, Ze ji kazdy znd!

Asi ani moje jméno neni pro mnohé z vas
neznamé, ale jen néktefi si za timto jménem dokazi predstavit skutec¢-
nou tvar.

Jmenuji se Mirka Plecitd a spolecné s dcerou AlZbétou a ostatnimi
¢leny rodiny se jiz 20 let ,,pereme** s PKU. Po zaloZeni Klubu PKU
jsme se stali jeho aktivnimi ¢leny a musim fici, Ze ndm to v mnohém
pomohlo.

Kdy?Z se zrodila myslenka zaloZit rodi¢ovsky ¢asopis o problemati-
ce PKU a prip. ostatnich vzacnych metabolickych poruch, u jejihoz
zrodu stali 2 hlavni aktéfi (ing. Smitka a M. Cerven4), byla jsem po-

Zadéna spolu s nékolika dalsimi rodici o spolupréci. Po ,,rozpacitych*
zacatcich, kdy se postupné formovala budouci redakeni rada, jsem
se stala Séfredaktorkou. Nikdo z ¢lent nasi redakcni rady neni v tomto
oboru profesiondlem - vSichni pracujeme v redakéni radé
bez jakychkoli predchozich publikacnich zkuSenosti a vénujeme se této
¢innosti ve svém volném case a bez niroku na odménu. Skute¢nou
odménou jsou ndm nasi ,,spokojeni Ctenafi“. Pfizndvam, Ze ne vzdy
se nam povedlo vSe piesné podle naSich predstav a moznd i vy - tena-
Ti mate své predstavy a préani. Ale pokud ndm je nesdélite, nemtzeme
je realizovat. Proto piSte - my se budeme snaZzit vase smysluplné nazo-
ry a pozadavky akceptovat a uskutec¢iiovat.

Protoze neni mozné, aby Casopis délal jeden ¢lovék, mame praci
v redakéni radé rozdélenou. Ja jsem zodpovédna za findlni podobu
Casopisu vCetné korektur. V budoucich ¢islech se vam postupné pred-
stavi dalsi clenové redakeni rady; dovite se, kdo je zodpovédny
za jednotlivé rubriky v nasem Casopise, ziskate kontakty na jednotlivé
redaktory* a budete tak moci cilené smérovat své piispévky, navrhy
a pripominky, které jsou pro nés tak dileZité. Mirka Plecitd

Kontakt: Mirka Plecita, Ruska 87, 100 00 Praha 10; tel. +420 777 294 183; e-mail: metabolik @centrum.cz
Upozornéni: Cislo mého mobilniho telefonu uvadéné v tirazi do konce minulého roku jiz neplati

Zo zahranicnej tlace

E.S. PKU News
> prindSa v prvom tohtoro¢nom ¢isle rozsiahly ¢lanok o Zivote
a praci A. Follinga, z pera najpovolanejsieho - jeho vlastnej
dcéry
> informuje o moznosti a podmienkach pre pobyt v zariadeni pre $ko-
lenia a dovolenky, ktoré vzniklo zdsluhou Zdruzenia PKU v Spanielsku,
ako aj o letnych tdboroch pre deti v Eurépskych Statoch

> PodrobnejSie popisuje miesto konania tohtorocného E.S. PKU
Meetingu, ktoré ma byt na jesen vo Velkej Britanii, a zakladné témy

Podrobnejsie informécie pre Citatelov Metabolika prinesieme
v nasledujicom ¢isle. Pokial mate zdujem predplatit si Casopis E.S.
PKU News, ktory vychddza v angli¢tine dvakrat rocne, kontaktuj-
te sa na adresu uvedend v tirdzi. Ing. Anna Gabarikovd

Toto &islo vychazi v bfeznu r. 2003. Casopis je registrovén pod &. MK CR E 13356. Vedouci redaktor: Mirka Plecitd. Clenové redakéni rady: M. Cervend, A. Gabarikova, A. Plecita,
L. Ru¢ka, H. Sladkov4, M. Strouhalova Kontaktni adresy: v CR: Posilani prispévkii a komenti, nové predplatné: Mirka Plecit4, Ruska 87, 100 00 Praha 10, tel.: +420 777 294
183, e-mail: metabolik@centrum.cz Urgence nedodanych &isel ¢asopisu v CR: Hana Sladkova, Bukurestska 2792, 390 01 Tibor, tel.: +420 381 262 295, e-mail: ha-
na.sladkova@quick.cz; v SR: Posilani pFispévkii a komentari, nové predplatné, urgence nedodanych ¢isel ¢asopisu v SR: NZ PKU, ing. Anna Gabarikova, Alej Slobody1901/17,
026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 435 865 388, e-mail: a.gabarikova@thais.sk
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»Krupicova kasa‘ z cestovin

Prisady:

50 g rozmixovanej nizkobielkovinovej cestoviny

50 ml smotany (alebo Ip-drink)

10 g masla

1 kdvovd lyZicka oleja

250 ml vody

troSku soli, cukru, Skorice, vanilkového cukru a lyZicka kakaa

Postup: Cestovinu rozmixujeme. Vodu rozmieSame so smotanou (alebo
s Ip-drinkom) pridame lyZicku oleja, cukor, sol a privedieme do varu. Pri-
dame rozmixované cestoviny a povarime 2-3 mintity. Prikryjeme pokriev-
kou a nechdme eSte 2-3 mintty na sporaku, ale bez varenia. Nalejeme na
tanier, priddme maslo, podla chuti posypeme vanilkovym cukrom, Skori-
cou alebo kakaom (grankom). Obsah Phe je zavisly od pouZitych surovin,
t.j. druhu cestoviny a mlieka.

Recept obsahuje: 392 kcal / 1 647 kJ; 2,45 g bilkovin; 35,7 g tukd; 17,6 g sacharidt; 98 mg Phe

Burizonové gulky

Prisady:

135 g krystdlového cukru

135 g prdaskového cukru

50 ml Slahacky

125 g VISA (rastlinny tuk)

50 g bielych, nesladenych burizonov

1 polievkovd lyZica oleja

Postup: Do hrnca ddme 1 polievkovii lyzicu oleja a krystilovy cukor.
Zahrievame, kym sa cukor neroztopi (skaramelizuje). Po roztopeni prida-
vame po troske smotanu, prisypeme praskovy cukor a odstavime z ohna.
Pridame Visu a mieSame. Ked je tuk roztopeny a masa hladka, primieSa-
me burizony. Nechdme trosku vychladnut. Este teplé lyZicou odoberdme
a formujeme v dlani gulocky. Nechame stuhnif na papieri na pecenie
a potom vlozime do papierovych kosickov. Vytvorime 25 - 30 guliciek.
Phe na 1 kisok vypocitame, ak celkovy obsah Phe vydelime poc¢tom guliciek, ktoré sme vytvarovali.

Recept obsahuje: 2369 kcal /9 953 kJ; 5,3 g bilkovin; 130 g tukl; 309 g sacharidt; 220 mg Phe

Zemiakové posichy

Prisady:

300 g varenych zemiakov

100 g nizkobielkovinovej miiky

sol, rasca, majordnka, olej, cesnak podla chuti

Postup: Do prelisovanych zemiakov pridime muku a podla chuti sol,
rascu a majoranku. Ru¢ne zamiesime cesto, ktoré spracujeme do valce-
ka a rozdelime na 8 kuiskov (asi po 50 g), ktoré natenko rozvalkdme
a potom upecieme na panvici z oboch stran do zlatista. Povrch mézeme
potriet cesnakom (nemusi byt) a olejom.

Recept obsahuje: 304 kcal / 1 280 kJ; 6,6 g bilkovin; 0,9 g tukt; 69 g
sacharidf; 277 mg Phe (v zimnim obdobi 469 mg Phe)

Recepty propocitala M. Cervend

V3etky tri recepty sme dostali od pani Janky Franekovej zo Ziliny, ktord okrem nasho podakovania obdr#i bali¢ek nizkobielkovinovych potravin (Lp Ringlets) od firmy Milupa, a od
firmy Sanavi (§pagety, miku Harifen a predpecené bagety). Redakcia sa tesi na dalSie recepty od Citatelov. Poslite ich v akejkolvek podobe (aj rukou napisané) na kontaktné adresy,
ktoré ndjdete v tiraZi Casopisu. V budicom ¢isle mozno uverejnime a odmenime prave Vas recept. (-ag-)

déti. Nenechavejte si je doma ,,pod poklickou*, ale podé€lte se s ostatnimi, ne kazdému je totiZ dand schopnost improvizace se zcela netradi¢nimi surovinami, které jsou nutné pro
sestaveni naSich recepti. Stru¢né recepty a fotografie zasilejte na adresu redakce.
Budu se téSit nejenom j4, ale i nasi Ctendfi! Marcela Strouhalovd - odpovédna za rubriku receptil



