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Prud, ktory odtiekol, uz nemozno privolat nazad.

Nemozno Zivotu vrdtit ani jediny strateny den.

Tento tiryvok z Ovidiovej bdsne si pripominam vZdy, ked' sa bliZi koniec roku. Aj teraz, ked' uz nasledujiicim cislom uzavrieme treti
rocnik ndasho casopisu. A napriek vSetkym snahdm redakcnej rady, dodnes sa ndm nepodarilo ziskat aktivnejsiu spditnii vizbu od ci-
tatelov. Nemdm na mysli recepty alebo cldnky, ktoré dostaneme, ak ludi priamo oslovime. Chybajii mi otdzky citatelov. Pritom ich je
tolko, Ze pri stretnutiach mdme bez prestania o com hovorit. Niekto md problémy s tym, Ze dieta vytrvalo odmieta pripravky. Dalsi
s pochopenim toho, ¢o spdsobuje, Ze v uvarenych potravindch je mnozstvo Phe v rovnakej hmotnostnej jednotke iné ako v surovych.
Je to len tym, Ze voda zvySila objem potraviny, alebo sa cast bielkovin vyliicila do vody? A mnoZstvo dalSich a dalSich otdzok. Pritom
odozva citatelov je necelych 0,01%. Nevieme, co sa vam pdcilo, ani to, ¢o sa vam nepdcilo. Ani to, co by ste chceli vediet alebo citar
v casopise. Ani to, Ze sa vam nepodaril uverejneny recept. Ani to, Ze ste ho tispesne vyskisali. Ani sa nespytate, ¢i niekto nemd
odskisany a dobry recept na jedlo, ktoré sa vam este nikdy nepodarilo uvarit ¢i upiect. Skrdtka, chyba ndm komunikdcia. Nasi
Skoldci sa po prdzdnindch vrdtili do tried a vzali do riik perd. Diifam, Ze v nadchddzajiicich dlhSich veceroch vezmii do ruky pero aj
nasi Citatelia a napisu ndm, ¢o ich trdpi alebo z coho majii radost. Co by cheeli vediet. Alebo napisu iba tak - pdr riadkov na papier:
Pri zrode Metabolika bola myslienka, Ze vSetci tvorime jednu velkii rodinu. A viete si v rodine predstavit, Ze by stdle rozprdval iba
Jjeden? Komunikdciou sa rozvijal clovek k dnesnej podobe a je dodnes zdkladom kaZdého vztahu. Aj vztahov nasej velkej rodiny,
v ktorej cielom kaZdého jedného z nds je nielen tispesne celit fenylketoniirii, ale dokonca zvitazit nad riou.

Zamyslite sa nad tym a skiiste nasledovat priklad nasich Skoldkov - vezmite do ruky pero a piste. Neodkladajte to na zajtra - urobte
to dnes! Redakcia Metabolika sa bude snaZit, aby sa vam cas strdveny pisanim mnohondsobne vynahradil tym, Ze v riom budete citat

o tom, co vds zaujima a dostanete odpovede na svoje otdzky.

ing. Anna Gabarikovd

PRIBEH PRO ROK 2003 - nejen pro déti

Pribéh z Carovného lesa - 3. édst

Réno bylo prekrdasné. Rampouchy visici na stfese vI¢i vilky
se v zeslablém zimnim slunicku tipytily, jako by byly z kfistalu,
a prastaré stromy okolniho lesa hraly barvami jako poseté opaly.
K dokonalosti uz chybél jen kosi zpév. Jenze kosi se kdysi ddvno usnes-
1i, Ze jim bohaté staci, kdyz budou vyd€lavat na jare a v 1été a po zbytek
roku Ze budou cestovat po svété. Letos pry letéli navstivit kamarady
kanérky na né&jaké ostrovy pobliz Afriky. Hudbymilovni vici se snazili
primét néjaké jiné ptaky, aby to vzali za né. Zkouseli to s mistnim
hejnem kiivek, které naopak pracuji hlavné v zimé, protoze obchodu-
ji se smrkovymi seminky, a v 1ét€ se pak povaluji u lesniho jezirka.
Vlci jim dokonce poridili i noty na nejznaméjsi kosi hity, ale dostat
z nich kloudnou melodii se jim stejné nepodarilo. Kazdy holt zpiva,
jak mu zobék narost.

Lesomir Hvozdoslav Bortivka se probudil Cily a svéZi a mél hroznou
chut na vajicko namékko. Ostatné pii troSe Stésti by mohl dole kousek
néceho dobrého dostat, pomyslel si. Jen co si nacesal patku, narovnal
motylka a nalestil botky, vydal se s ismévem na rtech na cestu
do kuchyné. Nédladu mél vybornou, protoze se mu v hlavé zrodil plan,
jak konecné zatoci s témi zlymi skiitky zgrgly. ,,Dobré jitro, pane Bo-

ravko!* pozdravili ho sborové vlci, ktefi uz sedéli u stolu, oblecent jako

vzdy ve svych karkul¢ich Sateckach. ,,Dobré jitro, panové! Ale pro¢
tady mate proboha zatazZené zavésy a svitite si petrolejkou, kdyz venku
uz je davno bily den?* ,,To mate tak, pane Borivko, vysvétloval Ca-
pek, ,,my jsme totiz ...*“ ,My totiz hrozné radi drzime ¢ernou hodinku,"
skocil mu do feci Zoubek. Drapek mezitim piinesl Lesomirovi Salek
Caje. ,,Dekuji, Drapku. A to zatemnéni je vlastné dobry napad, panové,
alespori tak zajistime lepsi utajeni pro pldn postupu proti Zgrgliim, ktery
vam ted vylozim!*“ ,,0, tajny plan! To je vrusujici!* vydechl Zoubek.
Capek napétim vyvalil o¢i a Drapkovi se zacaly tfast tlapy. ,.Klid, pdno-
vé, jen klid! Neni tfeba se znepokojovat. Hruba sila viibec neptijde
ke slovu. Vlastné se jedna o takovou malou lest.* Lesomir se spiklenecky
podival na vlky, ktefi se ocividné uklidnili a cht€l pokracovat, kdyZ vtom
se ozvalo tiché zatukani na kuchyniské okno. ,,Co to bylo?* zbystfil
okamzit¢ Lesomir. ,,A co?*,,Ja jsem nic neslysel!*,,To se jen mrazem
smrstuji okenni tabulky, to je tady bézné!* Vlci mluvili jeden pres dru-
hého. Lesomir jim tedy zacal vysvétlovat svij plan: ,,Takze zdkladem
nasi 1écky bude ten vas bdjecny ¢aj na spani. Ucinkuje piimo skvéle
anavic jsem si v§iml, Ze chutna po lesnich jahodach, takZe ho primicha-
me do jahtidkové Stavicky, kterou pak podstr¢ime Zgrgliim. AZ ji vypiji,
usnou a my je budeme moci pohodiné zneskodnit!“ Vici uznale poky-
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vovali hlavami a usmivali se. Tenhle nenasilny zptisob feseni situace
se jim libil. Do jejich pochvalného mruceni se vSak zni¢eho nic
pfimichal jesté jiny zvuk. Prichazel zvenci a znél jako néjaké podivné
skiehotdni, skiipal a drhnul jako porouchané pendlovky. ,,Co je zas to-
hle? podivil se Lesomir a uzuz vstaval ze Zidle, aby se podival, kdo je
to rusi pfi daleZité poradg. ,,To-to jenom...” zaCal Capek a Drapek do-
kondil za néj: ,,pada snih ze stfechy! Snih je zmrzly, stfecha plechova
a takhle to zni dohromady!* ,,To jsou mi véci!“ pomyslel si Lesomir,
ale pustil to z hlavy a polozil vlkiim zdsadni otazku: ,DokaZete uvatit
dostate¢né mnozstvi lektvaru na uspani vsech zgrgli?*“,,S tim nebudou
7adné potize, uklidnili ho vlci, ,.toho ¢aje vatime spousty pro obyvatele
ze viech koutti Carovného lesa. To byste nevéfil, kolik jich dneska trpi
nespavosti!““ To Lesomira potéSilo, a protoZe se béhem porady stacili
vsichni zarover i nasnidat, vyzval vIky, aby se dali pokud mozno ihned
do prace. Ti souhlasili a odesli do sklepa, kde sviij ¢aj obvykle pripravo-
vali. Lesomir v kuchyni osamél. Pfemyslel jest€ o svém planu, hlavné
o tom, jestli nema néjaké zasadni chyby, ale zdal se mu byt v poradku.
V tom zvenci opét uslySel ten divny skiipavy zvuk. Vyskocil blesku-
rychle ze Zidle, rozhrnul zavésy a koukal, kde je ten Spion, ktery je
urcité celou dobu poslouchal. Ale vici méli podle v§eho pravdu.
Na paloucku pred domem panoval naprosty klid, nikde ani zivacka.
Jenom hejno Cervenych kiivek pravé usedalo do zasnéZenych korun
vysokych smrkd.

Uvafit uspdvaci lektvar a smichat ho s jahtidkovou $tavickou netr-
valo dlouho. Brzy byl pfipraven cely sud této smési a Lesomir na néj
s pomoci vlka pripevnil svoje lyZe a takto vzniklé sané jeste opatfil
tfemi dlouhymi provazy, do kterych se zaptahli vlci. Souhlasili,
Ze pro dobrou véc vyjimecné pobéZi po ctyfech. Lesomir se posadil
na soudek. ,,Nuze, kuptedu, panové! Jest¢ dnes bude kouzelny pra-
men osvobozen!* A vyrazili. Vlci letéli jako vitr. Krajina se smérem
k jihu svazovala, a tak jim cesta ubihala velice rychle. Byl priblizné
Cas obéda, kdyz zastavili pfed Lesomirovou chaloupkou. Lesomirovi
chvili trvalo, nez nasel Zabaka Skiehotu, ktery se ve strachu z vlki
schoval pod postel, a nez ho presvédcil, Ze Zoubka, Cdpka a Drapka
se opravdu nemusi bat. Pak vzali z kiilny provazy na spoutani zgrglu,
nasedli na sud a vlci se dali znovu do b&hu. Nettrvalo dlouho a naSe
podivuhodné trojspiezi zastavilo pobliz zazra¢né studanky. Vlci

se schovali
za sud a odpo-
¢ivali a Leso-
mir se Skieho-
tou se opatrné
plizili smérem
ke studance.
Vsude kolem
se povalovaly
spousty odpad-
ki a z podzemi
sem zaznival
zlomyslny
smich a sprosté nadavky. Nebylo pochyb o tom, Ze Zgrglové svym
podlym ¢inem ziskali od obyvatel lesa spousty jahtidkové Stavicky, kte-
rou ted nestfidmé popijeli. ,.Hej, vy Sejdifi! Vylezte ven! Chci s vami
uzaviit obchod!* zakiicel Lesomir. Viava dole trochu utichla a za chvili
se z podzemi vyhrabal jeden Spinavy skiitek. Na hlavé mél havifskou
prilbu otocenou ksiltem dozadu, pres permonickou kutnu s kapuci si
natdhl podivny barevny kus obleceni s kratkymi rukdvy. Prihlouple
se usmival. ,,Co chcete? ,,Okolnosti nas pfinutily pristoupit na vase
vydéra¢ské podminky. Tady je sud jahtidkové $tavicky. Chceme za néj
stejné mnozstvi zazrané vody!* fekl Lesomir. Zgrgla se usklibl: ,,Sval-
te to dolt a pockejte si. Mozna vam néco ddme.* A zmizel v podzemi.
Skiehota s Lesomirem se opfeli do sudu, ktery se svezl do jamy
po studance. Tam se ho chopily nedockavé pracky nékolika dalSich
zgrgli. ,,V jednom mél ten bidak pravdu,” povida Lesomir, ,ted uz
nidm zbyva jen Cekat!“ Zanedlouho fev pod povrchem utichl. ,.Jdu
na obhlidku!* prohlasil Lesomir. ,,Hlavné opatrné,” varoval ho Skieho-
ta, ,,vite, jakd je to pakdz!““ Ale to uz byl Lesomir naptl pod zemi. Plizil
se tizkou Stolou tam, kde tusil hlavni podzemni prostor. ,,Snad uz spi,*
pomyslel si. Najednou ucitil, jak mu ¢isi ruka seviela hrdlo a zvedla ho
do vysky. TakZe nespi! Ten Zgrgla vypadal n&jak divn&. Vytiesténé oci
mél podlité krvi a kupodivu se netvaril vztekle. Priblizil hlavu t€sné
k Lesomirovu obli¢eji a pomalu fekl: , Nevime co ste ndm to do ty
Stavicky dali a je ndm to jedno! Ale chcem to znova a chcem toho vic.
Jinak uz nikdy nebude zZadna kouzelna voda!* Jirka Bolina

Vysledky mezindrodni studie zabyvajici se problematikou maternalni PKU

Volny preklad ¢lanku z National PKU News 2002 (Vol. 14, ¢islo 2)

Na jare v roce 2002 probéhlo v Bethesd€ (Maryland, USA) setkani
vice nez 150 lidi z celého svéta, ktefi se sesli, aby prodiskutovali vy-
sledky mezindrodni studie zabyvajici se problematikou maternalni
PKU. Studie, ktera byla zahdjena v roce 1984, pfinesla zna¢né mnoz-
stvi idajii a vyznamné se podilela na tom, Ze jsme zacali 1épe rozu-
mét tomuto syndromu, ktery byl poprvé popsan pied 45 lety.

Strucnd historie materndlni PKU

Prvnim ¢lovékem, ktery popsal ,,materndlni PKU*, byl v roce 1957
londynsky 1ékat, ktery se zabyval biochemickym vySetfenim amino-
kyselin z moce. Popsal mentalné retardovanou Zenu s PKU, kterd méla
3 téZce retardované déti bez PKU a vyslovil domnénku, Ze pfic¢inou
poskozeni mozku vyvijejiciho se plodu by mohla byt vysoka hladina
fenylalaninu v krvi matky. O nékolik let pozdéji Dr. Charlton Mabry
a jeho kolegové z Kentucky popsali dalSich 14 mentdlné retardova-
nych déti Zen trpicich PKU. V nasledujicich letech byly podrobnéji
charakterizovany typické projevy materndlni PKU, mezi néZ patii
opozdéni rastu plodu, maly obvod hlavy a vrozené vady (nejcastéji
vrozené srdecni vady). V roce 1980 Dr. Harvey Levy a Dr. Roger
Lenke z Bostonu oznamili vysledky mezinarodni studie vénované

pripadim maternalni PKU. Tato klicova studie zabyvajici se vice
nez 500 t€hotenstvimi upoutala pozornost celosveétové 1ékarské verej-
nosti.

Kratce poté se stal vedoucim vyzkumnym pracovnikem mezina-
rodni kolaborativni studie o maternalni PKU Dr. Richard Koch
z Détské kliniky v Los Angeles. Studii financoval National Institute
of Child Health and Human Development (NICHD). Studie méla
umoznit dikladné prozkoumani ¢initelli vyznamnych pro materndlni
PKU a umoznit zavedeni vhodnych preventivnich opatieni problému
popisovanych u déti matek s PKU.

Organizace studie

Tato rozséhla studie zahrnovala tcastniky z celych Spojenych statt
a také z nékolika dalSich zemi. Jeji realizaci lze vskutku oznacit
za pozoruhodny vykon.

Zpocatku byla pro studii zaloZena Ctyfi koordinacni centra
v Bostonu, Chicagu, Texasu a Los Angeles. V roce 1985 se do studie
pripojila Kanada a v dalSich letech pak i Némecko, Rakousko
a Svycarsko. Rozsifil se tak pocet sledovanych t&hotnych Zen, u nichZ
mohla 1écba zacit jesté pred otéhotnénim (od roku 1988 bylo jisté,
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7e priblizné 80 % Zen zatazenych do studie nebylo v dobé poceti
na diet€). Tyto zemé byly vybrany proto, Ze poskytovaly nizkobilko-
vinnou dietu pro vSechny dospélé. Cilem bylo zatadit do studie
a sledovat béhem realizace studie vSechny t€hotné Zeny s PKU a hy-
perfenylalaninemii (HPA) v té€chto zemich. Do studie byly zarazeny
Zeny ve fertilnim véku, u nichZ byla zjiSténa hladina Phe v krvi vyssi
nez 4 mg/dl (240 umol/1), a mély takovou rozumovou kapacitu, Ze byly
schopné dodrzovat 1é¢ebna doporuceni.

Naébor ucastniki studie zacal v roce 1984 a skoncil v roce 1995.
Studie zahrnovala 574 t€hotenstvi u Zen s PKU a HPA a dale kontrol-
ni skupinu 100 Zen bez PKU. Do studie bylo zahrnuto 416 Zivé naro-
zenych déti. Rozséhlé sledovani déti zacalo po narozeni a pokraCova-
lo kazdy rok. Zahrnovalo lékarské vysetieni, psychologické vySetie-
ni, zhodnoceni inteligence a chovani.

Lécebny pldn

Lécba dietou s nizkym obsahem fenylalaninu byla nastavena tak,
aby zajistovala adekvétni vyZivu, byla obohacena o tyrozin a stopové
prvky. Dieta byla nabidnuta Zendm s hladinou Phe v krvi nad 10 mg/
dl (600 umol/l). Cilem bylo dosahnout hodnoty Phe 2-10 mg/dl (120
- 600 umol/l) v krvi matky. Jak studie pokracovala, ziskané materialy
ukazovaly, Ze poSkozeni déti zavisi na vySce hladiny Phe v krvi mat-
ky a cilové hladina Phe v krvi byla sniZena na 2 - 6 mg/dl (120-360
umol/l). Ukézalo se, Ze t€hotenstvi musi byt planované a Zena musi
nizkobilkovinnou dietu dodrzZovat jiz pred pocetim. Pouze 21% Zen
zatazenych do studie pokracovalo s dietou déle v dospélosti.

Vysledky studie - souhrnné vysledky

Studie jasné ukazala, Ze hlavnim faktorem, ktery ovlivnil vysledek
gravidity, je hladina Phe v priibéhu t€hotenstvi. Nejednalo se o Zadné
prekvapenti, spiSe o dalsi potvrzeni ptivodniho predpokladu, Ze vyso-
ké hladiny Phe v krvi u nelécenych matek poskozuji jejich déti. Pou-
ze 148 Zen z celkového poctu 574 bylo pred ot€hotnénim 1éceno a to:
206 Zen pred 8. tydnem t&hotenstvi, 109 mezi 9. a 26. tydnem a 4
mezi 27. a 40. tydnem. Ve skupiné Zen s mirnou formou PKU jich 57
léceno nebylo vzhledem k nizkym hladindm Phe, které byly
v piijatelném rozmezi; 9 z téchto Zen bylo po urcitou dobu v pribehu
t¢hotenstvi na diet¢ s omezenym piijmem Phe.

Ve srovnani se zavéry studie Lenkeho a Levyho z roku 1980 véno-
vané neléCenym tehotenstvim bylo zjisténo, Ze 1écba dietou v pribe-
hu téhotenstvi, i kdyZ je zahajena pozdéji, vyusti ve vyrazné lepsi
vysledky u déti. Napiiklad u Zen s klasickou formou PKU mélo 23 %
déti maly obvod hlavy, ve srovnani 73 % déti ve studii Lenkeho
a Levyho. Podil spontdnnich potratt (13 %) byl shodny s normalnimi
t€hotenstvimi. 7% déti mélo vrozenou srde¢ni vadu, ve srovnani s 12
% déti ve studii z roku 1980 (podil vrozenych srdecnich vad se snizil
pouze tehdy, pokud byla u matek zahajena nizkobilkovinna dieta pred
10. tydnem téhotenstvi). Pocet déti s mentalnim postizenim se sniZil
na 28 % oproti 92 % ve studii z roku 1980.

Lécha od zacdtku tehotenstvi

Dobrou zpravou bylo, Ze déti Zen, které byly na nizkobilkovinné
dieté pred 10. tydnem, se v psychologickych testech provadénych
ve véku 4 a 7 let neliSily od normélnich déti. Cilova hladina Phe
v krvi byla tedy maximéalné 6 mg/dl (360 umol/l) po 10. tydnu t€ho-
tenstvi a prumérna hladina Phe v pribéhu t€hotenstvi pak 6 mg/dl
(360 umol/l) nebo nizsi. Déti téchto Zen pak v IQ testech dosahova-
ly ve véku 4 a 7 let hodnot 70-124. Tyto vysledky byly srovnatelné
s détmi Zen trpicich mirnou formou HPA, u nichZ se hladiny Phe
v prubéhu téhotenstvi pohybovaly ve stejném rozmezi, bez pred-
chozi 1écby. Pouze jedno dité Zeny, kterd byla na dietni 1é¢bé pred
otéhotnénim, mélo srde¢ni vadu (0,7 %), coZ je srovnatelné
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s primérnym vyskytem 1-2 % srdecnich vad u déti z normdlnich t&-
hotenstvi. U téch Zen, kde byla dieta zahajena jesté pred otéhotnénim,
bylo dosazeno pozadované hladiny Phe dfive a podafilo se u nich
udrZet cilovou hladinu Phe i v prabéhu t€hotenstvi. Porodni hmotnost
a délka téchto déti byla srovnatelnd s normalnimi détmi a tyto déti
dosahovaly lepsich vysledkii v psychologickych testech. Pokud mély
matky hladinu Phe v intervalu 2-6 mg/dl (120-360 umol/l), vysledky
u narozenych déti byly lepsi nez v ptipad€ matek s hladinami v rozmezi
6-10 mg/dl (360-600 umol/l).

Lécba po 10. tydnu téhotenstvi

Prekvapujicim zjisténim bylo, Ze primérné 1Q déti narozenych
matkam, které nebyly na dieté mezi 10. a 20. tydnem gravidity, bylo
92 (v rozmezi 45-124). Relativné vyssiIQ miZe byt spojeno s faktem,
Ze nekteré z Zen byly na dieté pred 10. tydnem t€hotenstvi a potom
dietu porusovaly.

Vysledek téhotenstvi u Zen 1éCenych pozdéji je zatim nepredvidatel-
ny a odrazi se v Sirokém rozpéti IQ jejich déti, od mentdlné postizenych
aZz po normalni jedince. Primémé hodnoty IQ naméfené u déti
se snizovaly progresivné s rostoucim zpozdénim zahdjeni diety u matek.
Kromé mentélniho postizeni byl u velkého poctu té€chto déti také zjistén
maly obvod hlavy, opoZdény rist a riizné vrozené vyvojové vady.

Vliv genové mutace na vysledky

V ramci studie bylo zjisténo, Ze pokud mély Zeny 2 vazné formy
genovych mutaci (které znamenaly nulovou aktivitu enzymu
fenylalaninhydroxyldzy) a ukoncily dietu, mély primérné 1Q pouze
83. Zeny bez diety, s jednou vdZnou formou genové mutace a jednou
mirnou formou, dosahovaly primérmé hodnoty IQ 84 a Zeny s jednou
véaznou formou genové mutace a jednou lehkou formou dosahovaly
priimérmé hodnoty 1Q 96. Cim déle byly Zeny 1é¢eny v obdobi dospé-
losti a dospivanti, tim vyssi mély hodnoty 1Q. Rozdily v hodnotach I1Q
vlivem t¢inku genovych mutaci a Zivot bez diety nepiimo ovlivnily
vysledky u déti, ale jen tehdy, pokud nebyla zavedena dobré dietni
écba v pribéhu téhotenstvi.

Celkovy rozvoj kognitivnich (pozndvacich) funkci a chovdni

Mezindrodni kolaborativni studie zabyvajici se problematikou ma-
ternalni PKU prokazala, Ze vliv maternalni PKU na dit€ roste s kazdym
tydnem, o ktery se zpozdi metabolickd kompenzace matky. Pouze 16
% matek bylo pred ot¢hotnénim metabolicky kompenzovéno.

Déti s niz§imi hodnotami IQ mély poruchy paméti, feci a chovani
(s vyssi tendenci k projevu hyperaktivity a poruch soustfedéni). Dale
u nich byla zji$téna nizsi dspéSnost ve vSech abstraktnich predmétech
a v oblasti vizudlnich a pohybovych dovednosti ve véku 4, 7 a 10 let.
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Podle vysledka studie 1ze usuzovat, Ze problémy spojené s maternalni
PKU jsou skutecné a dlouhodobé. Obrovsky kus prace odvedla také
psycholozka Dr. Susan Waisbren, ktera tfidila ziskané informace a ktera
ovlivnila ochotu ti¢astniki studie k podstoupeni psychologickych tes-
tt (80%), coz velmi upiesnilo vysledky studie.

Shranuti

Nejdilezit€jsim vysledkem této studie bylo zjisténi, Ze dosaZeni

dobré dietni kompenzace (hladina Phe 2-6 mg/dl, 120-360 umol/l)

pred pocetim nebo v ranné fazi t€hotenstvi je kriticky dilezité. Dité

tak ziskava tu nejlepsi Sanci piijit na svét bez vrozenych vyvojovych
vad a zdravé se vyvijet.

Virginia Schuett, RD,

redaktorka a vydavatelka casopisu National PKU News

Z National PKU News 2002 (Vol. 14, ¢islo 2)

volné preloZila MUDr. Dagmar Prochdzkovd

ZASADY SPRAVNE VYZIVY PRI DPM
Cast II - Vyziva ditéte s PKU dietou od 1 do 3 rokii

P1i zabezpecCeni dietni stravy PKU od 1 roku véku ditéte je potre-
ba uplatiiovat ndasledujici zdkladni zasady, které jsou
z psychologického hlediska velmi dilezité a vyznamné. Pokud
se nam podaii je zvladnout jizZ v tomto vékovém obdobi, je mozno
se vyvarovat problémil, které by se mohly projevit v pozdéjsim veku.

1. Pii sestaveni dietniho jidelnic¢ku pripravujeme pestra jidla.
Pokud si dit€ navykne na rizné nové pokrmy, stanou se pro ného
zajimavymi. Tim se zabrani velké vybiravosti v jidle, obzvlast
pak ve star$im véku. Jednotvarnost jidel muze vést
k nevyvazenému poméru v prijmu nékterych zivin.

2. Pri servirovani jidla je dilezity jeho vzhled. Vkusné a do-
bre naservirované jidlo zaujme dit€ jiZ na prvni pohled.
3.Dité zasadné nikdy nenutime do jidla. Nasilnou formou
bychom u ného mohli vytvofit pocit nechutenstvi. Jeho stra-
vovaci a chufové zvyklosti se méni v kazdém vékovém ob-
dobi bez ohledu na to, zda ma ¢i nema urcenou dietu.
Ve vétsiné pripadu si dit€ postupem casu zvykne na jidla,

ktera mu drive nechutnala.

4. Velmi dulezité a ucelné je, aby rodina jedla spolec¢né u jed-
noho stolu. Podavana jidla u ostatnich ¢lenti rodiny, ktera
jsou u ditéte s PKU nevhodnd, zasadné nikdy neskryva-
me. Velkou chybou je, kdyZz rodice zacnou dité
s fenylketonurii litovat, a proto jedi sva jidla potaji. Dité
s PKU dietou se musi naucit pfijmout svou odliSnou stravu.
Nemélo by ho prekvapit a ldkat stravovani rodiny ¢i jeho
vrstevnikil pri ucasti na letnich tdborech, zimnich pobytech,
Skolach v prirodé€, sportovnich soustfedénich apod. Odlis-
né stravovdni u deti s PKU je samozrejmosti.

5.Ke spravnym navykam Zivotospravy patii také kultura sto-
lovani a prijemna rodinna atmosféra u stolu.

Do jidelnicku u ditéte s PKU starsiho 1 roku si mohou rodice
vybirat recepty z kucharky Varime zdravé a chutné pro fenylketo-
nuriky nebo si mohou dle vlastni tvofivosti a ndpaditosti zvolit
svij vlastni recept. Strava je podavana minimalné v péti dennich
porcich, miZe byt vSak také zarazena i II. vecere.

Zakladem stravy je lécebny pripravek. Druh a mnozstvi 1é¢eb-
ného pripravku je vZdy stanoveno a doporuceno Ié¢kafem individual-
né s ohledem k potfebam ditéte. Ten by mél byt podavan vzdy po jidle

ve tfech az péti dennich davkach a mél by byt konzumovan v piislusné
koncentraci fedéni. Velmi nevyhodné ze zdravotniho hlediska je, kdyZ
Jjsou tyto pripravky uzivdny s malym mnoZstvim tekutiny.

Do jidelni¢ku postupné zarazujeme a dité navykdme na nizko-
bilkovinné pecivo a téstoviny PKU, které by se mély stat nedilnou
soucasti jeho stravy pro zajisténi dostatecného pfijmu energie (vy-
svétleno v minulém ¢isle Metaboliku v 1. ¢asti).

Pitny rezim je rovnéz dilezity, a proto je potieba zarazovat vhodné
druhy népojt. Osvédcilo se podavat ovocny mirné slazeny Caj, fede-
nou ovocnou Stavu, ¢istou neperlivou vodu. Nevyhodné jsou presla-
zené napoje (Fanta, Sprite, Cola apod.) Po jejich konzumaci mize
dit¢ Spatné pfijimat stravu a mize inklinovat k rozvoji obezity. Napo-
jlim oznacenym light se vyhybame z diivodu neuvedeného mnozstvi
obsahu aspartamu, ktery je zdrojem aminokyseliny fenylalaninu.

Pamatujme také na priméfené zarazovani cukrovinek do jidelnicku.
Jejich vyssikonzumace muZe prispivat, jak je vySe uvedeno, k nechutenstvi
hlavnich jidel, dale k rozvoji obezity a vyssi kazivosti zuba.

Pfi podavani obéda neni dilezité, aby dit€ snédlo polévku a hlavni
jidlo. V tomto vékovém obdobi staci, pokud si dit¢ vybere jeden
druh jidla. Polévka mtZe byt doplnéna nizkobilkovinnym pecivem
a miZe tak ditéti zajistit plnohodnotnou stravu.

Priklad jidelnicku na jeden den pro déti ve véku od 1 do 3 rokit

VEk: 2 roky
Hmotnost: 12,5 kg
Piedepsana denni davka fenylalaninu: 270 mg Phe

Doporuceny denni prijem energie: 105 kcal/kg = 1312 kcal/5510 kJ
Lécebny pripravek: 65 g PKU 2 mix (=13 odmérek po 5 g), 5 g PKU 2 (=1 odmérkana 5 g)
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SNIDANE Dévka
Nizkobil. kakao

Lp-drink 20,0 g
Voda 200 ml
Granko (préasek) 5g
Cukr (dle potfeby)

Pernik nizkobil. 50g
1. davka 1é¢. pripravku

PKU 2 mix 20¢g
PKU 225¢g
Voda 150 - 180 ml
Celkem

PRESNIDAVKA Davka
Nizkobil. chléb 50g
Maslo 10 g
Rajce 50¢g
Celkem

OBED Davka
Rajskd omdcka

Voda 200 - 230 ml
Rajsky protlak 20¢g
Apromix S5¢g
Cukr 10g
Maslo 10 g
Testoviny PKU 30¢g

Phe kJ/kcal

PKU 2 mix 20g - 377/90
20,0 418/99 PKU 225¢ = 32/8
- - Voda 150 - 180 ml - -
10,5 79/19 Celkem 77,6 1546/368
6.5 481/115 SVACINA Davka Phe kJ/kcal
Nektarinka 90 ¢g 18,9 189/45
Celkem 18,9 189/45
- 376/90
i 32/8 VECERE Davka Phe kJ/kcal
- - Bramborové sisky se skorict
37,0 1386/331 Brambory varené 50g 60,5 168/40
Cuketa 30g 16,8 23/5
Phe kJ/kcal Apromix 20¢g 3,2 305/72
10,0 5407129 Cukr 10g - 168/40
3,6 325/77 Skorice 2g 2,7 30/7
23,5 53/13 Maslo 10¢g 3,6 325/77
37,1 918/219 Ananasovy kompot 50g 3,0 200/48
Phe kJ/kcal 3. davka 1é¢. ptipravku
PKU 2 mix 25¢g - 470/112
_ - Voda 160 - 180 ml - -
67,2 90/21 Celkem 89,8 1689/401
0,8 76/18 .
- 168/40 II. VECERE Davka Phe kJ/kcal
3,6 325/77 Mrkev 30¢g 12,0 57/14
6,0 478/114 Wafelbrot 30¢g 3,0 479/114
Celkem 15,0 536/128
CELKEM/DEN 2754  6264/1492

2. davka 1é¢. pripravku

PRO DETI OD 1 ROKU DO 3 LET

Pondéli  nizkobil. mléko,
nizkobil. chléb,
maslo, dZzem

1. davka PKU 2 mix + PKU 2
Utery &aj, nizkobil. chléb, brambor.
pomazanka

1. davka PKU 2 mix + PKU 2
Streda nizkobil. kakao,

nizkobil. pernik

1. ddvka PKU 2 mix + PKU 2
Ctvrtek  nizkobil. bila kéava,

nizkobil. chléb, medové maslo
1. davka PKU 2 mix + PKU 2
Patek ¢aj, chléb Protam, zelenin.
pomazanka

1. ddavka PKU 2 mix + PKU 2
Sobota nizkobil. kakao, nizkobil.
chléb, medova pomaz.

s bananem

1. ddavka PKU 2 mix + PKU 2
Nedéle nizkobil. mléko,

nizkobil. ovocny kolac

1. davka PKU 2 mix + PKU 2

strouh. jablko,
nizkobil. piskoty

broskev

nizkobil. chléb,
maslo, rajce

jablko

banan

pomeranc,
nizkobil.
piskoty

jablko

dusena mrkev s kvétiakem,
brambory

2. davka PKU 2 mix + PKU 2

bramborova polévka,
nizkobil. chléb
2. ddavka PKU 2 mix + PKU 2

rajska omacka, nizkobil.
téstoviny PKU

2. ddvka PKU 2 mix + PKU 2
vafena brokolice s maslem,
brambor. kase

2. ddvka PKU 2 mix + PKU 2
koprova omécka, brambory

2. ddvka PKU 2 mix + PKU 2

kvétdkova polévka,
nizkobil. chléb

2. ddavka PKU 2 mix + PKU 2
zeleninova omacka,

dusena ryze
2. ddavka PKU 2 mix + PKU 2

ovocny pudink

nizkobil. kokteil
S ovocem

nektarinka

nizkobil.
mléko,
Ip-flakes

nizkobil.
mléko,
mrkvovy piskot

ovocna Stava,
Vaffelbrot,
maslo

nizkobil.
pudink
s ovocem

détska ryzova kase
z nizkobil. mléka

3. davka PKU 2 mix
zeleninové rizoto

3. ddvka PKU 2 mix
kompot

3. ddavka PKU 2 mix
zeleninova polévka,
nizkobil. chléb

3. davka PKU 2 mix
téstoviny PKU

se Spendtem

3. ddavka PKU 2 mix

nizkobil. krupi¢na kase,
kompot

3. ddavka PKU 2 mix

3. ddvka PKU 2 mix

brambor. Sisky se skofici,

téstoviny PKU s brokolici

chléb
Protam,
maslo

mrkev,
Waffelbrot

ovocna
presnidavka

banan

mrkev

Waffelbrot,
maslo

METABOLIK
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PREDSTAVUJEME METABOLICKE CENTRA V CR a SR

Liecebné a diagnostické centrum pre PKU v Bratislave

Liecebné a diagnostické centrum pre PKU v Bratislave piSe svoju
histériu od roku 1972. Ale prvi tspesne lieceni fenylketonurici maji
na Slovensku dlhSiu histériu. UZ v roku 1967 p. prof. Homolka a p.
prof. Hyanek predlozili vtedajSiemu Ministerstvu zdravotnictva
CSSR Ziadost o zavedenie celoplogného povinného screeningu na
PKU. Po vzniku federicie pracovali lekdri v CSR a SSR na tejto
ulohe dalej oddelene a tspeSne. Spolu s uzdkonenim screeningu
vznikli aj prvé centrd pre lie¢bu PKU. O dlhSej historii lie¢enia PKU
piSem preto, lebo v Prahe uz v roku 1965 vznikla ,,Ordinace pro
vrozené poruchy metabolismu‘ na oddé€leni klinické biochemie na
Karlaku. O tomto centre sa pisalo v predchadzajiicom Cisle.

Prvi pacienti zo Slovenska sa preto liecili tam.Vdaka prof. Hyan-
kovi dostali sa mi do ruk ¢lanky z obdobia zaciatkov a historie.
Z jedného z nich (Kvéty 1968, autorka Eva Podlesnd) vyberam:

,, Kdy? za c¢asii mé babicky prislo na svét slabomysiné dité, byl
Jjeho osud pripisovdn zlym sudickdm. Nebo prstu boZimu. Nikdo si
nedovedl vysvétlit, pro¢ se zdravym rodiciim narodilo vadné dité.
A slabomyslny tvor, pokud preZil détskd léta, potdcel se Zivotem
Jjako prite7 rodiny a terc obecniho posméchu.

Vidéla jsem holc¢icku jménem Ivanka. Narodila se 7.11.1965. ZIé
sudicky ji také daly do vinku onemocnéni, které ji predurcovalo

ZvySend hladina fenylalaninu v krvi
(hyperfenylalaninémia) predstavuje sku-
pinu dedi¢nych metabolickych porich
(patri sem aj klasicka fenylketoniria)
s najvyssou incidenciou na Slovensku
(HPA 1:5 200, PKU 1:10 000), s naj-
lepsie prepracovanymi diagnostickymi
moZnostami. Pri v€asnej liecbe je tito
uspesnd u vicsiny pacientov a je znama
aj genetickd podstata ochorenia.

Iba vCasné diagnéza a optimdlna lieCba zarucuje postihnutym
jedincom plnohodnotny Zivot v kruhu svojej rodiny a spolo¢nosti.

Povinny celoplo$ny novorodenecky skrining bol zapocaty
na Slovensku v roku 1972. Ministerstvom zdravotnictva bolo zria-
dené jedno skriningové centrum na OKB v Trencine (neskor pres-
lo do Nitry) a jedno diagnostické a liecebné centrum na Detskej
klinike NsP akademika Dérera v Bratislave na Kramaroch.

Ako skriningovd metdda sa pouZivalo semikvantitativne stano-
venie fenylalaninu Guthrieho metddou. Takto organizovany skri-
ning mal velkd vyhodu v tom, Ze vSetci pacienti boli diagnostiko-
vani a lie¢eni na jednom pracovisku, av§ak nevyhodou bolo - aj pri
nie velkej rozlohe Slovenska, Ze rodi¢ia museli so svojimi defmi
dochédzat do Bratislavy, co znamenalo, Ze ti z najvzdialenejSich
oblasti boli s malymi detmi Casto aj dva dni na ceste. Pri pouZivani
Guthrieho testu ako skriningovej metddy bolo pomerne velké
mnozstvo recallovych (opakovanych) vySetreni, takZe priemerny
vek pacientov pri stanoveni diagndzy bol 6,3 tyzdia. Aj pri dobre
fungujicom skriningu a starostlivosti o pacientov je vzdy este ¢o
vylepSovat a tak v roku 1995 doslo k zasadnej zmene organizacie
vCasného vyhladdvania hyperfenylalaninémie a starostlivosti
o pacientov s touto dedi¢nou metabolickou poruchou. V tomto roku
doslo k zjednoteniu skriningu hyperfenylalaninémie a kongenital-
nej hypotyredzy. Metodickym pokynom Min. zdravotnictva SR
zriadilo jedno skriningové centrum na ONM v Banskej Bystrici

k Zivotu slabomysleného tvora: fenylketonurii. Jeji bratr trpél stej-
nou chorobou a svd détskd léta nepreZil. Zemrel v péti letech. Od
malicka mél casté zdchvaty podobné psotniku. Nereagoval na své
okoli. Netecné leZel, nenaucil se ani pdst konicky, nenaucil se se-
det. Z vyrazu jeho tvdre bylo zndt, Ze se jeho dusevni vyvoj zasta-
vil. Prvnich Sest mésicii svého Zivota se Ivanka projevovala stejné
Jjako jeji bratr. Zdéseni rodice hledali pomoc. Po mnoha krusnych
a marnych cestdch od lékare k lékari se nakonec Fizenim jakési
dobré sudicky dostali do nendpadného oddélent klinické bioche-
mie ve II. patie polikliniky v Praze na Karlové ndmésti. Dnes trile-
td Ivanka béhd a sméje se, rozumi otdzce a zacind mluvit. Strasny
udél jejiho Zivota zmenil zdsah lékare-specialisty. Nendpadny nd-
pis ,,Ordinace pro vrozené poruchy metabolismu* je ditkazem, Ze
za nasich casii uz medicina neni proti zIym sudickdm bezmocnad.
Ale jak uz to byvd, ten boj stdl hodné potu, bezesnych noct, vysmé-
chu, nepochopeni. A neni jesté dobojovdn. “

Takto krasne to napisala v tyzdeniku Kvéty pani Eva Podlesna
uz v roku 1968! A tento boj nie je dobojovany ani dnes.

V registri pacientov Bratislavského centra by sme nasli aj rocnik
narodenia 1965. Zaciatky fungovania st nerozlu¢ne spojené s menom
Doc. MUDr. Jaroslavy Strnovej, CSc., ktora pre Metabolik napisala:

Diagnostika a liecba hyperfenylalaninémie na Slovensku véera a dnes

a tri diagnostické a lieCebné centra:

1. Detska klinika FNsP akademika Dérera v Bratislave pre Brati-
slavu a zapadoslovensky region

2. Detska klinika Roosweltovej nemocnice v Banskej Bystrici pre
stredoslovensky region

3. Detska nemocnica v Kosiciach pre vychodoslovensky region
Po delimitécii Detskej kliniky z FNsP ak. Dérera do NsP sv.

Cyrila a Metoda v Bratislave preslo bratislavské centrum do tych-

to priestorov. Zmenila sa aj skriningova metdda zo semikvantita-

tivneho stanovenia hladiny fenylalaninu na kvantitativne stanove-
nie.

Co priniesla novd organizdcia skriningu?

- vyznamne sa skrétila doba postavenia diagndzy zo 6,3 tyzdna
na 2,3 tyzdna

- poklesol pocet recallovych vySetreni, pretoZe pri tejto skrinin-
govej metdde sa pozitivny skrining rovna diagnéze, ¢im mohli
byt pacienti ovela skor lie¢eni. Aj tu jednoznacne plati: ,,Kto
zavCasu déva - dvakrat ddva.*

- zriadenim troch diagnostickych a liecebnych centier sa navste-
va lekara stala pre rodicov s detmi ovela pohodlnejsia a dostup-
nejsia (dnes iste nie je zanedbatelnd aj financna stranka)

V roku 2002 sme ,,0slavili* 30 rokov skriningu PKU na Sloven-
sku, €o nés opraviiuje aj k zhodnoteniu nasej prace. MdZeme kon-
Statovat, Ze snaha mnohych zanietenych priniesla svoje ovocie. Je
pre nés vSetkych velkou radosfou vidiet naSich pacientov ako sa
zapdjaju do norméalneho, plnohodnotného Zivota. Mnohi nasi pa-
cienti Studuju na vysokej Skole, ba niektori uZ toto Stddium tspes-
ne ukon¢ili. Stidium na odbornych $kolach s maturitou povazuje-
me u nich skoro za samozrejmost.

Podla Metodického pokynu Min. zdravotnictva SR sa v centrach
starame aj o dospelych pacientov a uzko spolupracujeme
s gynekoldgmi a pdrodnikmi v priprave na tehotenstvo, priebeh
gravidity u naSich pacientiek, aby sa rodili deti, ktoré nie st po-
Skodené vysokou hladinou fenylalaninu.

METABOLIK
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Z uvedeného vyplyva, Ze okrem vedenia spravnej diétnej liec-
by sa v centrach venujeme aj vychove rodicov a starSich pacien-
tov, aby boli ¢o najlepSie informovani o svojej chorobe a sami sa
podielali na GspesSnej terapii.

Zaverom mi dovolte podakovat vSetkym, ktori sa Casto aj
v nelahkych podmienkach pricinili o to, Ze méZeme byt na svoju

V sucasnosti pracuje v petrzalskej ambulan-
cii 1 lekdr a 1 sestra: MUDr. Oto Urge a sestra
Mairia Halandov4, ktora plni aj funkciu diétnej
sestry. Evidujeme viac ako 250 diagnostikova-
nych fenylketonurikov z celého Slovenska.
V nasSom centre v Bratislave je z toho evidova-
nych priblizne 120 pacientov. Na pravidelné
kontroly z nich chodi asi 100. Vzhladom na to,
Ze celoZivotnd diéta je poznatkom len z poslednych rokov, starSie
ro¢niky pacientov v dospelosti prestavali v dospelosti
s dodrziavanim diéty a tym aj pravidelnymi kontrolami. Z dievcéat
sa niektoré este vratili v obdobi tehotenstva, u chlapcov je to zried-
kavé. Pritom je velmi ddlezité, aby sa vsetci dozvedeli o potrebe
pokracovania v diétnej liecbe, aj ked konecné rozhodnutie je uz

STALO SA

Co sme robili v lete...

pracu a dosiahnuté vysledky hrdi a nasim pacientom zaZelat vela
Stastnych chvil aj napriek tomu, Ze trpia tymto ochorenim.

Doc. MUDF¥. Jaroslava Strnovd, CSc.,

vediica centra pre diagnostiku a liecbu fenylketoniirie,

Klinika pre deti a dorast A. Getlika,

FNsP sv. Cyrila a Metoda, Bratislava

Ako to u nas funguje?

len na nich samych. Na pravidelné kontroly pacientov pozyvame.
Niektori chodia sami, niektori s rodicmi popripade s partnermi -
samozrejme v zavislosti od veku. Kontroly st planované tak,
aby u starSich pacientov boli asi 3-4 krat ro¢ne, u malych deti sa-
mozrejme CastejSie. VysSetrenia na koncentraciu fenylalaninu
a aminokyselin v sére robime v ambulancii zdsadne z krvi (séra),
¢im minimaluzujeme vedlajSie zdroje chyb. Popri starostlivosti
o zdravie naSich pacientov Casto musime riesit problémy spojené
s thradami liekov, ktoré vznikaju raz z novej kategorizacie liekov,
inokedy zo strany zdravotnych poistovni.

A zostava eSte mnozstvo dalSich otdzok a problémov, ktoré je
potrebné priebezne riesit. Preto som v tivode pisal o boji, ktory
eSte nie je dobojovany.

MUDr. Oto Urge

Uz 2.7. zacal detsky letny tabor - Tale. Zaciatok bol trosku rozpa-
City, pretoZe po prvy raz namiesto diétnej sestry mala jedlo pre nase
deti pripravovat jedna z mamiciek. Jednak sme na tento termin Ziad-
nu diétnu sestru nemali a jednak - v niektorych Ceskych tdboroch to
tieZ takto robia. A osvedcilo sa! Ostatné deti tym ,,na$im* ich jedlo
zavideli. Spolocne s pani doktorkou Hélovou z B. Bystrice sme je-
den z obedov aj ochutnali. Pani doktorka sa s detmi aj chvilku po-
rozpravala a urobili sme spolo¢né foto.

Pocasie nebolo prave najidealnejsie, ale napriek tomu si deti uzili
aj bazén, aj jazdenie na koni, aj vylet do Cierneho Balogu a vozenie
na vlacku.

Najlepsim vysvedcenim pre kazdy tabor je, ked deti po jeho skon-
¢eni oznamia, Ze o rok pdjdu do tdbora znovu. A o tomto tdbore to
Diufam, Ze tak ako slubili, niektoré deti ndm o tdbore aj napisu.

Bojnice patria uz medzi nase ,,klasické* letné tabory. Tohto roku
sa vSak prihlasilo podstatne menej deti, ale zato vSetky boli ,,nové",
t.j. boli v tdbore po prvykrat. To je neklamnym znakom toho,
Ze miesta taborov je potrebné menit. Jedlo defom pripravovala diét-
na sestra pani Manikova z Kosic.

V krasnom pocasi bolo najlepsie pri vode. A tak aj pri navsteve
tohto tabora sme museli ¢akat, kym sa vratia z celodenného vyletu
na kupalisko.

Sponzorov bolo tohto roku menej, ale vdaka ing. Smitkovi si deti
mohli pochutnat na nizkobielkovinovych vyrobkoch firmy Milupa.
Za vsetky zucastnené deti dakujeme.

Uvitali by sme, keby ndm deti alebo ich rodicia napisali, o sa im
najviac pacilo a naopak ¢o by bolo treba zmenit, zlepsit. Niektoré deti
patria medzi ,,skalnych* a chodia do naSich taborov kazdy rok, odkedy
ich organizujeme. Pribudli novackovia, ktori boli v tdbore prvykrat.

Zostava dufat, Ze pridu aj na buduci rok. Pre vsetky deti s PKU je
takyto pobyt velmi dolezity. Okrem jedla, kedy maju na tanieroch
nieco iné, nie je Ziadny rozdiel medzi detmi bez diéty a naSimi det-
mi. Ucia sa samostatnosti, ochutnaji int ako maminu kuchytiu, nad-

viazu nové priatelstva. Pre tych rodicov, ktori sa obavaju poslat deti
do tébora, alebo samotné deti nemaju dost odvahy, doporucujem,
aby sa spolu zucastnili niektorého rodinného pobytu. Tam sa medzi
detmi nadvézuju priatelstva, a je to vidiet - potom spolu idu aj na letny
tabor.

Mat v kuchyni na pripravu stravy namiesto diétnej sestry mamicku
bolo v tomto roku nieco nové. Ale mamicky zicastnenych deti ne-
namietali, niektoré to dokonca uvitali.

A na Taloch p. Mulov4, ak zvolavala naSich k stolu, pytala sa:
,.kde st moje deti?*.

V Bojniciach takymi istymi slovami: ,nevideli ste moje deti?”,
hladala dcastnikov pri nasej navsteve p. Manikova.

Obom im dakujeme za vSetky deti a ich mamicky, a to nielen
za pripravu jedla. Zachranovali totiz situdciu v poslednej chvili, ked
v oboch pripadoch sa stalo, Ze pdvodne planovana sestra nemohla
do tébora ist. ing. Anna Gabarikovd
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Rodinna rekredcia v Kalinciakove v rekreac¢nom stredisku

Margita - Ilona

Aj tento rok sme si zopakovali pobyt rodin v chate spolo¢nosti
NOVEX s. r. 0. na termdlnych kipaliskdch Margita a Ilona
v Kalinciakove pri Leviciach.

Zaciatok rekreécie bol 1.8.2003 a trvala do 9.8.2003, celkom sa
rekreovalo 12 rodin s detmi a mladymi ludmi s PKU. Medzi nami
sme privitali aj 2 rodiny z Moravy, ktoré mali 2 deti s PKU.
Od prvého diia ndm pocasie prialo a tak sme vicSinu Casu cez den
travili na kupalisku. V aredli sme mohli hrat tenis, minigolf, volej-
bal, jazdit na koni, hojdat sa, hrat sa v piesku (najmé nasi najmen-
§i). Medzi nami boli aj neplavci, ktori sa pocas pobytu naucili pla-
vat a ich rodi¢ia mali z toho velku radost.

Stravu pripravovala pre naSe deti a mladez diétna sestra Mgr.
Vasilikové z Kosic. Pytat sa naSich ,,fenylkov* na stravu ¢i je dob-
rd som sa ani nemusela, pretoZe deti mali vZdy prdzdne taniere.
Vecery sme travili pri opekani slaniny nad ohtiom, ktory pre deti
pripravili ujovia Milo§ a Richard. Deti sa vyborne zabavali. Ma-
micky vdaka tymto dvom panom mali relax a mohli sa venovat
svojim obltbenym receptom, ktoré sme neskdr v kuchyni aj reali-
zovali za pomoci pani Gabarikovej a diétnej sestry.

Medzi nas prisiel aj pan ing. Smitka, zdstupca firmy Milupa,
ktory pre naSe deti a mladeZ priniesol vyrobky znacky Milupa.
Detom dobroty velmi chutili. Pri rozhovore s pinom Smitkom,
ktory stravil prijemny vecer medzi nami, mali nasi rodicia zaujem
o vyrobky, ktoré niektoré deti eSte ani neochutnali, ako napriklad
Milupa Lp - flakes alebo Lp - drink. Otazky sa ststredovali najmi
na dovoz tychto vyrobkov na Slovensko.

Ked som sa pytala ucastnikov rekredcie, ¢o sa im na pobyte
najviac pécilo, kazdy povedal nieco iné, ale vSetci boli velmi spo-
kojni. Mala Jennifer povedala: ,,Potkala jsem mnoho novych ka-

maradi*. Nazory deti boli rozne. Maly Ondrej z Jihlavy bol v prvy
deti velmi smutny. Jeho problém spocival v tom, Ze naSim defom
nerozumel, ale o dva dni boli velki kamarati. Jazykové bariéra
padla. Kazdy deni strdveny na dovolenke bol velmi pekny, nielen
vdaka pocasiu, ktoré ndm prialo, ale hlavne kvdli nasim detom.
Majui novych priatelov a rodicia tiez. Rekredcia, ktord je uz za nami,
nam dodala novej energie do dalSich dni a teSime sa na buddci rok,
kedy by sme sa znovu radi stretli.

Dakujem za vSetkych téastnikov rekredcie sponzorom, najmi
p. ing. Smitkovi zo spolo¢nosti Milupa, riaditelovi spolo¢nosti No-
vex s.r.o. - p. ing. Vladimirovi Kutkovi, p. Gabarikovej, ktora na-
§im rodic¢om pripravila prijemnt dovolenku v peknom prostredi,
a diétnej sestre Mgr. Marii Vasilikovej za dobru stravu pre deti
a mladez. Mdria Horridcikovd

Letni tabor v Riuzené

Stejné jako Ctyfi predeslé roky jsme i letos zavitali do tiabora
v Rizené v jinich Cechach. V okoli jsou samé lesy a pole, v aredlu
stiediska je také docela rozlehly rybnik, ktery zv1asté v letoSnich
vedrech pfinesl velmi piijemné osvéZeni.

Tento rok jsme hrali celotdborovou hru o mimozemskych civi-
lizacich. Ufoni obsadili naSi planetu na péti mistech. Na Tibet-
skych ploSindch jsme poznavali spoustu druht rostlin a skladali
kratkeé fikanky. V Portoriku v Tichém oceanu jsme si ze dieva vy-
robili ponorky, které z naSeho oddilu vydrzely nejdéle nasi sku-
pince, ale prece jen jsme na konci cesty ,,Skrtli“ o strom a plavidlo
jsme do cile dovlekli uz znacné vratké. V Amazonii jsme skladali
zpravu z papirkd, kterou jsme si méli zapatmatovat. V Antarktidé
jsme si vyrobili ze dieva a provazl sané, jenz tentokrat zase nevy-
drzely ndm. Tésné pred cilem jsme vafili co nejorigindlnéjsi Caj
z ptirodnich zdroju (nastésti jsme ho nemuseli pit!). A na Sahate

jsme si naplnili kelimky vodou a vydali se na putovani. Kazdy
musel najit cestu z bludité, které nebylo tak slozité, jak se na prvni
pohled zdélo. Posledni etapou bylo ,hleddni chemické laborato-
re* a veCer dva védci, kterym jsme predali vysledky nasi tvrdé
préce, rozprasili protilatky v podobé ohtiostroje.

Co se tyka stravovéni, bylo to jako kazdy rok. Nékomu chutnalo
a nékomu ne. Nasla se jidla, kterd mi nechutnala, ale jako kazdoro¢né
nezklamaly buchticky s krémem. Nejvic se asi povedly palacinky a bram-
boraky.

Na letoSnim tabore byla pro nékteré déti novinkou i nova pii-
chut naSich preparatli od firmy Milupa a opét - ndzory se liSily.
Celkové byl v oblibé spiSe preparat s jahodovou piichuti, ale jen
pro zpestfeni, nikoli pro dlouhodobé uzivani.

UZ ted se mi po tdbore styskd, hlavn€ po kamarddech, protoZe za téch
5 let se z nas udélala velka parta jak déti, tak vedoucich. Romana
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»Fenylacci“

Jela jsem na détsky tdbor do RiZené vafit pro fenylketonuriky.
Vibec jsem névédéla, co mé ¢ekd. Pojem fenylketonurie jsem znala
jen z ucebnic. Teprve tam jsem si uvédomila, jak moc mize ,,0by-
Cejné™ jidlo uskodit.

Byla jsem piijemné piekvapena. Déti byly skvélé. Je dobfe, Ze
maji takovou moznost, jinak by musely celé prazdniny zistat doma.

PORTRET

Nikdy mi nedochézelo, kolik potravin vlastn€ nesmi jist. I pfesto
1ze uvarit dobra jidla. Dési mé, kdyZ si uvédomim, jaka byla situ-
ace pred nékolika desetiletimi, kdy neexistovaly Zadné pripravky
a deéti vétsinou koncily v ustavech. VEfim, Ze v budoucnosti priby-
de na trhu PKU potravin a také doufdm, Ze rodice budou brét dietu
svych déti zodpovédné. Lenka Kylarovd

VidZeni ctendri,

doposud jste se mohli na tomto misté setkdvat s Zivotnimi pribehy. S pribéhy lidi i celych rodin, kterym do Zivota vstoupila fenylketonurie.
Nékteré byly veselejsi, jiné smutnéjsi. Ale tak to psal sdm Zivot. Nyni jsme pro vds pripravili novou rubriku s ndazvem ,, PORTRET*. Jak jiZ
sdm ndzev napovidd, dozvite se mnoho o téch, kteri i pres veskeré problémy zpiisobené PKU dokdzali ve svém Zivoté dosdhnout stejné

dobrych vysledkii a ,,poprat* se s Zivotimi uspéchy a strastmi, jako mnozi jini, kteri dietou omezeni nejsou.

Hned na dvod musim
poznamenat, Ze som ni-
kdy neuvazoval o tom,
Ze sa raz pokusim napisat
prispevok do nejakého od-
borného ¢asopisu o Zivote
nasej rodiny a hlavne na-
Sich dvoch deti.

V roku 1980 sa ndm na-
rodila dcéra Lenka, ktorej
po urcitom case od naro-
denia stanovili lekari dia-
gnoézu fenylketonuriu. Bol
to pre nds dplne nezndmy
pojem. Vedeli sme len,
Ze ide o prisnu nizkobielko-
vinovu diétu no boli sme
rozhodnuti s tym bojovat.
Zaciatky boli velmi tazké!
Jednak so spravnym ur¢ovanim druhu a mnoZstva potravin a taktiez
so samotnym zaobstardvanim potravin. V dosledku ¢oho doslo aj
k niektorym chybam v diétnom stravovani. Po necelych Styroch
rokoch sa nam narodil syn Peter, ktorému stanovili td isti diagné-
zu. Ako sa hovori: ,,Vsetko zI¢ je aj na nieco dobré*. Na zaklade
predchadzajucich skusenosti s Lenkou sme sa uz vyvarovali via-
cerych chyb v stravovani. KedZe sme ziskavali stdle viac novych
informécii o tejto chorobe, ale hlavne o stravovani. A taktiez,
Ze daleko skor sme si uvedomili, Ze dodrziavanie diétného stravo-
vania je vecou celoZivotnou, ako len do urcitého veku (15-18 ro-
kov), ako sme o tom boli informovani.

Hladali sme cestu a sposob, ako pre naSe deti zabezpecit ¢o
moZno najviac z dostupnych diétnych potravin ako u nds, tak aj
po roku 1989 v zahranici. To bol jeden z dovodov, preco sme zme-
nili nas sposob Zivota, vlastne zmenili sme len zamestnanie. Vy-
menil som miesto projektanta vzduchotechniky doma, za miesto
montéra vzduchotechniky v zahranici, jednak z finan¢nych dovo-
dov, ale tieZ z dovodu informovanosti a hlavne vicsej dostupnosti
k tymto kvalitnym diétnym potravinim. ManZelka (detska sestra)
zostala v doméacnosti a venuje sa len detom a domacnosti a ziskava
pokial mozZno stdle nové informécie.

Nechcem, aby tieto riadky vyzneli ako nasa ,,velka obeta, ale len
ako fakty. Dnes Zijeme ako hociktord ina rodina. Lenka ma 23

Ludék Ruicka

rokov. Ukoncila SOU obchodné a pracuje ako predavacka. Zatial
je slobodnd, ale ma priatela, s ktorym sa stretdava uz 3 roky. Vo
volnom case sa venuje hlavne pozeraniu filmov, po¢tivaniu hudby
a pocitacu.

Peter ma 19 rokov a v mdji maturoval na SOU stavebnom- $pe-
cializacia reprodukc¢ny grafik. Peter toho volného Casu vela nemd,
lebo od svojich siedmich rokov sa venuje aktivne Tadovému hoke-
ju. VHK SK B. Bystrica presiel vSetkymi Ziackymi druZstvami,
dalej dorasteneckym a juniorskym druzstvom (spolu 10 sez6n)
a poslednu sezdénu v juniorskom veku uspeSne absolvoval
v zahranic¢i (v Rakuisku, v LINZI), kde dosiahol ako obranca bi-
lanciu 8 goélov a 7 prihravok v 30-tich zépasoch.

Teraz ho ¢aka vstup do kategérie muzov. Ci tento prechod zvlad-
ne, je otazkou nielen samotnej Sportovej stranky, ale hlavne zdra-
votného stavu, sposobu stravovania, celkovej Zivotospravy, dis-
cipliny, ale aj sebavedomia a viery vo vlastné schopnosti
a vedomosti.

Tieto veci nepiSem znova preto, aby sme sa chvalili, ale aby tieto
informacie posluzili ako povzbudenie a motivacia pre tych Tudi,
ktorych sa to priamo tyka a ktori si myslia, Ze ich Zivot v budticnosti
bude ochudobneny.

Viem, Ze to nie je vSetko také jednoduché ako to z tychto riad-
kov vyplyva, no ¢lovek ked velmi chce, tak prekona aj neprekona-
telné.

Ked si zvazime kolko sustredeni, kolko vyjazdov na zapasy
a turnaje absolvoval Peter a v§ade bolo treba zabezpecit diétnu stra-
vu, nie vzdy to bolo jednoduché - hlavne v Ziackom veku. Dnes je
to uz predsa ovela lepsie, pretoZe sa dokaze o seba postarat aj sam.
Dokonca sa zicastnil vo februdri 2002 spolu s dorastencami SK
B. B. hokejového turnaja v CANADE v MONCTONE, ktory vyh-
rali.

Samozrejme, Ze to vSetko sa dialo a deje pod stalym lekarskym
dozorom, za ¢o chceme podakovat predovsetkym v prvych rokoch
doc. Strnovej z nemocnice na Kramdroch a nasledne p. primdrovi
MUDr. Dlholuckému a hlavne MUDr. Halovej a sestricke RuZzin-
skej z Roosveltovej nemocnice v B. Bystrici.

Dodatok: Velmi by sme privitali, ak by ndm vedel niekto
z odbornikov poradit, ako postupovat pri dalSom rozvijani nasich
(teda Petrovych) fyzickych a Sportovych schopnosti, okrem samot-
ného tréningového procesu, ktory ma kvalitny.

Rodina Murridkovd z B. Bystrice
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CO NAS PALI

Stale potrebujeme pomoc

Pocas pracovnej navstevy v Zilinskom kraji si na nase Zdruze-
nie nasla chvilku ¢asu podpredsednicka Narodnej rady SR, pani
Zuzana Martindkova. S mimoriadnym pochopenim Zeny a matky
si vypocula informacie o PKU a o problémoch, ktoré nam
v sdvislosti s tymto ochorenim komplikuju Zivot.

Dostali sme moZnost podrobnejSie popisat, Co nds trapi a v com
potrebujeme pomoc. Velmi povzbudivé pre nas je, Ze pani pod-
predsednicka sa snazi pomdhat malym organizicidm, ako je aj
nase ZdruZenie. Tym, Ze nemaju vlastnych platenych zamestnan-
cov, Casto nestihaju sledovat vsetky legislativne zmeny, tykajtce
sa ich ¢lenov, a maji obmedzené moznosti na presadenie mozno
drobnosti - ale nasim defom c¢asto aj malé zmeny dokazu vyrazne
ovplyvnit kvalitu Zivota.

Z toho vsetkého, ¢o nés trapi, sme poprosili hlavne o pomoc pri:
- vycleneni Casti dotacie na nakup niektorych druhov diétnych

potravin pre PKU
- rozSirenie povinného screeningu na dalSie metabolické poruchy,

s ¢im sudvisi aj nakup novych zariadeni na analyzu, ktoré su aj

pre nas velmi potrebné

Jmenuji se Hana Sladkova a zkuSenosti
s fenylketonurii mam jiz vice nez 25-ti leté diky
mému synovi Ondrovi (viz Metabolik roc€. 1,
¢. 3). V redakéni rad€ mam dva tkoly: oslo-
vuji lékare, ktefi ndm pomahaji a informuji
nds o problémech souvisejicich
s metabolickymi poruchami. Hlavné
ale zodpoviddm za distribuci Metabolika
k vdm, naSim Ctenardm. Je srpen, Cas prazd-
nin a dovolenych. Pravé mi prfisla e-mailova poSta od nasi $éfredaktor-

P

ky. Mame novou predplatitelku - musim pfipravit letoSni ¢isla Meta-

- na moznost pravnickej
pomoci pri rieSeni problé-
mov, s ktorymi si nevieme
sami poradit
Na poslednud otdzku sme

uz aj dostali odpoved a tak

v tejto rubrike nabudice né-

jdete kontaktné adresy na 16

pravnickych poradni Zuzany

Martindkovej, ktoré vam X f ¢

v pripade potreby moZu po- :

skytnut bezplatni pomoc. Na rieSenie dotécii a rozSirenia scree-

ningu bude potrebné viac Casu, ale verim, Ze v dalSich Cislach Ca-
sopisu vas budem mdct informovat o postupe a vysledkoch.

Pani podpredsednicke NR som odovzdala niekolko ¢isiel Meta-
bolika, z ktorych sa o PKU, diéte a Zivote s iou dozvie urcite viac
ako z rozhovoru so mnou. Ing. Anna Gabarikovd
Na fotografii: Podpredsednicka NR SR a podpredsednicka SDKU pre
treti sektor a rodinu pani Zuzana Martindkovd a Saska Gabarikovd

Predstavujeme cleny redakcéni rady

bolika, sloZenku na predplatné a odnést vSe na postu. To ale neni vSech-
no. Pfes urgenci nam néktefi zatim nezaplatili leto$ni predplatné. Dame
jim jesté jednu moznost - to znamena nové upominky a vypsat sloZen-
ky. Na nové podzimni ¢islo musim zakoupit obalky a vytisknout §tit-
ky s adresami. Po vytiSténi Casopisu vSe rozdélit, pripravit a odeslat.
Veite, Ze tyto vytisky vazi peknych par kilogramt.

Proc¢ to délam? Muj syn je jiz dospély, ale opusténim ,,rodného
hnizda“ vSe nekonci. Problémil bylo, je a bude stile dost. PomuZe-
li Metabolik alespon nékolika rodindm prekonat téZkosti, se ktery-
mi jsem pred lety musela zapasit sama, md tato moje ¢innost smysl

a budu ji, pokud budu moci, délat rada.

Kontakt: rel.: +420 381 262 295, e-mail: hana.sladkova @ quick.cz, adresa: Mgr. Hana Slddkovd, BukureStskd 2792, 390 05 Tdbor

Vazeni  Ctendfi, jmenuji
se Marcela Strouhalovd a v dneSnim
C¢isle Metabolika bych se vam rada
kratce predstavila. JiZ ¢trnact let zis-
kavam stale nové a nové zkusSenosti
s dietou PKU. Pro naSi dceru
se snazim co nejvice zpfijemnit jeji
jidelnicek a velice mé bavi zkouset

nové recepty, které upravuji podle potieb diety. Neékdy je to dob-
rodruzstvi a ne vzdy se Stastnym koncem. V redak¢ni ra-
dé Casopisu Metabolik mdm na starosti rubriku RECEPTAR*.
Zde uvefejiiujeme jiz vyzkouSené a hlavné osvédCené recepty
rodica déti s PKU. Je Skoda, Ze se nové recepty k otisknuti velmi
tézko shanéji. VSechny svoje zkuSenosti s vafenim uplatiiuji také
v poslednich péti letech jako kuchatka na letnim tdbofe porada-
ném Vinohradskou klinikou.

Kontakt: tel: +402 605 957 544, e-mail: marcela.strouhalova @ seznam.cz, adresa: Marcela Strouhalovd, Havlickova 12, 466 01 Jablonec nad Nisou

/

LIS

VaZena redakcia Metabolika!

Rozhodla som sa napisat k minulej rubrike ,, Stalo sa...*“. Velmi pek-
né dakujem za ¢lanok o mladych Tudoch. Ich mysleni, pristupe k diéte.
Bolo to dojimavé. Vela zalezi na ich samotnych, na voli zif a popasovat
sa s problemami. Uz pred rokom som napisala do redakcie, Ze by bolo
dobré, aby tito ,,uz mlady Tudia® napisali svoje pribehy. Ako pracuju,

RNA

ucia sa. Ako sa popasuji so Zivotom a ako sa im dari v ich osobnom
Zivote. Ja osobne pracujem v zdravotnictve ako upratovacka. Je tam
mnoho problemov. Zdravotnictvo prechddza reorganizaciou. Chodim
vypomahat na oddeleni. Pocujem mnoho pribehov. Niektoré som dala
na papier. ZaleZi na pristupe ¢loveka, na voli pomoct.

Dakujem! vasa Milka

Toto &islo vychdzi v zati r. 2003. Casopis je registrovan pod ¢. MK CR E 13356. ISSN:1214-3057 Vychézi 4x roéné. Vydava: Klub PKU a jinych DPM a NZ PKU. Vedouci redaktor:
Mirka Plecita. Clenové redakéni rady: M. Cervend, A. Gabarikova, A. Plecita, L. Rucka, H. Sladkova, M. Strouhalova Kontaktni adresy: v CR: Posilani prispévki a komentaii,
nové predplatné: Mirka Plecitd, Ruska 87, 100 00 Praha 10, tel.: +420 777 294 183, e-mail: metabolik @centrum.cz Urgence nedod
skd 2792, 390 01 Tabor, tel.: +420 381 262 295, e-mail: hana.sladkova@quick.cz v SR: Posilani pFispévki a komentai, nové piedplatné, urgence nedodanych &isel Casopisu:
NZ PKU, ing. Anna Gabarikova, Alej Slobody1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 435 865 388, e-mail: a.gabarikova@thais.sk

Hana Sladkova, Bukurest-

y’dl Cisel ¢
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RECEPTAR

Nizkobilkovinna ¢okolada

250 g tuku (Omega)

250 g mouc. cukru

1 baleni (15 g) vanil. cukru

35 g kakaového prdsku (holandské kakao)

ochucend trest (citronovd, vanilkovd, rumovd, kokosovd apod.)

1. Rozpustime tuk (nejlépe v mikrovinné troubé, tuk nesmi byt rozpéleny), pri-
dame mouc. i vanil. cukr, kakaovy prasek, 4 kapky ochucené tresti a dobie
promichame.

2. Cokolddovou hmotu nalijeme do pfipravenych studenou vodou vyplachnu-
tych formicek nebo vylisovanych obalt od bonboniéry (Iépe se vytlacuji)
a nechdme v chladu ztuhnout.

3. Po ztuhnuti ¢okolddu z formicek vyklopime, z vylisovanych obald od bonboniéry prsty vytlacime.

100 g hotové cokolddy obsahuje: 45 mg fenylalaninu; 1,3 g bilkovin; 51 g tukt; 70 g sacharidd; 3158 kJ/752 kcal. Hotova ¢okolada vazi asi 400 g.

Nizkobilkovinna bila ¢okolada

250 g tuku (Omega)

250 g mouc. cukru

1 bal. (15 g) vanil. cukru

50 g Ip-drink (prdsku)

ochucend trest (citronovd, vanilkovd, rumovd, kokosovd apod.).

1. Rozpustime tuk (nejlépe v mikrovinné troubé, tuk nesmi byt rozpéleny), pridime
mouc. i vanil. cukr, Ip-drink (prasek), 4 kapky ochucené tresti a dobie promichame.

2. Cokoladovou hmotu nalijeme do pfipravenych studenou vodou vyplach-
nutych formicek nebo vylisovanych obali od bonboniéry (Iépe se vytlacuji)
a nechdme v chladu ztuhnout.

3. Po ztuhnuti ¢okoladu z formicek vyklopime, z vylisovanych obalt od bon
boniéry prsty vytla¢ime.

100 g hotové cokolddy obsahuje: 10,4 mg fenylalaninu; 0,5 g bilkovin; 53,5 g tuki; 61,5 g sacharid; 2959 kJ/704 kcal. Hotova
Cokolada vazi asi 480 g.

Nizkobilkovinna ¢okolada Kiupino

250 g tuku (Omega)

250 g mouc. cukru

1 baleni (15 g) vanil. cukru

35 g kakaového prdsku (holandské kakao)

ochucend trest (citronovd, vanilkovd, rumovd, kokosovd apod.)
50 g Ip-flakes.

1. Rozpustime tuk (nejlépe v mikrovinné troubé, tuk nesmi byt rozpéleny), pfidime
mouc. i vanil. cukr, kakaovy prasek, 4 kapky ochucené tresti, Ip-flakes a dobre
promichdme.

2. Cokolddovou hmotu nalijeme do pfipravenych studenou vodou vyplachnutych
formicek nebo oballi od bonboniéry (Iépe se vytlacuji) a nechame v chladu
ztuhnout.

3. Po ztuhnuti ¢okolddu z formicek vyklopime, z obalii od bonboniéry prsty vytla-
¢ime.

100 g cokolddy obsahuje: 40 mg fenylalaninu; 1,2 g bilkovin; 44 g tuka; 70 g
sacharidu; 2917 /694 kcal. Hotova cokolada vazi: 460 g.

Recepty pripravila a propocitala dietni sestra Jana Komdrkovd



