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,»Slova uleti, napsané trvd“

N

Rikd se, Ze Zivot je zména. Ze s sebou vidy prindsi néco nového a dosud nepoznaného. Teprve ze zpétného
pohledu se ale ukdze, zda tato zména pro nds byla prinosnd ¢i nikoli. Ndzor, Ze ,,Zivot je zména*, patii mezi ty typy
obecnych tvrzeni, kterd uz mnohdy nepouZivame proto, abychom jimi néco sdélili, ale jsou spise vyrazem nasi
bezmocnosti (nékdy i lhostejnosti) vyrovnat se s uréitymi uddlostmi v nasem Zivoté ¢i je néjak postihnout. Zivot je
dle tohoto postoje chdpdn jako urcity proces, ktery md sviij pocdtek a konec; a v§e mezi tim je proménlivé, nestdlé
a nejisté. Proti tomuto tvrzeni se stavi zkuSenost, Ze vZdy potiebujeme néco trvalého a jistého - to, co neustdlé
promeéné vzdoruje, co spiSe tvori rdd a kruh bezpedi naseho Zivota. Prdvé nyni, o Vdnocich, je to vice nez ziejme.

Pri zpétném pohledu na vSechna dosud vydand c¢isla Metabolika mne napadd, Ze vyddvdni tohoto cesko-
slovenského casopisu nejen pro dietdie se pomalu stdvd také takovym neménnym ,,pravidlem*. A to predevsim diky obétavym
tvarcum, redakci a zdsluhou vSech, kteri posilaji své prispévky, diky sponzorim, ale i ndm - predplatiteliim. Lze si jen priit,
aby tomu tak bylo i v ndsledujicim roce, ktery, jak pevné doufdm, nebude pro mnohé z nds znamenat ,,Zivotni zménu‘ - ztrdtu
dotact na dietetické prepardty. Snad se budou upevriovat ty jistoty, které dosud mdme: setkdvdni, diskuse, dopisovdni, ale i hezké

proZiti vanocénich svdtkii, které vam i vasim blizkym preji.

Ondrej Sldadek

PRIBEH PRO ROK 2003 - nejen pro déti

Piibéh z Carovného lesa - 4. édst

Neotesanost a hulvétstvi toho Spinavého zgrgly byly do nebe vola-
jici, avSak Lesomir Hvozdoslav Bortivka se jeho chovanim nenechal
vyvést z miry. S lehce pobavenym vyrazem, z kterého se vSak zaro-
veri dalo vy¢ist hluboké opovrzeni, vyslechl blaboleni toho hloupého
stvoreni a pak pon€kud priskrcenym hlasem poznamenal: ,,Obavam
se, Ze pokud mne nepostavite zpatky na zem, nebudu moci vase skrom-
né prani splnit.” To musel uznat i ten zabednény skiet, a tak konec¢né
sundal své nemyté vydéracské pracky z Lesomirova elegantniho saka
a krku. ,,No tak na co ¢ekas, ty skr¢ku? Chces mé snad dopdlit? Me,
velkého néacelnika zgrgli? Koukej mazat, za¢indm mit Zizen!** Tohle
uz bylo moc i na Lesomira. Takova neslusnost! Co si ten mizera vlast-
né mysli? Ze mu sem n&kdo pfisel délat poskoka? Tak to ne, to jste
se trochu prepocital, Vase Natvrdlosti! Lesomir se uz uz cht€l vzdat
zasad spravného gentlemana, vzit svoji Svihdckou hilku za $picku
a jejim ozdobnym, kulatym mosaznym drZatkem poradné pretahnout
toho namyslence pres jeho dutou palici. Byl v tom ale maly hacek.
Nécelnik byl asi dvakrat vyssi neZ Lesomir a jeho podobnost
s vypelichanym opic¢dkem se bohuzel neomezovala pouze na oblicej
a zpasob mysleni - mél ruce dlouhé a silné jako orangutan. Také proto
byl mezi zgrgly nacelnikem. Kdo si ale mysli, Ze se Lesomir jen tak
lehce vzdal a Sel Zgrglim opatiit dalsi piti, ten je na omylu. Jeden
nemusi byt zrovna lamzZelezo, aby si dokézal poradit s takovymi obe-
jdy, jako jsou Zgrglové. Staci mit trochu pod Cepici. A nés hrdina ne-
nosil nadarmo misto ¢epice cylindr! Dobrych napadi mél vzdycky
spousty. A tak si otfepal Spinu z klop saka, narovnal si motylka a zacal

néacelnika uklidiovat: ,,Ano, ano, uZ bézim Vysosti, uz letim, veleva-
Zeny pane nacelniku!““ A po nékolika poklondch opravdu zamifil ven.
Ale po par krocich se najednou zastavil, otoCil se a obzvlasté nesmé-
Iym a ostychavym hlasem se Zgrgly zeptal: ,,J4... TotiZ... Zajimalo by
mé... Umite pry naddherné ryt v zemi, vase chodby a Stoly jsou pry
skutecnd mistrovska dila, k ¢emu vam potom bude uméni prochézet
zdmi a skalami?* Rict, e v té chvili ten hloupy Zgrgla zbystiil, by
znamenalo hodné precenit jeho duSevni schopnosti. Ale zminka
o prochézeni zdmi podrézdila jeho zlod&jskou predstavivost a vzbudila
v ném velikou zvédavost. ,,Prochdzet zdmi, fikas? Pockej, pockej, to
mi budes§ muset poradné vysvétlit!“ zvolal a uz se sapal na Lesomira.
Ten byl ale mnohem obratnéjsi, uskocil, prosmekl se mezi nacelni-
kem a sténou Stoly a zatimco se Zgrgla snazil trochu zorientovat, uti-
kal hloubgji do podzemi. Potfeboval najit vhodné misto k uskutecnéni
svého planu. BéZel chodbou plnou odpadkd a tlustych, velikych, za-
prasenych pavucin a doufal, Ze najde to, co hleda drive, neZ narazi
na dal$i Zgrgly. Najednou se chodba trochu rozsifila a vzapéti
se Lesomir ocitl ve velké podzemni mistnosti. Bylo tam mnohem
vetsi vihko nez ve Stole, kterou Lesomir pfibéhl, a nejspis proto se tady
nepoflakoval ani jeden Zgrgla. Mistnost osvétloval Zelezny ko§
s horicimi odpadky a v jednom jejim rohu byla velikd hromada balva-
nd a poradnych kust skaly. Také se tu povalovalo nékolik prazdnych
sudti od jahudkové Stavicky. Ve sténach byla spousta vchodt do dalsich
Stol, chodeb a chodbicek, n€které z nich by se ovSem daly povaZovat
spiS$ za vyklenky, coz bylo zplsobeno vztahem Zgrgla k praci. Leso-
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mir si zacal mistnost prohliZet, jenZe nez prizkum dokondil, pfihnal ~ ,,Ani krok, vy bidaci! Touhle
se rozzufeny nacelnik! Lesomir byl svym ttékem asi dost unaveny,  htilkou jsem omracil vaseho
protoZe Zgrglovi ted nedélalo Zadné potiZe ho chytit. ,A mam t&, ty ~ nacelnika. Kdo se ke mné
zaprdku! A ted mi pékné vyklopis, jak je to s tim prochazenim zdi!  pfibliZi, dopadne jako on!*
Nebo t&...* Lesomir se tvifil zkrousené a zacal vysvétlovat: ,,Vzdyt,  Zgrglové couvli. Jejich na-
vzdyt to preci vite, vaSe nacelnictvo, kdo vypije ten napoj, totiz ten  Celnik byl omracen! To musi
lektvar, kterym jsme vas chtéli uspat, ten pak mize prochazet zdi ~ bytmocné kouzlo! JenZe pak
nebo skdlou. KdyZ ho vypije dost. Proto prece chcete toho ndpoje  kupodivu dostali napad: ,,Jen
vic.” ,,To jako Ze se staCi napit? Poslouchej, nevodi§ mé tak trochu  simavejtim svym paratkem!
za nos? Nezapomen, Ze jsem nacelnik! Ty mi ted to kouzlo hezky =~ My té zamacknem balva-
predvedes! Na, cvakni si!““ A Zgrgla podal Lesomirovi svoji lahvicku ~ nem.* A zacali z té velké
s jahtdkovou stavickou. Kdyz Lesomir pozdéji na tohle své dobro-  hromady kamen, ktera tam
druzstvi vzpominal, vzdycky fikal, Ze tohle byl okamzik, kdy nejvic  leZela, zvedat ty nejveétsi
pochyboval o tom, jestli se zdchrana Kouzelné studanky podaii.  kusy.JenZe neZ stacil kdoko-
Ale nakonec se z nacelnikovy lahvicky napil a povida: ,,Kouzlo jdetim  liv z nich hodit, vyvalilo
lépe, ¢im vice clovék vypije toho lektvaru.”“ A nacelnik dopil zbytek  se z uvolnéného kouzelného
svych zasob. ,,ProtoZe jsme ho vypili mélo, musime se proti sttné hod-  pramene tolik vody, Ze je
né rozbéhnout. Pak se ndm podati vstoupit do nitra skdly. JeSt€ bych vas  vznikla vIna vSechny smetla.
rad upozornil, Ze na drahé kovy a kameny kouzlo neplati, takze azbudete ~ Zapomnéli totiz, Ze ty bal-
ve skdle, davejte si pozor, at se o néco podobného nezranite! To byste ~ vany tam neleZely jen tak pro nic za nic. Lesomir jeSté v posledni
nevéril, jak ostré byvaji okraje takové zlaté zily! Jednou...“ ,,No dobte,  chvili stacil skocit do jednoho z prazdnych sudi. Proud kouzelné
dobie, hlavng uz mi predved, jak to funguje!” Zgrgla uz malem slintal ~ vody se do n&j opiel a tla¢il ho pied sebou jako délovou kouli. Naho-
nedockavosti. Lesomir se uklonil, ustoupil nékolik kroktidozadua vyrazil ~ fe u studanky uslySeli vici a Skiehota hrozivy hukot a pak uz jen
tryskem proti kamenné stén€ mistnosti. UZuZ by do ni narazil, ale ma-  zirali na ohromny gejzir tryskajici ze studanky, na jehoZ vrcholku
chl svoji htilkou, bleskurychle odhrnul stranou ¢ernou pavucinu, kterd  se vznasel Lesomir Hvozdoslav Bortivka v dievéném soudku. Byl
zakryvala jednu z nedokoncenych chodeb, probéhl dovnitf a tlustd pa-  bez svého cylindru, dokonce rozcuchany a s vitézoslavnym dsmeé-
vucina zakryla vchod jeho tkrytu jako t€zky zavés. Nacelnik nevéfil ~ vem zdravil své pratele. A vSude kolem padali do snéhu jako leklé
vlastnim oc¢im. ,,Ono to funguje! Bude ze mé boha¢ a krdl zlod€ja!”  ryby priutopeni Zgrglové. Po tom, co se tak nalokali kouzelné vody,
A ze skdly se ozvalo: ,,Jaid! Udefil jsem se do hlavy o smaragd! Aud!  uz je ani nenapadlo myslet na néjakou neplechu. Jako zmoklé slepi-
Ted jsem $l4pl na rubin! Oud! A malem jsem si vypichl oko vétvikou  ce se odpliZili do vSech koutl lesa. A nasi pratelé? ,.Jde se ke mné
stiibra! Viibec sem nechodte, nacelniku!* JenZe to uz nacelnik letél pro-  domii! Tohle se musi oslavit!“ prohlésil Zabak Skiehota, kdyz
ti skale jako splaseny buvol. Ozvala se stra$nd rdna. Zgrglanevidél dra-  se hladina studanky uklidnila a Lesomir vystoupil ze svého plavi-
hokamy, ale hvézdicky a omraceny Zuchnul na zem. Kdyz pribéhlijeho  dla. ,,Ano, ano," radovali se vlci, ,,my upeceme babovku!* ,,Zd4 se,
kumpani, které ta hrozna rana privolala z vedlejsi mistnosti, stdl Leso-  Ze jsem ztratil cylindr, posteskl si Lesomir a uhladil si dlani rozcu-
mir nad nacelnikem a hiilkou zkousel, jestli je poradné omraceny. Byl.  chané vlasy. V kouzelném lese, na jednom paloucku, stoji mala cha-
Ale ostatni zarvali: ,,Chyfte ho, vetielec!* A cht€li se Lesomira zmoc-  loupka. AZ budete mit nékdy potiZe, az nebudete moci vyfesit néja-
nit. Ten ale neztratil duchapfitomnost, pozvedl svoji htll¢icku azvolal: ~ kou zéhadu, zkuste zaklepat na jeji dvirka. Jirka Bolina

POZNALI JSME HISTORIIL, VENUJME SE SOUCASTNOSTI

Spolecna studie dokazuje, proc je nutné, aby byla dodrZovdana dieta
PKU 1 v dospélosti - Dr. Richard Koch

Rok 1967 byl ve znameni zahdjeni velice vyznamné priibéZné studie: Spolecnd studie déti s fenylketonurii (PKUCS; Collaborative Study of
Children Treated for Phenylketonuria). Pocdtecni skupina pacientii zkoumand v rdamci studie se sklddala z 211 déti z 15 klinik z celého svéta
a vyzkum trval 16 let - do roku 1983, kdy tyto déti dorostly do pubertdlniho nebo prepubertdlniho véku. Znacnd cdst odbornych pract publiko-
vanych na téma PKU vychdzi prdvé ze zkoumdni téchto deéti. Co se s nimi ale stalo po ukonceni studie? To se rozhodl 7jistit Dr. Richard Koch
7 Détské nemocnice v Los Angeles (Los Angeles Children’s Hospital), hlavni vyzkumny pracovnik, ktery se na piivodni studii podilel.

V ramci ptvodni studie, kterou nejprve financoval Odbor péce V roce 1998 se uskutecnila konference v institutu NICHD (Con-
o matku a dité (Maternal and Child Health Division of the Public  sensus Development Conference) s cilem posoudit vSechny aspekty
Health Services) a pozdéji Narodni institut zdravi déti (NICHD;  1écby PKU. Kromé tohoto tématu se Dr. Koch snazil prosadit rea-
National Institute of Child Health and Human Development), byly  lizaci sledovaci studie ucastnikt piivodni spolecné studie za icelem
v jeji druhé fazi nahodné vybrany zkoumané déti. Ve véku Sestilet ~ zhodnoceni jejich zdravotniho, nutri¢niho, psychologického
polovina z nich pokracovala v dodrZovéni diety a polovina ji pfe-  a socioekonomického stavu. Tento vyzkum néisledné financoval
rusila. Cilem této faze bylo zodpovédét na otazku, kterd v dané ~ NICHD. V kombinaci s tidaji shromazdénymi u zkoumanych sub-
dobé zajimala fadu lidi: je bezpecné, prestane-li se dieta drZet  jektd v détstvi znamenala tato studie jedinecnou Sanci zjistit G¢i-
v détském véku? (Vysledky této studie definitivné pfispély k na-  nek screeningu novorozencu, vcasné 1é¢by pomoci diety, pieruse-
stoupeni cesty univerzalni strategie ,,celozivotni diety.) KdyZbyla  ni diety a hodnoty hladin fenylalaninu v krvi v rizném véku
studie v roce 1983 ukoncena, 1é¢ba byla u vétsiny ucastnikti zasta-  u skupiny dospélych s PKU, ktefi byli sledovani od kojeneckého
vena, 1 pres snahy zajistit u nich dodrZovéni diety i nadéle. véku.
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Této sledovaci studie dospélych pacientl se Gcastnilo Ctrnact
z puvodnich patnécti klinik. Z pivodné studovanych 125 pacien-
ta, ktefi byli sledovani nejméné po dobu 10 let, jich bylo znovu
nalezeno 70, z nich pouze devét nadale dodrZovalo dietu.

Vysledky této studie byly publikovany v ¢asopise Journal of In-
herited Metabolic Diseases 2002; 25: 333-346 (Koch, R et. al.:
Phenylketonuria in Adulthood: A Collaborative Study [Fenylketo-
nurie v dospélém véku: Spolec¢na studie]).
Lékarskd zjisténi

Tato zjiSténi se zakladaji na zpravach ze strany pacientl
a vedoucich lékara pfisluSnych klinik. Dospéli, ktefi dietu pferu-
§ili, trpéli mnohem vice problémy nez ti, ktefi dietu nadale dodr-
zovali. Tyto problémy byly Castéjsi u pacienti, ktefi dietu preru-
§ili pfed dosazenim véku 6,5 let. Mezi nejvice patrné symptomy
patiil u této skupiny vysoky vyskyt ekzému (28% versus 11%
ve skupiné na dieté), hyperaktivita (14% versus zadny vyskyt
ve skupiné na diet¢), letargie a nedostatek energie (19% versus
Zadny vyskyt ve skupiné na diet€), opakované bolesti hlavy (31%
versus zZadny vyskyt ve skupin€ na dieté) a znadmky neurologic-
kych poruch (24% versus Zadny vyskyt ve skupin€ na dieté), pfi-
¢emz se jednalo zejména o zvySeny nebo sniZzeny svalovy tonus
a reflexni zmény hlubokych §lach. Rada dusevnich poruch, kon-
krétné stavy uzkosti, projevy nahlé tuzkosti, zdchvaty nasili
a deprese postihovala 41% osob, jez dietu prerusily. Pouze 2 pa-
cienti ze skupiny, kterd dietu dodrZovala, uvedli pfechodné de-
prese, které si nevyzadovaly Zadnou psychiatrickou [é¢bu. Vyso-
ké procento (54%) osob bez diety trp€lo fadou problému, jez
pacienti ve skupiné na dieté neuvadeéli.

Psychologické trendy

Dusevni vyvoj byl méfen podle Wechslerovy stupnice inteligen-
ce dospélych (Wechsler Adult Intelligence Scale-Revised (WAIS-
R). Na obr. 1 jsou uvedena bodova hodnoceni 1.Q. podle WAIS-R,
a sice podle veéku preruseni diety. Je zfejmé, Ze pacienti, ktefi die-
tu nikdy nepferusili, ziskali nejleps$i hodnoceni, a to rovnéz
v porovnani s genetickymi predpoklady (podle 1.Q. jejich rodicit).
Pri hodnoceni téchto vysledkl je nutné brat v tvahu skutecnost,
Ze dospéli, ktefi zustali na dieté, vykazovali v dob¢, kdy probihala
studie, nepriili§ optimdlni hladiny fenylalaninu v krvi (15 mg/dl

Obrdzek 1. 1.Q. u dospélych ze studie PKUCS podle WAIS-R.
Bodovd hodnoceni skupin podle véku preruseni diety
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Obrdzek 2. Souvislost mezi absolvovdnim vysokoSkolského stu-
dia a vékem preruseni diety
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nebo 926 pmol /L, pri¢emz nékolik vzorkd bylo mnohem vyssich),
a déle primérnou hladinu fenylalaninu v détstvi ve vysi 10 mg/dl.
I presto se zméfené 1.Q. ve skupiné na dieté vzdalilo od 1.Q. rodi-
¢l nejvice o 3 body. Ve skupiné bez diety bylo ale zjisténo vy-
znamné niz$i 1.Q. neZ u rodicu. Pfi porovnani hodnoceni dospé-
Iych s jejich hodnocenim ve v€ku 12 let byl u osob, které dietu
nikdy neprerusily, pozorovan vyznamny nariast 1.Q. (ve verbalni
Casti testu i co se tyce plného rozsahu testu). Statistické analyzy
ukdazaly, Ze vysledky hodnoceni dospélych byly v uzkém vztahu
s [.Q. a dosazenym vzdélanim jejich rodict, vékem v dobé zahaje-
ni diety, vékem ukonceni 1écby a s hladinami fenylalaninu v krvi
v rizném veku. To znamend, Ze vyssi [.Q. a vzdé€lani rodici, vcas-
néjsi zahdjeni 1éCby, niz8i hladiny fenylalaninu v krvi béhem léc-
by a pokracovani diety, to v§e mélo na konecné hodnoceni 1.Q.
dospélych pozitivni tcinek.

Ze 16 dospélych s klasickou PKU, ktefi se vratili na dietu,
jich 9 nadéle pfijimalo dieteticky preparit a vykazovalo nérlst
1.Q. v porovnani s détskym vékem. Naproti tomu byl u 7 pa-
cientd, ktefi dietu prerusili, zjiStén pokles I.Q. v dospélém véku
v porovnani s détstvim. Je zajimavé, Ze jedinci s klasickou PKU,
kteti aktudlné prijimali dietetické preparaty, vykazovali vyznam-
né vyssi 1.Q. v dospé€losti neZ osoby dodrzujici dietu
bez prepardtu, a to i tehdy, pokud zjisténé hladiny Phe v krvi
nebyly zdaleka optimalni.

Vzdéldni a zaméstndni

Z osob, které dietu prerusily, jich pouze 32% dokoncilo vysoko-
Skolské nebo postgradudlni vzdélani. Z osob, které dietu nikdy
neprerusili, 78 % dokoncilo vysokoSkolské nebo postgradudlni
vzdélani (viz obr. 2). Pét pacientli ve skupiné bez diety dokonce
nedokoncilo stfedni Skolu. VSichni dospéli, ktefi dietu nikdy ne-
prerusili, absolvovali alespoii ur¢itou ¢ast vysokoSkolského stu-
dia. Z osob, které dietu nikdy nepterusily, jich 44% spadalo do jedné
ze dvou nejvyssich socioekonomickych kategorii, zatimco mezi
dospélymi, ktef{ dietu pterusili, to bylo pouze 20%. Zadny
z dospélych pacienti, ktefi dietu nepterusili, nepatfil do nejnizsi
socioekonomické kategorie, zatimco v ptipadé osob, které dietu
prerusily, to bylo 18%.

Dalsi zjisteni
Pro pilotni studii provedenou pomoci zobrazovacich technik
magnetické rezonance (Magnetic Resonance Imaging; MRI) bylo

vybrdano 22 dospélych. Deset dospélych drzelo dietu
od kojeneckého véku nejméné do véku 10 let (7 z nich dietu ni-
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kdy neprerusilo) a tito dospéli aktudlné ptijimali dieteticky pre-
parét, ktery pro né byl primarnim zdrojem bilkovin. Dvandéct
dospélych dietu prerusilo do véku 10 let. Byl pouZzit bodovaci
systém MRI 1 aZ 3. Nulové hodnoceni znamenalo zcela normal-
ni vysledky, hodnoceni 3 znamenalo abnormality ve 3 oblastech
mozku. U sedmi dospélych ve skupiné na dieté bylo zjiSt€no
hodnoceni 0 nebo 1 (70%), v porovnani s pouze 6 osobami
ve skupiné bez diety (56%). Pacienti s MRI hodnocenim O nebo
1 vykazovali vyznamné niZsi koncentrace fenylalaninu v mozku
neZ pacienti s hodnocenim 2 nebo 3.

Zaver

Jak jiZ bylo dfive naznaceno v odborné literatufe a jak bylo rovnéz
v ramci této studie potvrzeno, prindsi preruseni 1écby PKU rtzné za-
vazné Skodlivé ucinky na dlouhodoby zdravotni stav osob s klasickou
PKU. Doufame, Ze nové pristupy v 1écbé PKU pomoci diety budou
s kone¢nou platnosti vést k ,,celoZivotni dieté* u vétsiho poctu dospé-
Iych pacienttl. Cldnek redigoval Prim. MUDr. Oto Urge,

Centrum pre diagnostiku a liecbu fenylketoniirie, Klinika pre

deti a dorast A. Getlika FNsP sv. Cyrila a Metoda, Bratislava

ZASADY SPRAVNE VYZIVY PRI DPM

Cast III - Vyziva ditéte s PKU dietou od 3 do 7 let

V predskolnim véku u déti s PKU je potieba, aby jejich rodice
vénovali zvlastni péci nejen piipravé dietni stravy, ale také vycho-
v€. S ndstupem do Skoly vétSinou prichédzeji starosti a problémy,
které spocivaji predevsim v adaptaci ditéte s jeho vrstevniky a pe-
dagogy. Pro nékteré déti je zpocatku sloZité si zvyknout na novy
kolektiv déti a urcity denni rezZim. Détem zacinaji povinnosti, kte-
ré se musi naucit postupné prijmout. Jejich rodice jsou jim velkou
oporou a snazi se byt nipomocni. Bez dobrého rodinného zazemi
to déti sami stéZi zvladnou.

Casto prichazeji starosti, jak fesit stravovani déti s fenylketonu-
rii, které musi byt odlisné od stravy zdravych déti ve Skolnich
jidelnach. Teplé jidlo podavané v poledne je dobrym zdkladem
pro nés vSechny. Pro pfipravu specidlni stravy pfi fenylketonurii
se nabizi nékolik feseni. Je moZno se domluvit s pracovniky ve stra-
vovacim provozu $kolni jidelny na pripravé individudlni stravy,

PRO DETI OD 3 ROKU DO 10 LET

Pondéli | nizkobil. bila kéva, jablko, chléb zeleninova polévka, rajska nizkobil. chléb, |zapecené brambory
nizkobil. mfizkovy kolac, Protam, maslo omacka, téstoviny PKU maslo, rajce se zeleninou, okurka
maslo, dZzem
1. ddavka P-AM 2 2. ddavka P-AM 2 3. davka P-AM 2
Utery ¢aj, nizkobil. chléb, ovocna kminova polévka, kvétakovy | nizkobil. pudink |omécka na paprice, nektarinka
brokolicova pomaz. presnidavka, mozecek, brambor. kase s ovocem téstoviny PKU
1. ddvka P-AM 2 nizkobil. keksy | 2. ddvka P-AM 2 3. ddvka P-AM 2
Streda nizkobil. kakao, banan kapustova polévka, ryZovy nakyp | Waffelbrot, zeleninova pomazanka, jablko
nizkobil. chléb, maslo, dZzem s ovocem, ovocny kompot maslo, nizkobil. chléb
1. ddavka P-AM 2 2. ddvka P-AM 2 kedluben 3. davka P-AM 2
Ctvrtek | <&aj, nizkobil. ovocny kolaé hruska kvétakova pol., dusend michand | chléb Protam, |zapecené téstoviny PKU | mandarinka,
mochovska zelenina, brambory | maslo, rajce se zeleninou, hlavkovy salat| medovnicky
1. ddavka P-AM 2 2. ddvka P-AM 2 3. davka P-AM 2
Patek nizkobil. mléko (Ip-drink, Zajic), | banin pérkova polévka, nizkobil. mléko | koprovd omécka, broskev
nizkobil. chléb, maslo, med zeleninova Pizza Ip-drink, brambory
1. ddvka P-AM 2 2. ddvka P-AM 2 Ip-flakes 3. ddvka P-AM 2
Sobota ¢aj, topinky z nizkobil. chleba, | jablko mrkvova polévka, mufinky z cukety,| nizkobil. téstovinovy salat | mandarinka,
toustovd pomazanka zeleninova ¢ina, dus. ryze maslo, kiwi nizkobil.
1. ddavka P-AM 2 2. ddvka P-AM 2 3. ddvka P-AM 2 keksy
Nedéle | nizkobil. bila kéva, ovocna zelenin. polévka s kapanim, ¢aj, ovocny téstoviny PKU se Spenatem | ovocné pyré,
nizkobil. pernik presnidavka zelenin. karbanatek, pec. plnény kosicek nizkobil.
brambory, okurkovy salat s krémem piskoty
1. davka P-AM 2 2. ddavka P-AM 2 3. davka P-AM 2
METABOLIK
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Priklad jidelnicku na jeden den pro déti ve véku od 3 do 7 let

Vék: 7 let
Hmotnost: 25 kg
Predepsana denni davka fenylalaninu: 460 mg Phe

Doporuceny denni prijem energie: 1800 - 2000 kcal / 7560 - 8400 kJ

Lécebny pripravek: 45 g P-AM 2 (= 4,5 odmérky po 10 g)

SNIDANE Davka Phe kJ/kcal
(mg)
Caj
Cukr 10g - 168/40
Brokolicovd pomazdnka
Brokolice 30¢g 36.0 33/8
Brambory vaf. (pramér) 20 g 242 67/16
Maislo 10g 3,6 325/77
Nizkobil. chléb 80 ¢ 16,0 767/182
1. davka 1é¢. pripravku
P-AM 2 15¢g 195/47
Voda 150-180 ml - -
Celkem 79,8 1555/370
PRESNIDAVKA Davka Phe kJ/kcal
Ovoc. ptesnid. - prumér 190 g 22,8 686/163
Keksy nizkobil. 30g 6,3 658/157
Celkem 29,1 1344/320
(0)110))) Davka Phe kJ/kcal
Kminovd polévka
Voda 250 - 300 ml - -
Petrzel - kofen 10g 6,8 13/3
Mrkev 10g 4,0 19/5
Gustin - kukuf. Skrob 7g 1,3 102/24
(1 vrch. kav. 1zicka)
Kmin lg 12,2 17/4
Maslo 10¢g 3,60 325/77
Kvétdkovy mozecek
Kvétak 80 ¢g 72,0 97/23
Olej 10¢g - 389/93
Cibule I5¢g 5.3 19/5
Gustin - kukuf. Skrob 7g 1,3 102/24
Bramborovd kase
Brambory var. 100 g 121,0 331/80
Miéko Ip-drink S5g 5.0 105/25
Voda 50 ml - -
Maslo 10 g 3,6 325/77

kterou predem rodiCe zajisti a predaji ji kazdy den rano zamést-
nanciim v kuchyni. Pfi vydeji obédu pak staci jenom stravu ohrat
v mikrovlnné troub€. Dal§im feSenim je zaskoleni kuchati do pii-
pravy této specidlni diety. Setkdvame se s pfipady, kdy kuchati
pfipravi obédy s ochotou a vstficnosti. Pro rodic¢e to znamend do-
dat do skolni kuchyné speciélni nizkobilkovinné suroviny a napla-
novat jidelnicek, nejlépe tydenni.

V predskolnim a Skolnim véku ditéte je potieba dbat na to,
aby pfijem jidla byl pravidelny, podavany nejlépe v péti az Sesti
dennich porcich. V soucasné dobé se vyskytuji problémy
s odmitanim snidané. To vSak u déti s PKU neni vyhodné, protoze
vynechdvanim hlavnich chodi dochézi k velkym hladovym pau-
zam, coZ muiZe ovlivnit zvySeni hladiny fenylalaninu v krvi.

Zakladem stravy pfi diet¢ PKU je lécebny pripravek, ktery by

Mrkvovy saldt

Mrkev 60 g 24,0 113/27
Cukr 10¢g - 168/40
Stava citr. 5g 0,7 6/1
Voda 50 ml - -
2. davka 1é¢. pripravku

P-AM 2 15¢g - 195/47
Voda 150 - 180 ml - -
Celkem 260,8 2326/554
SVACINA Davka Phe kJ/kcal
Nizkobil. pudink

Voda 200 ml - -
Miéko Ip-drink sus. 20g 20,0 418/99
Prasek pudinkovy vanil. 15 g 2,6 217/52
Cukr 15¢g - 252/60
Kompot ananasovy 40 ¢ 2,5 160/38
Celkem 25,1 1047/249
VECERE Davka Phe kJ/kcal
Omdcka na paprice

Olej 10¢g - 389/93
Cibule, sul 15¢g 5.3 19/5
Paprika mleté sladka 2g 14,1 33/8
Gustin - kukuf. Skrob 10g 1,8 145/35
Slehacka 30 % tuku 20 ml 18,8 266/63
Varené téstoviny

Voda, sul

Téstoviny PKU 60 g 12,0 955/227
3. davka 1é¢. pripravku

P-AM 2 15¢g - 195/47
Voda 150 - 180 ml - -
Celkem 52,0 2002/478
II. VECERE Davka Phe kJ/kcal
Nektarinka 80 g 16,8 168/40
Celkem 16,8 168/40
CELKEM / DEN 463,6  8442/2011

mél byt rozdélen minimalné do tfech dennich déavek a mél by byt
uZivdan vZdy po jidle, nikoliv na lacno. Predejit hladovéni je moZno
zajiSténim stravy s dostatecnym energetickym prijmem. Toho lze
doséhnout kazdodennim zarazovdnim predevsim nizkobilkovinné-
ho peciva a téstovin PKU (viz - predchdzejici Cisla casopisu Me-
tabolik). Pocit nasyceni dodé také polévka, podavand pred hlav-
nim jidlem. Hlad svadi k porusSovani dietniho rezimu. Proto je
nezbytné vénovat dostatecnou péci pii pripravée této specidlni diety.

Vyzivové naroky se u déti béhem Zivota méni. To je potieba
respektovat a dle jejich pozadavkl je nutno stravu prizpusobit.
Zajisténim optimalni vyZivy u déti v pfedskolnim a Skolnim véku
I1ze ovlivnit 1 dlouhodobé jejich celkovy zdravotni stav. VyZziva
ovliviiuje zdravy a optimalni rst a vyvoj ditéte. To plati jak pro déti
zdravé, tak i pro déti s fenylketonurii. Jana Komdrkovd
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Recepty PKU

Mili pacienti, vdZeni rodice,

recepty ke zpestfeni jidelnicku naSich
pacientd a vaSich déti.

Pfeji vam prijemné proziti vanocnich
svétkd, hodné radosti pfi vareni a dobrou
chut.

| Recepty PKU |

s letoSnim vano¢nim Cislem Casopisu Metabolik dostavate i no-
vou broZurku Recepty PKU, ktera vznikla v tomto roce v rdmci
projektu ,,Narodni program vyrovnavani prileZitosti pro obcany se
zdravotnim postiZzenim Ministerstva zdravotnictvi CR: Centrum

pro dédi¢né poruchy metabolismu FN Brno N/46%. Uvitame vase
pfipominky a véfime, Ze i vy v pfistich letech pfisp&jete svymi

MUDr. Dagmar Prochdzkovd,
1. détskd interni klinika
FN Brno

PREDSTAVUJEME METABOLICKA CENTRA V CR a SR

Klinika déti a dorostu Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady

a 3. lekarské fakulty UK

Usek screeningu, diagnostiky a lécby fenylketonurie

Klinika vznikla v roce 1954. Kdyz se hledal objekt, kde by méla
byt umisténa, byl zvolen Hagibor, budova spojend predevsim s historii
prazské Zidovské ndbozenské obce. Nézev budovy je historicky
a v prekladu znamena ,,hrdina“. Objekt prochazel prestavbami, které
postupné meénily jeho podobu ze zafizeni slouziciho seniordm
na lizkové zafizeni pro déti. S détskymi pacienty sem prichazeli
i studenti mediciny.

Prvni pfednostkou kliniky byla pani profesorka Cizkové-Pisatovi-
cova, prvni Zena, ktera ziskala akademicky titul profesorky pediatrie.
Pani profesorka vtiskla klinice jeji velkou naplii, endokrinologii. Ta
zistala hlavnim profilem kliniky aZ dosud. Soucasné s pani profesor-
kou Cizkovou-Pisafovicovou pfiSla na kliniku dalsi velka osobnost,
pani docentka Blehova. S ni se zacala formovat dal$i napli kliniky
a to byla péce o nemocné fenylketonurii (dale PKU). Prvni postiZeni
pacienti, u nichZ pani docentka diagnostikovala PKU mocovym tes-
tem s chloridem Zelezitym, se na klinice objevovali uz po roce 1960.
V dalSich letech pocet diagnostikovanych vzrostl na nékolik desitek
a postupné, i kdyz Casto s obtiZemi, se v oblasti diagnostiky a 1écby
PKU zacala rodit a zrat situace, kterou zname v soucasnosti. Neziid-
ka pfitom bylo zapotiebi velkého usili a optimismu, napiiklad kdyz
se zacal prosazovat screening. Pani docentka Blehova oplyvala vzdy
eldnem a Zivotnim optimismem, s nimiz az do vysokého véku doka-
zala bojovat za spravnou véc a povzbuzovat spolupracovniky. Portré-
ty obou Zen - zakladatelek visi v posluchdrné kliniky a pfipominaji
jejich veliké Zivotni dilo.

Prvni pacienti s PKU byli na klinice 1é¢eni pied rokem 1970, kdy
se unas objevil pripravek Lofenalac, dovazeny z USA.V té dobé rychle
pribyvalo zemi, kde se zaCalo se screeningem PKU. U nés padlo roz-
hodnuti o zavedeni celoplosného screeningu PKU, kdyzZ se docentce
Blehové ve spolupréci s Ing. Zidlickym podafilo vyvinout a do vyroby
uvést vlastni vySetfovaci soupravy a vlastni 1écebny pripravek. O tom
se ¢tenafi mohli docist v Metaboliku jiz diive.

Na klinice je screeningové laborator, kam se schdzeji suché krevni
kapky z 80 porodnic v Ceské republice. Suché krevni kapky jsou vy-
Setfovany na tfi vrozené poruchy, které by mohly ohrozovat dité du-
Sevnim postizenim nebo nahlym tmrtim. V pfipadé pozitivniho néle-
zu pii screeningu PKU pfichazi dit€ i s maminkou na liZkovou ¢ast
kliniky k vySetfeni a potvrzeni diagndzy. JestliZe je diagndza potvrze-
na, zacina se ihned s 1écbou a asi po tydnu odchazi dit€ doma. Pravi-
delné kontroly v ambulanci se odehravaji 2-4x ro¢né€, v mezidobi jsou
hladiny fenylalaninu kontrolovéany v suchych krevnich kapkach zasi-

lanych rodici obvykle
1x za 1-4 tydny podle
veku ditéte.

V soucasnosti do-
chédzi na pravidelné
kontroly do ambulan-
ce kolem 180 déti
adospélych véetné té-
hotnych Zen. V péci
o déti adospélé s PKU
vyuziva klinika odbor-
ného zdzemi pracovist
v nemocnici, spolu-
prace s pracovis$tém
magnetické rezonance
v IKEM i pomoci dal-
Sich specialisti podle
potieb pacientd.

Vysledky 1écby i motivace k dlouhodobému dodrZovani diety zavi-
seji hodné na dobré informovanosti pacientii. Edukacni ¢innost, kte-
rou klinika v poslednich tfech letech rozviji, pfinesla uZ fadu velmi
uspokojivych vysledki. Cilend edukace rodic¢ déti s PKU do 1 roku
véku snizuje uzkost rodica, piispiva k samostatnosti a schopnosti tvir-
¢im zpisobem pracovat s dietnim jidelnickem ditéte. Kurzy pro déti
a dospivajici obsahuji véku priméfené informace ohledné podstaty
PKU, jeji 1écby, dédicnosti a materské PKU. Jejich hlavni soucasti je
vycvik v samostatném sestavovani dietnich jidelnicku a v praktickych
dovednostech. S pfibyvajicim mnoZstvim informaci o PKU obvykle
stoupd nejen schopnost déti aktivné se na diet¢ podilet, ale zvysuje
se 1 jejich motivace k dodrzovani dietnich omezeni.

Edukacni kurzy probihaji s laskavou podporou SZS a VZS v Praze 4,
v ulici 5. kvétna 51. Skola, kterd vychovava dietni sestry, poskytla
k edukacni ¢innosti prostory své cvicné kuchyné. Je to nenahraditel-
nd zakladna pro prakticky vycvik, kde si €astnici kurzu mohou po-
rovnat teorii s praxi a vycvicit se v praktickych dovednostech. Edu-
kacni aktivity kliniky se zdjmem a ochotn€ podporuje Ing. Smitka,
obchodni z4stupce firmy Milupa v Ceské republice.

Po vydani prvni kucharky Vafime zdravé a chutné pro fenylketon-
uriky v roce 1996 se nyni na klinice pfipravuje jeji dalsi dil. Mimo
recepturni a tabulkovou ¢ast bude obsahovat i dosud postradanou kom-
plexnéjsi informaci o PKU a jeji 1écbé. Predpokladany termin vydani
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je rok 2004. V soucasnosti jiz vice nez 50% PKU pacientl kliniky
dosdhlo véku dospélosti a nékteti z nich uz prekrocili tficitku. Pocet
dospélych s PKU u nés roste a pacienti jsou zatim stale sledovani
na pediatrickych pracovistich. Rada z nich uZ prestala dodrZovat die-
tu, néktefi nemaji zajem dochézet na kontroly, jini naopak maji zajem
na celozivotnim dodrZovéni diety. Bude tfeba vypracovat co nejdfive
navrh systému celoZivotni péce o nemocné PKU, néavrh, ktery by byl

CO NAS PALI

zaloZen na dikazech a s nimZ by se mohli seznamit vSichni dospéli
nositelé poruchy. Na jeho zakladé by se pak mohli rozhodnout o tom,
jakou Zivotospravu zvoli pro sviij Zivot v dospélosti a ziskat znalost
o0 nabidce zdravotnickych sluzeb pro dospélé s PKU. Mohu jen sou-
hlasit s tim, co napsal MUDr. Urge v Metaboliku 3/2003, Ze kazdy
pokrok pfindsi soucasné nutnost fesit dalsi otdzky a problémy.
MUDir. L. Hejcmanovd, hejcmanova@fnkv.cz

Uhrada dietetickych p¥ipravks — aktudlni informace

Vézeni Ctenafi,

rada bych vas informovala o vyvoji a vysledcich jednéni
v problematice hrazeni dietetickych pfipravkil z vefejného zdra-
votniho pojisténi. Z nekolika kompetentnich, avSak na sob& ne-
zavislych, zdroji jsem obdrzela informace o tom, Ze uhradu pfi-
pravku ze zdravotniho pojisténi fesi §15 odst. 6 novely zakona
¢. 582/1991Sb., O organizaci a provadéni socidlniho zabezpecenti,
ve znéni pozdé€jSich predpist. Tato novela jiz Gspésné prosla
Poslaneckou snémovnou i Senatem Parlamentu CR a také ji jiz
podepsal prezident republiky. Podle vSech dostupnych informa-
ci i podle pravniho rozboru tento zdkon plné supluje zdkon ¢.
48/1997Sb. O vetejném zdravotnim pojisténi a fesi problém uhra-

P

dy potravin pro zvlastni 1€karské ucely. Pokud se nam je$té podari

STALO SE

ohlidat si sprdvné znéni souvisejicich vyhlasek vcetné té o vysi
thrady ze zdravotniho pojisténi, budeme mit vyhrano.

Dovolte mi, abych vam vSem podékovala za ohromné usili
a odvahu, kterou jste investovali do naseho spole¢ného problé-
mu. Prosim vas: v pfipadé, Ze se teprve chystite na domluvenou
schiizku se svym poslancem nebo senatorem, informujte ho o tom,
Ze uz byl tento problém vyfeSen a jakym zpisobem. Rozhodné
vSak vyuzijte jednani a informujte svého poslance o problé-
mech v oblasti nizkobilkovinnych potravin, o zrusSeni dotaci,
o nepiimérenych cenach i o nejisté situaci ve vyrobé a distribuci
dietnich potravin.

Jesté jednou vam dékuji!

Kldra Foglarovd, predsedkyné Klubu PKU a jinych DMP

Fizbice 2003 — Cesko-Moravsko-Slezsko-Slovenské setkdani déti s PKU

Letosni setkani rodicti a déti s PKU
probéhlo ve dnech 4. - 6. 10.2003, kdy
se do rekreacniho stfediska v Jizbici
pod Blanikem sjelo v doprovodu svych
rodin 19 déti, které jsou sledovany
pro poruchu metabolismu fenylalani-
nu. Sesli se zde pacienti vSech tif me-
tabolickych center v Praze a Brné
a tuto pestrou spolecnost doplnila i jedna rodina ze Slovenska. Celko-
vé se setkani zucastnilo rekordnich 67 castnika spolu s hosty, kteri
se béhem vikendu starali o dietni stravu a program.

Sobotni dopoledne vétSina z nés stravila vyletem do blizkého
i vzdaleného okoli. Protoze vSak pocasi nebylo pro vylety zrovna
idedlni, mohli jsme po brzkém ndvratu sledovat pfipravu a pocatec-
ni faze roznéni selete, které bylo ohlaSeno jiz v predbéZném progra-
mu a na které jsme se vSichni velmi t&sili. Béhem sobotniho odpo-
ledne pak probéhl blok prednasek, ve kterych ndm pani primarka
Hejcmanova vysvétlila, jak je to s dédi¢nosti PKU a profesor Hya-
nek velmi srozumitelnou formou nastinil néco z historie studia
a léCeni této metabolické poruchy. Po pfispévku ing. Smitky, ktery
kratce pohovoril o novych dietnich vyrobcich firmy Milupa, nés
profesor Zeman seznamil se stavem legislativy tykajici se dietnich
preparatll a postaral se tim o téma diskuse na cely zbytek pobytu.

Diky obétavosti Alzbéty Plecité a jeji sestfenice St&panky mohl
blok prednasek probéhnout pomérné v klidu, nebot déti tento Cas
travily malovanim a hranim rdznych her (Bety a Stépko, diky!). No,
a pak uz se Cas nachylil k vecerni zabavé. Déti tancily, rodice jedli
vynikajici sele na rozni, dietfi zeleninové Spizy a vSichni se dobre
bavili aZ do pozdnich noc¢nich hodin. ProtoZe ani nasledujici den

diky vytrvalému desti nepral pobytu venku, rozjela se vétSina z nas
po ned€lnim obédé zase zpatky domu.

Je tfeba zde jménem vSech pod€kovat nasim dietnim sestram. Pre-
devsi sestie Tereze Paterové, kterd se starala o dietni kuchyni tak,
az se (alespon nékterym) détem délaly povéstné boule za usima. Je
hezké, Ze si pro nas nasla ¢as i nova psycholozka z UDPM - pani
Mgr. Renata Hermankova, Ph.D., kterd tak méla moZnost v ,terénu
obhlidnout, co ji v ordinaci ¢eka. Pfitomnost pani Harantové umoz-
nila mnohym z nas ziskat nové informace o dietnim sortimentu
pro nase déti z toho nejpovolanéjsiho zdroje. Kazdopadné i letoSni
setkdni splnilo snad ten nejdileZitéjsi ucel, kterym podle mého na-
zoru je znovu ujistit sebe i ostatni, Ze ,,v tom nejsme sami*. Takze
za vSechny zucastnéné: diky vSem organizatorim!

Jiri Konopdsek
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Vzpominka na léto: Détsky tabor na Brumové

Vazeni ¢tenari Metabolika,

rada bych vam pribliZila leto$ni détsky tdbor na Brumové, kam déti
nemocné PKU mohou jiZ nékolik let jezdit. Bohuzel se pocet ucastni-
ki, dietaka“ rok od roku (pro mne nepochopitelné) snizuje. A to pies
to, Ze déti maji zajiSténu dietni stravu 5x denné a v poslednich 4 le-
tech mohou ochutnat potraviny, které jesté nejsou na nasem trhu.

Na tento tabor jezdim uz 5 let. Nejprve jako tcastnik, pak prakti-
kant a letos jsem méla na starost 12 desetiletych holCicek. VSechny
ucastniky s PKU na tabofe zndm - byli tam pouze 4, ale i tak jsme si
sdélili zkuSenosti, slibili poslat recepty, ale hlavné vychutnavali tu
pravou taborovou atmosféru, kterou tvotila napf. olympidda, volby
Miss, soutéZ ve zpévu atd. Co fici na zavér? Vazeni rodice, mate-li
doma ditko s PKU ve véku 6 - 15 let, které by mélo chut zkusitnéco  sourozence, kamarady a spoluzaky a v srpnu 2004 se na né budu
nového, pristi rok ma moznost. Samozfejmé muiZete piihlasit jejich  na Brumové moc tésit. Iveta Klusdkovd, Havitov

A4

PRIPRAVUJEME

Setkani dospélych s PKU

Vézeni ¢tenafi Metabolika, PREDBEZNY PROGRAM PLANOVANEHO SETKANI:
nejen prostiednictvim tohoto Casopisu si vas dovolujeme po- v/ PKU dieta v dospélosti, dulezitost, zdravotni rizika
zvat na vikendovou akci pro dospélé osoby s PKU a jejich part- v vyhodnoceni vyZivového stavu (spole¢na konzultace mezi dospély-
nery, ktera se bude konat v dubnu 2004. Konkrétni termin, misto mi pacienty, dietnimi sestrami a 1ékafi o dosazitelnosti diety v praxi)
konéani a finan¢ni podminky vam budou pisemné sdéleny v genetické poradenstvi v rodinach s PKU
s dostate¢nym Casovym predstihem formou pozvanek rozesilanych v prekoncepéni péce a t€hotenstvi Zen s PKU
z ptislusnych pracovist. v antikoncepce
CILEM SETKANI BUDE: v systém socialni podpory, hrazeni 1é¢by v dospélosti apod.
v/ obnoveni znalosti 0 PKU a ziskani novych poznatkti v 16¢bé PKU v novinky v oblasti dietnich pfipravki a potravin pro dospélé
v vyména teoretickych i praktickych zkuSenosti mezi pacienty, v diskuse

I1ékafi a dietnimi sestrami v prakticka ¢ast - spole¢né vareni
v ziskani informaci o moznostech socidlni podpory, thradé 1é¢by Své pripominky (napf. co by jste se na této akci chtéli jesté
v dospélosti atd. dozvédet), predbéznou prihlasku posilejte, nebo telefonujte na
v zlepSeni kvality Zivota s PKU v dospélosti nasledujici adresy:

PRO ZAJEMCE Z CR:

Ustav dédi¢nych metabolickych poruch, | Klinika déti a dorostu FN

ambulance DMP, Kralovské Vinohrady, ambulance PKU,
Ke Karlovu 2, 128 08 Praha 2, Vinohradska 159, 100 81 Praha 10,

tel.: 224 967 670, email: udmp@vfn.cz tel.: 267 162 562, email: pedsec @fnkv.cz

ZIVOTNI PRIBEH

Kdybys, bracha, nebyl takovy rostak

PRO ZAJEMCE ZE SR:
Narodné zdruZenie pre PKU,

Ing. Anna Gabarikova,

Alej Slobody 1901/17, 026 01 Dolny Kubin,

tel.: 04 35 86 53 88, email: a.gabarikova@thais.sk

Jsme jednou z piiblizné pétiset rodin, ve které je jeden z Clent
,nemocny* PKU.

Snad se néktefi podivi nad uvozovkami, ty jsou podle mého na-
nejvys na misté. Uvédomme si, co mezi vami znamé postiZeni
zpusobuje - nezpusobuje. LéCeny je k nerozeznani od ¢lovéka zdra-
vého - zapad4 tedy plné€ do béZnych kolektivii v béZnych Skolach
apod. Malou vyjimkou se v tomto vcelku idylickém obraze stava
jak jinak neZ stravovani. BéZna Skolni jidelna neni ani v nejmensim
vybavena a schopna poskytovat odpovidajici servis.

Pijdeme-li chronologicky, mél nas Radim velké §tésti, Ze na-
vstévoval ,,rodinnou materskou skolu* ve VySehorkéch, odkud po-
chéazime (v soucasné dobé bydlime v Mohelnici nedaleko Olomou-
ce). Rodinnou proto, Ze shodou okolnosti byla jeho ucitelkou nase

METABOLIK
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mama - [lona Foktova. Tady nebyl téméf Zadny problém. Ochotné
pani kucharky vZzdy rady ohraly pfedem pfipravené pokrmy.

Logicky se da predpokladat, Ze tento model by mél fungovat
i na zdkladni Skole. Na scénu vsak vstupuje faktor zcela nevida-
nych rozméri - tedy pfedhanéni se spoluzakt ve vymysleni rado-
by vtipnych poznamek na adresu vzhledu Radimovych jidel. Mate-
li podobné zkusenosti, jisté¢ mi date za pravdu, Ze toto sehrava di-
lezitou roli v psychickém vyvoji. Proto Casto nastava jakysi od-
klon od ,,vefejného stravovaciho Zivota“ k touze stravovat se spise
v tstrani. Z tohoto diivodu Radim piiblizn& od druhé tiidy ZS ra-
déji chodil domu a pripravenou stravu si saim ohfival, jelikoZ mama
chodila do zamé&stnani.

Uplatnéme tady zdkon akce a reakce. Akce je v tomto pripadé
jasna - nevhodny postoj spoluzakd. Negativni reakci bratra byla sna-
ha dokazat spoluzdkiim a mozna i sim sobé&, Ze ani on nestoji stra-
nou, a byt nécim vyjimecny. Uplatnil se tedy jako excelentni ,,vyru-
Sovatel a zlobi¢*. Zakovska se hemZila poznamkami za jeho chova-
ni. Ze by dvoji bi¢ na logickou reakci? Pfitom t¥idni ucitelka byla
s bratrovym zdravotnim stavem seznamena a také byla shodou okol-
nosti matkou ditéte fenylketonurika, v té dobé jiz bez diety.

Pres vS§emoZnou podporu v rodiné se (snad i diky obdobi puber-
ty a tedy experimentovani) postupné dopracoval k pokustiim se za-

kazanymi potravinami. Hladiny Phe a tedy 1écebné metody poca-
ly obcas pokulhavat, coZ se zékonité projevilo jak v chovani, tak
ve studijnich vysledcich. Souvisely s tim deprese a otazky typu:
,,Proc prave ja?.

Svétlou jiskrou ¢i spiSe plamenem drahého bratra je jeho Casto
az manie v leteckém modelérstvi. Konicku se zacal vénovat od 10
let a dnes ani nelze pohlédnout na strop pokoje, jenz je zcela zapl-
nén leteckymi modely. Nadhernd zabava! DokaZe se timto realizo-
vat a ukazat, Ze je v néCem opravdu dobry ve srovnani se svymi
vrstevniky - dnes jiz na stfedni §kole (3. ro¢nik Stfedni primyslo-
vé §koly v Sumperku ). Méloco se ov§em zménilo v p¥istupu spo-
luzéka k jeho straveé, i kdyZ by se dalo predpokladat, Ze uroven
studenttl na stfedni Skole bude jina.

Jiné ale bylo setkani fenylketonurikd v Jizbici pod Blanikem -
letos zacatkem fijna. Timto bychom chtéli také pod€kovat vSem
organizitorim akce. Bratr mél moZnost opét si vice uvédomit vy-
znam diety pro svij Zivot. Doufejme, Ze se rozhodne spravné pro tu
pravou misku vah, na jejichZ jedné strané€ leZi vyhoda svobodné
podnikat vSe za cenu jediné odliSnosti - stravy, a na stran¢ druhé
stejnd strava za cenu mnohem vySsi.

Kdybys, bracha, nebyl takovy rostak!

Za rodinu Foktovu bratr Martin

Co na to psycholog?

Radimilv problém je problémem vsech, ktefi trpi jakoukoliv chro-
nickou nemoci. Jsou v podstaté rovnéZ velmi nenapadni, ale pichaji si
injekce, inhaluji, maji rizna omezeni ve stravé, Zivoté, pohybu. Samé
nesmis. To se da vydrZet v predskolnim véku, kdy rodina znamena
pro dité vSechno. Vstupem do Skoly vSak nastava problém. Dité neni
100procentni, neni télesné zdatné ¢i je prosté jiné a tim ,,jaksi divné*.
Tridni kolektiv je kruty. V tomto véku je odliSnost nezadouci, a proto si
to ten jiny ,,pékné odskace®. Je smutné, Ze ucitelka, ktera navic méla
zkuSenosti se stejnym handicapem u vlastniho ditéte, nedokazala s tfidou
pracovat a motivovat ji ke vstiicnosti ke spoluzaku s problémem. Je

LISTARNA

vsak mnohem pohodInéjsi prosté nic nevidét, neslyset a o ni¢em ne-
mluvit. Jak stejné jsou situace Sikany na vSech Skolach, jak marny boj
obcas vedeme s témito slepymi a hluchymi vétrnymi mlyny!

Pro Radima vSak svitd nad&je. Obratte se na odborniky! Psycholog
- odbornik na détsky vék dokaze, Ze se vas bratr na sebe podiva jinak,
poznd, Ze je cennou bytosti a prostiednictvim zmény nahledu na sebe
muze zménit nahled i na socidlni vztahy. Nalezne pak prfimérené mis-
to ve svété kolem sebe a silu zménit i své chovani.

Nebojte se psychologii, dokdzi skute¢né pomoci.

MUDir. Severovd, FN Brno

I my mame za sebou proni rok

Tak jako se v Cisle 2
z tohoto roku pted-
stavila mald Michal-
ka, ted jsme oslavily
rok my!

Nase holcicka
se narodila v Cervenci
lofiského roku a jme-
nuje se Patricie. Doma
nas cekala osmiletd
sestficka Nikolka
anas tatka. Po piijezdu
z porodnice jsme tra-
vili spolecné zacatky
prazdnin. Krasna ro-
dinné idylka, ktera tr-
vala jen 18 dni
a kterou vystiidaly
chvile zoufalstvi, vy-

Citky svédomi a beznad¢j, pro¢ pravé nase miminko. Byl odebran
druhy kontrolni vzorek krve na screening a po 5-ti dnech se ozval
nds détsky pediatr a ozndmil ndm, Ze hladina fenylalaninu je zvy-
Send a bude néasledovat hospitalizace. Druhy den rano jsme opous-
tély se slzickou v koutku nasi vesnicku a jely do 150 km vzdalené-
ho Brna, kde jsme stravily 14 dnt.

Domt jsme odjizdély diky PKU dieté s hladinou na hranici
zdravého kojence. Béhem roku jsme 7x jely na kontrolni odbér
a fadu dal§ich vy3etfeni. Ze déti s PKU nestradaji posudte sami
z fotografie. V 11-ti mésicich Patricka doslova bé€hala a v roce
se pysSnila vahou 10 400 g, protoZe vzdy vSechno, co pfipravim,
spapd. Uz se t€Sim na Vanoce - az budu péci cukrovi. Vzdy pecu
20 i vice druht a ted sortiment rozsifime o cukrovicka
pro Patricku.

Kazdy zacatek je tézky, ale tento mné pripadal tézZky dvojnasob,
protoZze s metabolickou poruchou musi bojovat bezbranny clovi-
Cek a jesté k tomu moje princezna. Doufdm, Ze ted nas Cekaji jen
krasné chvile a Stastné détstvi.

Kamila Polcikovd, Spdlov
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V dobé, kdy pisi tento ¢lanek je konec fijna,
ja se s vami chci pod€lit o dojmy z dileZitého
okamziku a napada mé text pisnicky ,,Koukam,
jak ten Cas leti, kazdymu leti, tak co bych
se bal...“ Pfizndm se, Ze jeSté pred 2 mésici
jsme se bali a moc. Jak totiZ utika Cas, z malé
Elisky je najednou tifletd sleCna, kterd od zafi
zacina chodit do Skolky.

VSechno ale zacalo mnohem dfive, kdyZ v nas dozrdlo rozhodnuti
zkusit obejit materské Skolky a zjistit, jestli se najde nékdo ochotny,
kdo pfijme dité s pfisnou dietou. A svéte div se, hned prvni Skolka,
kterou jsme zvolili (dbajic doporuceni psychologa, aby to bylo v misté,
kde by pak méla Eliska chodit do Skoly), byla ta, ve které pani feditel-
ka prohlasila: ,,UZ tak ma Eliska komplikovany Zivot, tak proc ji ne-
doprat standard dostupny kazdému ditéti.” Veliké prekvapeni - svét
se asi méni. VSechno jsme ve Skolce objasnili a kladli si jedinou pod-
minku. EliSka bude jist pouze jidlo, které si pfinese z domu, které ji
doma poctivé napocitime.

Ela jde do skolky

Podminka byla piijata a tak jsme s rozechvénim 1. z4ii, spolu
s ostatnimi prviiacky, hrdé zamifili do Skolky (samoziejmé celd rodina
- je to velkd udalost). Vybaveni termoskou s ¢ajem a jidlonosicem,
ve kterém bylo navareno jidlo podle $kolniho jidelnicku (bramboracka
akoprova omacka), jsme vpluli do reality. Dluzno podotknout, Ze Eliska
je vzormny ,,dodrzova¢* diety, takze s dietou problém nebyl. M¢li jsme
problém stejny jako stovky jinych rodici - plac, Ze chce za maminkou.
Ale jako vSechny déti, i Eliska tento problém ¢asem prekonala a dnes
uz je to pravidelny kazdodenni ritual. Do jidlonosice navarit podle jidel-
nicku, pripravit ob¢ svacinky a do batizku preparat, ktery si vypije,
az pujde ze skolky. Pro mé jako maminku - kucharku lehce detektivni
uloha, jak bude vypadat jidlo pro ostatni, aby to Elis¢ino jidlo bylo
alespon trochu podobné. Asi i tady plati - kdyZ se chce, vSechno jde.
Vice pecu (i rizné tvary, aby byla zména) a vice badam, k tomu samo-
ziejmé chodim do préce. Jinak je vSe pfi starém - pocitdm a pocitam.
Strach je pryc¢. Eliska je ve Skolce moc spokojend a chodi zasobena
fadou novych basnicek, které nezname, a spolu s ni se je uc¢ime.
Petra Riickovd

Jmenuji se Zuzana (myslim, Ze pfijmeni neni nutné uvadét). Mam
klasickou formu fenylketonurie a je mi 28 let (to to leti, az jsem se lekla).
V soucasné dob¢ pracuji jako vychovatelka v dennim a tydennim sta-
ciondfi s mentdlné postiZzenymi, aktivng hraji a zpivam v ki'estanské hu-
debni skupiné Ekkleziastes. To na tvod.

Pavodné jsem viibec neméla v imyslu psat do ¢asopisu, ale jsem
jedinec bojovného ducha. K ¢emu mé vyprovokoval dopis (ktery obdr-
zel asi kazdy Ctenar Metabolika) o informacich ke zptisobu hrazeni pre-
paratii zdravotni pojistovnou? Prvni, co mi pfislo na mysl, bylo: ,, To
snad nemysli vazné !?* Dovoluji si tvrdit, Ze malokdo z nas by mél cca
150 000,-K¢ rocné na preparaty (dietni potraviny nepocitaje). Malokdo
si umi do kone¢ného diisledku predstavit, co by to znamenalo. Myslim
si, Ze ma malickost (a hlavné moje mamka) si to predstavit umime.

Posudte sami: narodila jsem se jako tfeti nejmladsi dit€ svych rodi-
¢G. Prvni se narodila m4 sestra Jana, tehdy se psal rok 1961. Casem
se zjistilo, Ze ma fenylketonurii. Tenkrat preparaty jest¢ nebyly. Piibéh
jejiho Zivota nezndm do detailu jako moje mamka, jen vim, Ze v jejich
6-ti letech ji mamka musela prenechat odborné péci v Ustavu socidlni
péce (USP) pro mentilné postiZzené. J4 jsem svoji sestiicku poznala
v dobé, kdy jiz byla fyzicky vyspéla Zena. Poznavala jen své rodice
a 0 n¢jaké komunikaci nemohla byt fec. K vyjadreni radosti pouZivala
hlasité ,,skieky* a ke smutku plac ¢i agresi. Ja se narodila v roce 1975.
To jiz novorozenci chodili na povinné odebrani krve na screening. PKU
mé diagnostikovali tudiz v¢as a z mateiského mléka prevedli ihned
na Lofenalac. I kdyZ problémy s preparaty byly a o dietnich potravi-
nach nemluvé (peklo se i ze Skrobu), v§e dopadlo dobre diky obétavé
péci docentky Blehové a mé starostlivé mamky.

Svou sestru jsem pravidelné navstévovala s rodici na jeji Zivotni ces-
€ ustavy. Méla jsem tudiz pred sebou piiklad clovicka se stejnou dia-
gnodzou ,,bez preparatii** a dietniho programu. Mohla jsem sledovat ,,vy-
voj*“ nelé¢ené PKU. Ano, napsala jsem vyvoj, ale byl to spiS zéanik lid-
ské bytosti! Vzhledem k tomu, Ze to byla m4 sestra (jiZ zemiela ve svych
36 letech) a jesté k tomu mné velice vzhledové podobnd, nebylo to
pro mé lehké. Schopnosti, které se v détstvi horko-t€Zko naucila, poma-
lu (ale jisté) ztracela. KdyZ jsem ji poznala, byla to silnd osoba
s nadvdhou, zajimala se o okoli, ovSem bez slovni komunikace, byla
veseld, ziva, se zajmem o hudbu a jedla nakrajenou stravu. Na mé
blokové praxi v USP, kde byla i moje sestra Jana umisténa (asi tak
po 10-15ti letech), vypadala jako ¢lovek s anorexii (méla silnou podva-
hu), byla apaticka, jiZ pouze sedéla, chodila jen s pomoci, neovladala
své fyziologické potieby, polykaci reflex zacinal mizet, strava se ji mi-
xovala a ona ji vytrvale odmitala.

Nékomu se to mtize zdat kruté, ale to je REALITA. To je ten konec-
ny disledek, ktery si malokdo umi predstavit.

Moc vas vSechny prosim, nemyslete si, Ze jsem chladna, z14 a kruta.
Nejsem. Boli to velice moc - byla to MOJE sestra! Nikdy si se mnou
nemohla popovidat nebo alespoii sedét a poslouchat (a rozumét tomu,
co fikdme). Méla uplné stejnou zat€z jako ja, ale tehdy nebyly prepara-
ty pro fenylketonuriky. Mohla jsem dopadnout stejné a myslim, Ze bych
tak i dopadla, kdyby preparaty nehradila zdravotni pojistovna. Neméli
bychom na to! Kdo z vas by na to mél?

Proto vas prosim z celého srdce, obtéZujte sviij Cas a bojujte o thradu
preparati zdravotnimi pojiStovnami! Dejte o sobé védét. Nebojte
se odmitnuti, budte az dotérni - ten boj stoji za to! Vase Zuzka

Blahoprejeme mamince s fenylketonurii, pani Dance Grygové z Térlicka u Havitova, k narozeni prvorozeného

syna TomdSka. Narodil se v Ostravé - Vitkovicich 25. 10. 2003 a je zcela zdrdyv. MéFil 50 cm a vadZil 3,55 kg.
Stastnym rodiciim blahopiejeme a driime palce p¥i plnéni rodic¢ovskych povinnosti.
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RECEPTAR

Bramborovy salat

Suroviny :

600 g uvarenych brambor

150 g kyselych okurek

1 stredni cibule (cca 40 g)

1 vrchovatd kdvovd IZicka nizkobilk. majolky
1 kdvovd [Zicka plnotucné hoi<cice

Postup: Oloupané brambory nakrajime na kosti¢ky, osolime,
ocukrujeme, pfiddme nakrajenou sparenou cibuli (aby nezhorkla),
nadrobno nakrdjenou okurku, majolku a hoi¢ici. VSe zlehka pro-
michdme a nechame uleZet v lednici.

Z tohoto mnoZstvi se pripravi 3 porce.

Recept obsahuje: 2982 KJ/710 Kcal; 19,1 g bilkovin; 10,5 g tukt; 142,2 g sacharidi; 517 mg Phe
Recept pripravila Marcela Strouhalovd, propocitala Mdria Cervend

Bramborové rizky

Suroviny:

1 velkd brambora (cca 500 g)

2 kdvové [Zicky vajecné ndhrazky
20 g nizkobilk. mouky

voda

20 - 30 g nizkobilk. strouhanky
sl

Postup: Bramboru za syrova oloupeme, nakrajime na silnéjsi ko-
lecka a v osolené vodé do polomékka povarime. Po vyndani ne-
chame na ubrousku okapat. Z vaje¢né nahrazky, vody, soli a NB
mouky vymichame hustsi tésticko, ve kterém bramboru obalime a
po okapani prebytec¢ného tésticka jesté obalime v NB strouhance.
Smazime ve fritéze nebo vyssi vrstvé rozpaleného oleje.

Z tohoto mnoZstvi pfipravime pfiblizné 8 fizki.

Recept obsahuje: 2858 KJ/680 Kcal; 14,2 g bilkovin; 1,6 g tukl; 157,4 g sacharid(; 600,6 mg Phe
Recept pripravila: Marcela Strouhalovd, propocitala Mdria Cervend

Ovocna bowle

Suroviny :

W 3 sdcky ovocného caje

W [ konzerva ovocného koktejlu nebo kompotované ovoce
W [ deétsky sekt

Postup: Cajové sacky zalijeme 11 vrouci vody, nechame 10 minut
vyluhovat. Poté sacky vyjmeme a ¢aj nechame vychladnout. Do
vétsi nddoby nalijeme dobre vychlazeny ¢aj, kompotované ovoce
a tésné pred podavanim détsky sekt. Nakonec doplnime kousky
ledu.

Z tohoto mnoZstvi pfipravime pfiblizné 10 sklenic.

Recept obsahuje: 3828 KI/911Kcal; 7,7 g bilkovin; 2,0 g tukd;
103,5 g sacharidi; 158 mg Phe
Recept p¥ipravila Marcela Strouhalovd, propoéitala Mdria Cervend





