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Mpyli se ti, kteri doufaji,

ﬁ = 0 Ze si staci sami!

Chlieb nas kazdodenny...

Chlieb. Aké jednoduché slovo oznacuje zazrak, bez ktorého si nevieme predstavit ani jediny dern svojho Zivota. Ako neuveritelne
pravdiva je modlitba, ktorii vSetci pozndme. Zivot bez chleba by pre nds znamenal hlad. Ani koldce, ani Ziadne iné jedlo ndm ho
nedokaze nahradit. Pritom ako mdlo vedia o chlebe ti, ktori po rnom siahnu v regale obchodu. Ale my vsetci, citatelia aj tvorcovia
Metabolika, pozndme doverne vornu cCerstvo upeceného chleba a vieme o vsetkom, co jej predchadza.

Hovori sa, ze zdravy c¢lovek md nekonecné mnozstvo Zelani a chory iba jedno. Nikdy nezabudnem na wivodnik v jednom zZenskom
Casopise. Jeho autorka si cakanie pri postovej prepdzke krdtila tym, Ze v duchu sumarizovala, ¢o vsetko si zasa nebude moct kipit, ked’
zaplati vietky iicty. Ze aj staré topdnky, aj stary, k nim sa nehodiaci pldst, budii musiet este minimdine tiito jar vydrzat... A spominala na
to, ako este pred casom pracovala az do uplného vycerpania, aby si prave tieto veci mohla dopriat. Skoncila v nemocnici, len na padr dni,
ale po cely ten cas si Zelala a snivala uz iba o jednom jedinom: ist domov a upiect jablkovy koldc pre svoje deti. A pravdivost Zelania,
iba toho jedného jediného, potvrdzujeme my vsetci, ktori sa kazdy den pondhlame domov, aby sme upiekli voriavy chlieb pre svoje deti.

A prave toto prianie vzdy zvitazi nad vSetkymi ostatnymi, akokolvek likavé a dolezité by sa ndam zdali. Pritom sa neubrdnime
tomu, ze niekedy ndm pripada ako bremeno, ktoré musime niest. Ale tento pocit sa okamzite vytrati vo chvili, ked sa dom naplni
vonou Cerstvého chleba. Osud ndm dal zvlastny dar. Naucili sme sa piect chlieb, vkladat do neho tolko lasky, kolko sme schopni dat.
A nase domovy vornaju najkrajsie zo vsetkych: vonaju chlebom.

A aj ked vsetci zZijeme v nddeji, Ze niekto ndjde liek, aby aj nase deti mohli jest chlieb z obchodu, mali by sme si priat’ este aj to,

aby vona chleba nikdy nezmizla z nasich domovoy. Ing. Anna Gabarikovd
Saze

Cervik Franta s konvalinkou Destiku ji bylo lito,
m¢éli perny den. dal se také do place,
Sli si hrati za maminkou plakalo i polni Zito
a propadli kominem. i pluh pana orace.
Cervik Franta, neposeda, Zvedne hlavu konvalinka
lomil ruce: béda, béda. a vesele zase cinka:
Konvalinka smutné cinka:
ted’ jsem ¢ernd konvalinka, Deékuji ti, desti mily,
Spinava jsem od sazi, zes nade mnou zaplakal,
jéje, to je nesndzi! uz mam Saty zase bily

- bude se smat i pan kral!
Vecer ma byt na bale

a tam tancit pro kréle. Tak vse dobie dopadlo!
Ted’ slzi¢ku uronila: A CerviCek, zlobidlo,
proc jsem se tak uspinila? Sel si hrati s kominem.
Moc se mu tam zalibilo,
Smutné kraci po paloucku, ackoli tam Cerno bylo.
potichoucku, polehoucku... -kab-

Libila se vam basni¢ka? Ocekavali jste na tomto misté pohadkovy piibeéh? Pokud ano, jsme radi a zaroven doufame, Ze prave zde
naleznete prostor pro své piispévky. Napiste nam p&kny kratky ptibéh (vzdy jen do jednoho ¢isla Casopisu), pfip. hezkou basnicku.
Dopliite obrazkem a poslete na adresu: Alzbéta Plecita, 267 25 Osov 64, CR. Radi otiskneme! Cekdme na vase napady a vasi ochotu
prispét také svou ,,troskou do mlyna“. -rr-
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Podékovani

Klub PKU a ostatnich DPM dékuje jménem vsech pacienti
s fenylketonurii a ostatnimi vzacnymi metabolickymi poruchami
vSem nasim poslanciim a senatorim, ktefi se zasadili o zménu
(dnes jiz schvaleného) zakona, na jehoz zakladé budou i nadale
dietni preparaty hrazeny z vetrejného zdravotniho pojisténi. Pro

nas vSechny je to skutecné zivotné dilezité, nebot’ financni

zatizeni rodin, kde zije nemocny s nékterou z vyse uvedenych
diet, je velmi vysoké.

Za Klub PKU a ostatnich DPM

Jaroslav Nenaddl

Nabizime starsi ¢isla ME TABOLIKA

Mili ¢tenafi, vstupujeme jiz do 4. roku vydavani naseho caso-
pisu o PKU a pfipadné ostatnich vzacnych dédi¢nych poruchach
metabolismu. Ne vSichni na§ ¢asopis odebiraji od jeho zalozeni.
1. roénik METABOLIKA zacal vychazet v roce 2001, kdy mnozi
z vas jeste netusili, ze budou informace o fenylketonurii (dale jen
PKU) nékdy potiebovat; ba ani to, co vlastné¢ PKU je.

V nasem archivu jsou jesté néktera starsi ¢isla (rok 2001 a 2002),
o ktera by mohl né€kdo z vas mit zdjem. Radi vam je zpé&tné zdarma
poskytneme (nebojte se - nelze jiz vybirat piedplatné, nebot’ se jed-
na o 2-3 roky stara ¢isla), protoze si myslime, Ze zde mizete nalézt
nekteré pro vas zajimavé informace o onemocnéni PKU, o dietg,
tipy na recepty, feseni riznych problémd, ale napf. i informace
o historii objeveni a 1é¢by této nemoci.

Mate-li tedy zajem o néktera star$i Cisla (bohuzel nemtizeme
zajistit komplet celych ro¢niki), kontaktujte, prosim, $éfredaktor-
ku METABOLIKA e-mailem na adrese: metabolik@centrum.cz
(upfednostiiujeme tuto formu komunikace), pfip. na tel. ¢isle +420
777 294 183 a domluvte si podrobnosti. NaSe nabidka plati samo-
ziejmeé pouze do vyCerpani zasob.

redakéni rada

POZNALI JSME HISTORIL VENUJME SE SOUCASNOSTI

ADHD a PKU

Sdéleni Dr. Kevina Antshela, Children’s Hospital - Boston and Harvard Medical School (Détska nemocnice - Bostonskd a Harvardskd
lékarska fakulta). Z vydani National PKU News na podzim roku 2001

Podle dosavadnich informaci, které jsem mél k dispozici, neby-
ly doposud uskute¢nény zadné odborné studie, které by potvrzo-
valy zvysené riziko vyskytu hyperaktivni poruchy s nedostatkem
pozornosti (Attention Deficit Hyperactivity Disorder; ADHD)
u déti s PKU. V odborné 1ékaiské literatute 1ze nalézt celou fadu
spekulaci a velice struénych zprav o tom, ze ADHD se miize vy-
skytovat ve vyssi mife (oproti bézné populaci) pravé ve spojeni
s PKU. Z celkového mnozstvi publikovanych studii bych vyzdvi-
hl tfi studie, které se zabyvaji pravé fenylketonurii. Ve vSech tfech
studiich jsem se setkal se skute¢nosti, ze u neékterych déti a do-
spivajicich s PKU lze vypozorovat nékteré neuropsychologické
ptiznaky odpovidajici ADHD. Jedna se o poruchu nedostatku
trvalé pozornosti. Takové nedostatky samoziejmé nejsou dosta-
Cujici pro jednoznacéné potvrzeni diagnézy ADHD, ¢asto ovsem
tvoii soucast komplexnéjsiho klinického obrazu pacienta, ktery
muze rovnéz zahrnovat problémy typu poruch vykonnosti (napft.
pfi feSeni problému).

U déti s PKU ma vliv na tyto obtize vyssi hladina Phe v krvi. Da se
predpokladat, Ze nedostatecna nebo nepravidelna metabolicka kontro-
la mize vést u nékterych déti k vyskytu piiznaktit ADHD. Vzdy vSak
musime pamatovat na to, ze PKU a ADHD, prestoze ob¢ onemocnéni
mohou mit nékteré spolecné rysy (zejména v piipadech nedostatecné
metabolické kontroly pti PKU), neusti ve stejny klinicky stav.

Mame k dispozici odborné studie, které u populace déti
s PKU neukazuji na shodny neuropsychologicky stav jako u déti
s ADHD. Je zfejmé, Ze potize typu nedostatecné pozornosti ne-
predstavuji nevyhnutelny diisledek PKU.

Porucha ADHD je formalné diagnostikovana ptiblizn€ u jedno-
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u chlapcii nez u divek). To znamenad, Ze se vyskytuje u 3 az
5% vsech déti ve skolnim véku. ADHD piedstavuje nejbéznéjsi
vyvojovou poruchu, kterd nastupuje v détském véku, ovsem jeji
pii¢ina zatim stale neni znama.

Diagnostika ADHD
ADHD lze charakterizovat pretrvavajici nepozornosti anebo hy-

zpusobem, nez je tomu u béznych déti v daném véku a stupni vyvo-
je. Abychom mohli hovotit o podezieni na ADHD syndrom, musi
se priznaky hyperaktivity - impulzivnosti nebo nepozornosti objevit
pred dosazenim veéku 7 let a musi pretrvavat nejméné ve dvou pro-
stiedich (napf. doma a ve Skole). Piiznaky musi pretrvavat nejméné
po dobu Sesti mésicti. Pro stanoveni diagnézy ADHD musi déti nebo
dospivajici rovnéz vykazovat nejméné Sest piiznak, bud’ nepozor-
nosti (ADHD - nepozorny podtyp) nebo hyperaktivity / impulziv-
nosti (ADHD - hyperaktivni / impulzivni podtyp). V ptipad¢, ze dité
spliiyje kritéria obou podtypt, jedna se 0 ADHD - kombinovany typ.
Tento posledné zminény typ piedstavuje 50 - 60% vSech diagnoz
ADHD. Aktualni diagnosticka kritéria jsou vypsana v tabulce na
strané 3. Uréeni diagndzy ADHD je slozita cesta, ktera mize byt
komplikovana fadou faktori.

Hodnoceni a léec¢ba

Je nutné podotknout, Ze nejprve je velmi dulezité ziskat souhrn-
né diagnostické hodnoceni a teprve poté 1ze uvazovat o riznych
moznostech 1é¢by. Soucasti hodnoceni je nasledujici:

v/ detailni rodinnd anamnéza (udaje o zdrav. stavu pacienta, ro-
di¢t, sourozencti od narozeni) a dosavadni vyvoj
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detailni 1ékarska anamnéza a 1ékai'ské hodnoceni za tucelem

vylouceni ostatnich pfi¢in danych pfiznaki

1ékaiské zpravy o rodi¢ich

pozorovani ditéte ve tfidé vcetné jeho charakteristiky ze stra-
ny vyucujiciho

souhrnné neuropsychologické hodnoceni
Strucné feceno, neni k dispozici zadny jednoznacény test, ktery
by vedl k diagnéze ADHD, proto je komplexni hodnoceni velmi
dilezité pro vysloveni presné diagnozy, jakoz i pro zajisténi t¢in-
né 1é¢by.

Porovnani riznych metod 1é¢by ADHD je slozité z divodu
znacné rozmanitosti déti i dospivajicich, ktefi touto poruchou
trpi, dale z divodu riznych ucinkd 1écby a kone¢né z duvo-
du rtzného charakteru prostfedi, ve kterém dité Zije - doma,
ve Skole a v kolektivu. Piesto se nezda, ze nejucinnéjsi 1écba
ADHD je kombinace lékatskych a ,,psychosocialnich® 1éceb-
nych piistupu.

Zna¢na pozornost vefejnosti je stale vénovana 1é¢bé ADHD
pomoci 1ékt, prevazné v dasledku zvySeného vyuziti riznych
druhti 1€kt typu Ritalinu. Rozporuplnost v 1écbé 1éky souvisi
spiSe s otazkami tykajicimi se diagndzy, nikoliv ucinnosti 1écby.
Psychostimulacni latky typu Ritalinu jsou pfi 1é€bé symptomi
ADHD obecné povazovany za bezpecné a ucinné. Bézna obava
rodict spociva v tom, ze pokud zacne jejich dité uzivat psychos-
timulacni 1éky, zvysi se pravdépodobnost, Ze se u néj po urcité
dob¢é vyvine zavislost. Nékteti vyzkumni a klini¢ti pracovnici
argumentuji tim, ze dospivajici trpici ADHD, ktefi nebyli nikdy
lé¢eni pomoci psychostimulacnich latek, mohou vykazovat vétsi
pravdépodobnost problémi se zavislostmi. Léené déti a dospi-
vajici s veétsi pravdépodobnosti neprerusi Skolu a nepfipoji se ke
spoluzakiim, kteti se ¢asem ptiklani k nejriznéjsim pochybnym
skupindm.

Kromé 1é¢by pomoci 1ékt (psychofarmak) je rovnéz dilezité
zahrnout psychosocialni zakroky. U déti a dospivajicich je rov-
néz rozhodujici zahrnuti rodinné terapie, vycviku chovani (napf.
bodovych systémul nebo vycviku typu ,time-out” — ,,vyprSeni
Casu“ a vycviku v socialnich dovednostech. Studie neprokazaly
ucinnost minerdlnich nebo aminokyselinovych dopliki, multi-
vitaminu, alergické 1é¢by, biologické zpétné vazby (tzv. ,,bio-
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nepozornost, hyperaktivita/impulsivnost

» cCasto nedokdze soustiedit pozornost, zejména na detaily

»  Casto ma problém udrzovat trvalou pozornost na zadany ukol

» rovnou hovoii a nevypada, ze posloucha

» Casto ihned neuposlechne zadané instrukce

* ma problém si zorganizovat tkoly a aktivity

* vyhyba se ukolim vyzadujicim soustavnou dusevni namahu

» Casto nepochyti (nepochopi) informace potiebné pro splnéni
ukolu nebo jednotlivé aktivity

Casto se nechd snadno rozrusit vnéjsimi (vedlej$imi) podnéty

* je Casto zapomnétlivy(d) v kazdodennich aktivitach

e pohrava si s rukama, nohama (osiva se) nebo se krouti pti
sezeni

* opousti misto pii sezeni, kdyz se o¢ekava, ze bude sedét
* ma pocit neklidu (nesoustiedénosti), kdyz musi sedét tise
* ma problém hrat si tiSe

* casto je v pohybu (v chodu)

» Casto pfrili§ hovori

« nevhodné vyhrkne odpovéd’ na otazku

feedback®), senzomotorické integrace ¢i motorického vycviku
vnimavosti.
Zavéry

Vyskyt ADHD ma za sebou dlouhou a rozsahlou historii
a zasahuje do fady profesnich disciplin. I pfes rozsahly vyzkum
v oblasti diagnostiky i1 1é¢by jsou nazory na tuto poruchu nadale
rozporuplné, coz je dano mimo jiné i nedostatkem diagnostickych
kritérii a nespecifickym charakterem zptsobt 1é¢by. Jedna se roz-
hodné o oblast, ktera vyzaduje dalsi odborné studie, jez umozni
uréit, zda mira vyskytu ADHD pti PKU piesahuje miru vyskytu
zjisténou u bézné populace. Vysledky takovych studii by mohly
poskytnout dilezité informace o PKU i 0o ADHD.

Rozhovor o problematice fenylketonurie a ADHD

Byla jsem oslove-
na tvirci casopisu
METABOLIK,
abych se vyjadrila
k  problematice
ADHD a fenylketo-
nurie (dale PKU).
Problém ADHD mi
z predchozich psy-
chologickych pracovist neni cizi, ale protoze v UDMP jsem pouze krdtce,
pozddala jsme o rozhovor k problematice ADHD v souvislosti s PKU
psycholozku Dr: Lidu Vadurovou, kterd je nyni v pracovni neschopnosti.
Spolecné jsme sirekly, Ze pro maminky, tatinky a ostatni lidi, kteri maji v péci
deti s fenylketonurii, bude forma dialogu prijemnd a pochopitelnd.

* R: Od nastupu na toto oddeéleni jsem si povsimla, Ze deti s fenylke-
tonurii maji problémy nejen s dietou, se stalym hliddnim fenylalaninu
v krvi, ale taky samy se sebou.

o L: Tyto déti se témer vsechny v raném deétstvi a pres skolni léta
projevuji jako pacienti s lehkou mozkovou disfunkci (LMD).

E

* R: VyFikate LMD a autor clanku rika ADHD. Mozna bychom méli
Ctenariim vysvetlit vyvoj pojmu LMD/ADHD.

* L: Bude dobré, kdyz to vysvétlite 1y, prece jen mdte blize ke
Skole.

* R: Mdlokterd diagnoza prodeélala tolik zmeén ndzvu v case. Poprvé
byla tato porucha popsana ve ctyricatych letech, kdy byl diiraz kladen
na organické postizeni a diagnoza znéla: syndrom dusevnich poruch
mozku (brain disorders). V padesatych letech u nds Kucera popi-
suje lehkou détskou encefalopatii (LDE), v ciziné je tato diagnoza
oznacovdna ,, brain damage syndrom * (Strauss a Lehtinen). V roce
1949 Amatruda a Gesell popisuji ,, minimal brain damage . V Sede-
satych letech Denhoff a Laufer diagnostikuji ,, cerebral disfunctions *,
u nds Tresohlava lehkou mozkovou dysfunkci (LMD), jini minimdlni
mozkovou dysfunkci (MMD). V sedmdesdtych a osmdesatych letech
znéla ,, hyperkineticky syndrom*. V osmdesatych letech byla pred
tento symptom predsunuta porucha pozornosti s oznacenim ADD
(Attention deficit disorder) a spojeni s hyperaktivitou bylo oznaco-
vano jako ADHD (Attention deficit/hyperactivity disorder). U nds
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se pouzivd oznaceni hyperkinetické poruchy, pod nimz je zarazena
porucha aktivity a pozornosti a hyperkinetickda porucha chovani.

o L: Jd bych jesté pripomenula nase odborniky, kteri si povsim-
li, Ze existuji deti, které potrebuji zvysenou trpélivost a ochranu.
Z lekarii to byli MUDr. Kucera a MUDr. Macek. Z psychologii pak
prof. PhDr. Matéjcek a prof. PhDr. Langmeier. Z mladsich rocniki
se o tyto deéti zasazoval v novinovych clancich PhDr. Sturma. Tito
pdnové primymi intervencemi u déti a rodici dokdzali zlepsit situaci
deti s ADHD ve Skole i doma. A kdyz jsme u té teorie, mély bychom
jeste uvést néjakou definici.

* R: Casto je citovén psycholog Clements z roku 1966: ,, ADHD se
vztahuje na déti temér priumerné, priumeérné nebo nadpriimerné obec-
né inteligence s urcitymi poruchami uceni ¢i chovani, v rozsahu od
mirnych po tezké, které jsou spojeny s odchylkami funkce centrdlniho
nervového systému. Tyto odchylky se mohou projevovat riizznymi kom-
binacemi oslabeni ve vnimdani, tvoreni pojmii, Feci, pameti a v kontrole
popudii nebo motoriky. Tyto odchylky mohou vznikat z genetickych
variact, biochemickych nepravidelnosti, prenatdlnich poskozeni mozku
¢i jinych onemocnéni nebo poskozent prodélanych v pribéhu let, jez
Jsou kritickd pro rozvoj a zrdni centradlniho nervového systému a nebo
,,Z Pricin neznamych .

o L: Aja bych k této definici rada uvedla viastni zkusenost: déti se
chovaji neprimérené, nékdy jakoby neslysely, co odnich okoli poza-
duje, jsou zbrklé, daji se nesnadno usmérnit, casto jakoby zahledeéné
do sebe, ztraci pojem casu. O péci o jednoho naseho malého pa-
cienta vypravi jedna z maminek nasledujici: ,, Mdam z pocitit kolem
Pétinekdy az depresi. Vim, ze ho musim chdpat, ale nékdy bych ho
nejradeji ,,roztrhla“. Treba dnes rano: vstava celkem slusné, vi,
ze jedeme do Prahy. Na vse v§ak zapomind sotva zaviu dvere. Po
patndcti minutdch stdle sedi s jednou ponozkou v ruce a pozoruje
veétev za oknem. Je to k zblaznéni. Abychom stihli vlak, musim ho
dostrkat do koupelny a pomdhat mu jako malému ditéti. Nedivte
se, Ze na néj nékdy ivu. Pak si to vycitam a rikam si, Ze nejsem
dobrda matka*. Jedind rada, ke které s matkou dospéjeme, je: stdt
nad chlapcem a chovat se k nému jako k pétiletému ditéti, prestoze
Je mu uz deset. Péta je jinak velmi Sikovny a chytry chlapec. Dle
tidni ucitelky mu jde velmi dobre matematika a je zcela nemozny
v télocviku a tam, kde je treba dobrd vizuomotoricka koordinace
(psanti a kresleni). Toto je jeden z mnoha prikladii.

* R: Tyto deti také velmi casto trpi vyvojovymi poruchami uceni.

» L: Ano, ale to by bylo téma na dalsi clanek.

* R: Pojdme se tedy vrdtit k nasim pacientiim. Nyni jiz prece mdme
pacienty z doby, kdy jiz byl zaveden novorozenecky screening, takze
od té doby jiz ubylo retardovanych déti.
o L: Ano, ubylo. Jak vime, lidsky mozek je jedna z nejzranitelnéjsich
casti lidského téla. Pri véasném zdchytu nedojde k tézkému postizeni
mozku, jakym trpi fenylketonurici, kter'i byli pozde diagnostikovani.
Presto i ta mald prodleva mezi kojenim materskym mlékem a nasaze-
nim ndahradni stravy (u déti, které mohou materské miéko, se pridavda
PKU 1 Mix, u deti které nejsou kojeny Nutrilon premium a PKU 1
Mix) staci k drobnému poskozeni mozku.
* R: Rikd se, ze v bézné populaci je pét az deset procent déti s ADHD.
Neékteri psychologové viak tvrdi, Ze techto je dvakrat vice. Kolik je jich
tedy v Faddch nasich pacientii?
» L: Odhaduji osmdesat az devadesat procent. Je to viak hypotéza,
kterd by stdla za podrobnéjsi vyzkum.
* R: Ale s detmi nejsou pouze rodice, ale i ostatni ¢lenové rodiny,
ucitelé a podobné. Co jim poradit? Vzdyt projevy deti s ADHD
Jsou casto hodnoceny jako naschvdly, zlobeni a Saskovani. Tyto
deti byvaji casto obéti Sikany, ale nékdy si samy vymysli Sikanu na
slabsi deti.
* L: Tyto détijsou zkrdtka ,,jiné . Oznacent ,, déti z jestércich ocdskii
Je velmi vystizné a patii prof. Matéjckovi. Je tireba, aby dité citilo, Ze
se svymi problémy neni samo, Ze se miize na okoli spolehnout, Ze jeho
uspéch ¢i neuspéch nent jen jeho zdlezitosti, ale spolecnou véci, kde
se ke spoluprdci spojuje s ditétem otec, matka, ucitel, ale i spoluzaci
a Sourozenci.
* R: Détem by se mélo dostat pomoci od psychologa UDMP ¢i
v kterékoli pedagogicko-psychologické poradné v ramci obvodu.
Z casné psychologické diagnostiky vyplhyva hyperaktivita, neposed-
nost, nepozornost, Spatnd vizuomotoricka koordinace. Na zdklade
zjisténé diagndzy maji tyto déti podle metodického pokynu MSMT
¢J. 13711/2001-24 ze zdkona ndrok na toleranci a povzbudivy
Dpristup.
* L: Ano, dite miize byt do Skoly vybaveno dopisem se Zdadosti o tole-
ranci.
* R: Rodice by méli zistat klidni, zachovat si dobré nervy a vérit, ze
vSechny projevy ADHD se casem vyvinou k lepsimu.
 L: Rozhovor bych zakoncila heslem prof. Matéjcka: ,, Kazdy den si
najdéme prilezitost k tomu, abychom dité pochvdlili! .
S PhDr. Ludmilou Vad’urovou rozmlouvala
Mgr. Renata Hermdnkovd, Ph.D.

ZASADY SPRAVNE VYZIVY PRI DPM

Cdst IV - Vy%iva ditéte s PKU dietou od 7 do 15 let

Vyziva déti ve Skolnim a dospivajicim véku ma své zakonitosti a po-
tieby v prijmu energie, zékladnich zivin a dalSich latek pro spravny
a zdravy rust a vyvoj. Kazdé dit¢ ma své stravovaci naroky, které se
vytvaieji v zavislosti na stravovacich zvyklostech rodiny, vlivu pro-
stfedi a vlastnich postoji k sobé samému.

Déti s fenylketonurii se, stejné jako jejich zdravi vrstevnici, stravuji
v tomto obdobi i mimo domov. Proto je dtileZité je postupné vést k samo-
statnému rozhodovani pii zafazovani vhodnych jidel. Rodice jsou pro své
déti velkou oporou a méli by je postupné seznamovat se zakladnimi in-
formacemi o dieté, véstjek praktickému odzkouseni nékterych dietnich
pokrm a peceni nizkobilkovinného peciva. Ziskavat nové, rozsahlejsi
informace a prohloubit tak teoretické i praktické dovednosti je mozné
v edukacnich kurzech, které probihaji na Détské klinice FNKV v Praze.
Dosavadni zkusenosti z kurzti ukazaly, ze déti v priméru od 13 let jsou

schopné samostatné si sestavit a propocitat jidelni¢ek na pozadované
mnozstvi fenylalaninu. Prakticka ¢ast (vafeni jednotlivych chodu jidel
a peceni nizkobilkovinného chleba) jim také necini potize.

U déti s PKU dietou v obdobi dospivani je dilezité zabezpecit
pestrou a vyvazenou stravu s dostate¢nym piivodem energie. V obdobi
rychlého ristu v puberté jsou pozadavky na vyzivu obzvlast’ vysoké.
Strava by méla byt podavana v péti az Sesti dennich davkach. Jednot-
livé chody jidel by nemély byt od sebe vzdaleny vice nez tfi hodiny.

Vjidelnicku i nadale zstava zakladem rozlozeni 1é¢ebného piipravku
minimalné ve tfech dennich davkach, sacharidova strava s prevahou
Skrobovych potravin (nizkobilkovinné t€stoviny, pecivo apod.). Tuky je
vhodné zatazovat jako dopln€k k pecivu a na pripravu pokrmti. Brambo-
ry an€které druhy ovoce a zeleniny (napf. banany, pomerance, brokolice,
kapusta, Spenat) jsou zdrojem vyssiho obsahu fenylalaninu, a proto je
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potieba tyto druhy limitovat. V jidelnicku by méla byt zarazena porce
brambor pouze 1x denné (k obédu nebo vedeti).

Nekteré déti vynechavaji kvili spéchu do skoly snidani, coz se miize
projevit nedostatecnym soustiedénim pii Skolni vyuce. Kromé toho
dlouhodobé hladové pauzy pii fenylketonurii nejsou vhodné (vysvétleno
jiz v predchazejicich ¢islech Casopisu). Zarazovat snidani do jidelnicku
nejen déti s PKU, ale i zdravych déti, je zaklad spravné vyzivy. K do-
poledni a odpoledni svacing u hladovéjsich déti je dobré zaradit k ovoci
nizkobilkovinné pecivo. K obédu by méla byt podavana polévka a hlavni
chod jidla. Pokud je podavano v poledne teplé jidlo, je mozno zaradit
k vecefi studené jidlo (napf. zeleninové pomazanky s nizkobilkovinnym
pecivem, téstovinové salaty apod.). V soucasné dobé je doporucovana
1. vecefte, ktera by méla byt prevenci nocniho hladovéni.

Dostatecny pitny rezim by mél byt samoziejmosti. Je vhodné upred-
nostiovat napi. mirné slazeny Caj, perlivé i neperlivé vody. Slazené
napoje (Fanta, Sprite, Cola) je doporuceno podavat omezené. Tyto
napoje sice neobsahuji fenylalanin, ale jsou bohatym zdrojem sacharida
a energie, coz muze vést k rozvoji obezity.

Zajistit jidelnicek pti PKU dieté v kazdém vékovém obdobi vyzaduje

-

nizkobilkovinnych vyrobki se zabezpeceni stravy zjednodusuje a déti
vice motivuje k dodrzovani diety. Déti s fenylketonurii a jejich rodice
vzdy velmi oceni kazdy novy nizkobilkovinny vyrobek. Pokud bude
mozno témto détem nabidnout nova a zajimava jidla, nemélo by
dochazet k porusovani diety. [ pti fenylketonurii je mozné vést dobie

mnoho pile, peclivosti a vytrvalosti. S postupnym rozvojem novych  a $t’astné plnohodnotny zivot. Jana Komarkova

Priklad jidelni¢ku na jeden den pro déti ve véku od 7 do 15 let

Vék: 13 let Hmotnost: 47kg

Predepsana denni davka fenylalaninu: 600 mg Phe

Doporuceny denni prijem energie: 8400-10080 kJ / 2100-2400 kcal

Lécebny pripravek: 60 g PKU 3 = 6 odmérek (odmérkou na 10 g prasku)

FSNEDANE T pivia U phe ikeal  salat hiavkovy s0g 27,0 25/6
Slazeny caj Cukr S5g - 84/20
Voda 250ml - - Stava citr. 5g 0,7 6/1
Cukr 10g - 168/40 Voda 100-150ml - -
Caj porcovany 2g - - 2. davka 1é¢. pripravku
Chléb nizkobil. 100g 20,0 958/228 PKU 3 20g - 236/56
Sadlo veprové 20g 796/190 Voda 200-300ml - -
Pazitka S5g 6,3 8,2/1,4 Celkem 3484 3073/732
1. davka 1é¢. piipravku
PKU 3 20g - 236/56
Voda 200ml - - Watfelbrot 30g 3,0 479/114
Celkem 26,3 1930/515 Maslo 5g 1,8 163/39

Mrkev 50g 20,0 95/23

PRESNIDAVKA ~ Divka  Phe  kJkeal  Celkem 248 737176
Banan 100g 65,0 386/92
Keksy nizkobil. 30g 63 658157  [IWEBCERE. I Davka | Phe ki/keal
Celkem 71,3 1044/249 Téestovinovy saldat

Cesnekovd polévka

Voda 300ml - -
Cesnek 5g 10,7 29/7
Brambory syrové 30g 30,0 88/21
Chléb nizkobil. 30g 6,0 287/68
Sadlo veprové 10g - 398/95
Houbovad omdcka

Olej 10g - 389/93
Zampibny &erstvé 40g 44,0 62/15
Gustin 10g 1,8 145/35
Slehacka 30 % tuku 20ml 18,8 266/63
Dusena ryze

Ryze loupana 60g 209,4 864/206
Olej S5¢g - 194/46
Voda, stl, cibule 150-200 ml - -
Hlavkovy saldt

Téstoviny PKU 70g 14,0 1114/265
Mrkev 20g 8,0 38/9
Paprika syrova 40¢g 21,6 34/8
Rajské jablko 40¢g 18,8 42/10
Hrach zel. steril. Sg 9,5 16/4
Kukufice steril. 10g 15,7 45/11
Majolka-prameér 15g 7,7 340/81
Celkem 95,3 1629/388
ILVECERE ~ Davka  Phe Kkl

Pernik nizkobil. 100g 13,0 962/229
Jablko 100g 22,0 256/61
3. davka 1é¢. ptipravku

PKU 3 20g - 236/56
Voda

Celkem 35,0 1454/346
CELKEM/DEN 601,1  9867/2406
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Snidané Piesnidavka Obéd Odpoledni Vedere II. vedeie
svacina
Pondéli | ¢aj, nizkobilkovinny jablko, zeleninova polévka Krajanka, nudlovy nakyp broskev,
chléb, maslo, nizkobil. s nudlemi PKU, nizkobil. houska, | s pudinkem nizkobil.
kvétakova pomazanka medovnicky svickova omacka, maslo a ovocem, pernik
nizkobil. knedlik, kompot
1. divka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3
Utery nizkobil. bila kava, kiwi, nizkobil. kapustova polévka, nizkobil. pudink nizkobil. pizza hroznové
nizkobil. ovocny kola¢ chléb, maslo dusena mrkev s ovocem se zeleninou vino,
s drobenkou s hragkem, a zampidny nizkobil.
varené brambory piskoty
1. davka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3
Stieda ¢aj, nizkobil. chléb, banan, nizkobil. Cesnekova polévka, Waffelbrot, nizkobil. jablko,
sadlo, pazitka keksy houbova omacka, maslo, mrkev téstovinovy nizkobil.
dusena ryze, salat se zeleninou, | pernik
hlavkovy salat nizkobil. chléb
1. davka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3
Ctvrtek ¢aj, nizkobilkovinné pomerang, bramborova polévka, chléb Protam, dusené kedlubny, kiwi,
mufiny s cuketou linecké pecivo dukatové buchticky maslo, rajce brambory nizkobil.
s krémem medovnicky
1. davka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3
Patek nizkobil. bila kava, nizkobil. chléb, rajska polévka ovocny. kokteil, zapec. téstoviny broskev,
nizkobil. jablkovy maslo, rajce s nudlemi PKU, Waftelbrot, se zeleninou, nizkobil.
zavin dusené hlavkové zeli, maslo kys. okurka keksy
nizkobil. brambor. knedlik
1. davka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3
Sobota | nizkobil. mléko ovocna cibulova polévka, nizkobil. brokolicova nizkobil.
nizkobil. chléb, presnidavka, smazeny kvétak, pernik, pomazanka, mléko
medova pomazanka Waffelbrot brambor. salat ovocny dzus nizkobil. chléb, Ip-flakes
zelenin. obloha
1. davka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3
Nedéle | ¢aj, nizkobil. jablko, zeleninova polévka caj, omacka na paprice, | ovoc. salat,
topinky s keCupem, nizkobil. s ryzi, zeleninova ¢ina, ovocny fez, nizkobil. téstoviny | Waffelbrot,
zelenina obloha pernicky bramborové hranolky, banan Pova maslo
1. davka PKU 3 2. davka PKU 3 3. davka PKU 3

PREDSTAVUJEME METABOLICKA CENTRAYV CR a SR

Centrum pre dlhodobé sledovanie pacientov s fenylketonuriou v KoSiciach

Starostlivost o pacientov s fenylketonuriou z byvalého vychodo-
slovenského regionu sa presunula do Kosic v roku 1995. Spociatku
navstevovali spolo¢ne s det'mi s poruchami metabolizmu lipidov
a inymi poruchami metabolickt ambulanciu v Detskej nemocnici
na Moyzesovej ulici. K vyraznej zmene doslo v roku 1998, ked’
sa podarilo najst’ pre samostatné fungovanie PKU centra priestory
na detaSovanom pracovisku nemocnice v Detskom centre. Osamo-
statnenie prinieslo viacero vyhod. Detské centrum nema charakter
nemocni¢ného zariadenia, jeho priestory su estetické a vyborne
prispdsobené pre nasu pracu. K dispozicii je seminarna miestnost’
a kuchynka, ¢o vel'mi ¢asto vyuzivame.

O pacientov sa stara zohrany tim zlozeny z dvoch metabolicky
orientovanych pediatriiek - Mudr. Saligovej a MUDr. Potociidkovej,
dalej zdravotnej a diétnej sestry, psychologa, neurologa a podl'a po-
treby spolupracujeme aj s d’alsimi odbornikmi. Vsetci sme zjednoteni
v Gsili poskytnut’ nasim pacientom ozaj komplexnu starostlivost’.

Ako vel'mi pozitivnu vidime pritomnost’ diétnej sestry. Do
septembra minulého roka sa pacientom vel'mi odborne a ochotne
venovala Mgr. Maria Vasilikova. Pri zmenéch, ktoré zasiahli nagu
nemocnicu, doslo aj k zmene v jej funkcii. Touto cestou sa jej chce-
me pod’akovat za nezmazatelny a vyznamny prinos pri budovani o zvladani Specifik v jednotlivych etapach Zivota
nasho centra a pri konkrétnej starostlivosti o nasich pacientovaich ~ % dat'imjasné pravidla nasej spoluprace a komunikécie —napr. o nut-

rodiny. V jej tradicii pokracuje pani Manikova, ktord deti poznaja nosti pravidelnych ambulantnych kontrol a vySetreni fenylalaninu,
z hospitalizécii a letnych podujati. o jeho optimalnych hodnotach, ucastiach na edukacii a podobne
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< dat’ im z nasej strany ¢o najvacsiu podporu pri zvladani uskali
ich metabolickej odchylky a sucasne viest rodiny k vzajomne;j
solidarite a pomoci

Uvedomujeme si, ze na nich kladieme vysoké naroky. Zaroven
citime, ze nas pristup chapu, pretoZe vidia, Ze ndm na ich diet’ati
zalezi. Chceme im pod’akovat’ za ich pozitivnu spatnti vdzbu a spo-
lupracu, ¢im st nam vel’kou oporou v nasom usili. Pocitujeme to
aj v ustretovom pristupe PKU zdruZzenia.

Co pre to robime?

Od zaciatku fungovania nasho centra patrili a patria k $tylu nasej
préce spolocné stretnutia s pacientmi a ich rodinami v r6znej forme.
Prevazne edukacny charakter maju dietetické konzultacie a kurzy
so zameranim na rdzne vekové aj socialne skupiny — pre rodiny
s malymi alebo dospievajicimi detmi, pre dospievajucich alebo
dospelych pacientov, pre romske rodiny. Néaplin kurzov sa tyka
tedrie a praktickej pripravy diéty, sprostredkuje najnovsie poznat-
ky o PKU, vysvetl'uje genetiku metabolickej odchylky, pokryva
psychologickt a socidlnu problematiku. Kurzy su prilezitost'ou na
informovanie o novych pripravkoch aj ich odskusanie, podelenie sa
s novymi receptami ¢i s vychovnymi skusenost’'ami, ktoré si rodi¢ia
navzajom odovzdavaju. Byvaju tiez prilezitostou na informacie zo
strany PKU zdruZenia.

Iného charakteru su stretnutia mikulasske, vikendové ¢i letné
dovolenky. Tie skor podporuji nase vzajomné poznanie a vztahy.
V roku 1996 sme zorganizovali prvy PKU tébor. Pre vacsinu deti
to bola v tom Case prva spolo¢na dovolenka s rovesnikmi. Po

CO NAS PALI

MUDr. Jana Saligovd

MUDr. Ludmila Potocnidkova

niekol’kych ro¢nikoch sme uprednostnili formu zapojenia deti do
beznych prazdninovych tdborov. Nase akcie si nevieme predstavit’
bez prispenia sponzorov.

Krokom, ktory rodicom zjednodusil moznost’ monitorovania
hladin fenylalaninu a naslednu pruznt upravu diéty, bolo zavedenie
jeho vysetrenia zo suchej kvapky krvi s naslednou informaciou aj
pripadnou konzultaciou telefonicky. Pre rodiny hlavne z odl'ahlej-
Sich miest a dedin je tento kontakt podstatne vyhodnejsi.

Kosické centrum ma svoje Specifikum vo vysokom zastiipeni rom-
skej populécie, ktora tvori asi tretinu nasich pacientov. Casto vyza-
duju znacnu originalitu a trpezlivost’ v edukacii a celkovom pristupe.
Niektoré rodiny vSak naozaj mézeme davat’ za vzor ostatnym.

Zaverom chceme dodat’, Ze dosiahnuta urovern komplexnej sta-
rostlivosti o pacientov s PKU je vysledkom aj uzkej spoluprace
s ostatnymi slovenskymi centrami. Spolo¢nymi silami sa ju snazime
udrziavat’ aj v sucasnej nel'ahkej dobe.

MUDr. Ludmila Potoéridkovd, MUDr. Jana Saligovd

ViZena redakce, rodice a v§ichni s PKU,

jelikoz se nachazim v situaci pro mne bezvychodné a citim vel-
kou beznadgj, rozhodla jsem se o své starosti pod¢lit s vami a moz-
na ¢ekam, ze mi nékdo pomiize, poradi nebo jen vyslechne.

Jsme ¢tyiclennd rodina, jsem v domécnosti a pobiram piispévek pii
péci o osobu blizkou, manzel je OSVC améame dva chlapce. Star§imu
je 12 let a druhému budou brzy 4 mésice. Oba se narodili s dédicnou
metabolickou poruchou traveni bilkovin — klasickou fenylketonurii
(PKU). Vsichni znas védi, ze k 1. 10. 2003 zanikl narok na statni dotaci
potravin! V této dob¢ jsem se zrovna piipravovala na porod naseho
druhého syna ve fakultni nemocnici v Brn€. Po navratu z porodnice
jsem na radu pani ing. Harantové zkusila zazadat na MU v misté byd-
liste o tzv. prispévek socialni potiebnosti z divodu nakladné diety. Moc
jsem si od toho neslibovala, zkusit jsem to musela.

Po vyfizeni vSech formuldit (majetkové ptiznani, danové
pfiznani, doklady o zaplaceni elektfiny, plynu, inkasa, vodného
a stoéného, svozu domovniho odpadu, domovni dané a potvrzeni
od I¢kate o jakou dietu se jednd), jsem o prispévek zazadala na
zacatku prosince 2003. Ma zadost byla k mé velké radosti vytizena
kladng a jesté t¢hoz mésice mi byla vyplacena ¢astka 1 532 K¢.
K 1. 1. 2004 mi byla ta sama ¢astka odebrana s odivodnénim, ze
je manzel OSVC a minimalni mzda k 1. 1. 2004 &ini 7 800K¢&
a tudiz nespliiujeme podminky socidlni potiebnosti. Chtéla jsem
podat odvolani, ale na MU mi sdélili, Ze se nelze odvolat, jelikoz se
jedna o nafizeni Ministerstva prace a socialnich véci. Je to zoufald si-
tuace! Nikdo z politikti a ufedniki, ktefi rozhoduji o nasich détech,
jejich skute¢né potieby vitbec nezna! Sumy, které vynakladame na
jejich stravu tady nemusim rozepisovat. Sami vak vime, ze nikdo
z politiki si nemusi kupovat mouku za 98—110 K¢&/1kg nebo oplatky

za 103 K¢, 138 K& nebo 190 K¢ (za 100 g baleni)! Ale my musime!
Snahou nas rodicl je, aby se nase déti dobfe vyvijely a posléze
ucily a studovaly, ale bez ptisného dodrzeni dietniho rozpisu to
nelze! Naklady na ndkup dietnich potravin by se mély hradit ze
zakonného zdravotniho pojisténi, protoze v tomto piipadé plati,
ze dieta = lécbal!l!

Potéad premyslim, co se za téch uplynulych 12 let, kdy se ndm
narodil na$ prvni syn, zménilo k dobrému! Ale at’ pfemyslim sebe-
vic, na nic pozitivniho jsem nepfisla! To, Ze se narodil s touto ,,dietni
potiebou”, mi nepfislo nikterak strasné. Dietni potraviny jsem naku-
povala v obchodnim domé Kotva v Praze za dotacni ceny — piskoty
za 6 K¢ (nyni 103 K¢), ovocné wafle za 6 K& (nyni 103 K¢), vanilkové
a cokoladové oplatky zal S K¢ (nyni 138 K¢) a spoustu jinych potravin
-ato jsem od 1. roku véku ditéte pobirala ptispévek na dietu ve vysi
600K ¢ (mésicne!). Od ostatnich déti se nijak zvlast neodliSoval - azna
to, Ze jsem veskeré pecivo pekla a jidelnicek se skladal pouze z ovoce
azeleniny, pfesné navazené na dekagramy. A co nyni? Vybér potravin
jemozna vetsi, ale spousta z nich ma velky obsahu fenylalaninu a tudiz
pro nase déti nejsou vhodné. Ziejmé plati pravidlo: ¢im nizsi obsah bil-
kovin, tim vy$3i cena potraviny. Oplatky, piskoty, wafle nebo cokoladu
jsem synovi nekoupila uz 6 let! Cokoladu dostavaji nase déti dvakrat
ro¢né na vanoce a velikonoce od svych odbornych pediatri jako darek.
A divod, pro¢ nejsou tyto pochutiny na naSem bézném jidelnicku,
je prosty - protoze na né nemam penize! To, co je pro ostatni déti
beézna véc, je pro nase déti vysoky nadstandard. A nyni, kdyz se nam
narodil i druhy syn s PKU, chci, aby nepocit'oval nedostatek téchto
potravin. Jak to udélam, to jesté nevim, ale mam moznost promluvit
s hejtmanem a poslancem za nas kraj, kterého mozna budou problémy
nasi rodiny zajimat. A tak hodlam zacit pravé tam! Mozna, Ze to bude
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pfipominat boj s vétrnymi mlyny, ale sedét doma s rukama v kliné
a nadavat na socialni podminky, které vytvareji nasi politici, uz
nebudu! Jsem odhodlana napsat i ministru prace a socialnich véci
panu Zdeiiku Skromachovi.

Vsichni nas spojuji s bezlepkovou dietou, ale to je velky omyl!
Propocitavala jsem denni naklady na jidelni¢ek mého syna a ¢astka
se pohybovala od 175K¢ do 220K¢&, podle pouzitych druhd po-
travin. Mé&sicné je to teda 5 250 K¢ — 6 000 K¢, a rocné 63 000 K¢
—79200 K¢&. A to jsou mému 2. synovi teprve 3 mésice; od ¢tvrtého
mésice budu pridavat zeleninu a ovoce, pozdéji nizkobilkovinnou
krupici (500g za 253 K&) nebo nahradu mléka Lp Drink (500 g za
531K¢). Pro¢ o nasich détech rozhoduji lidé, kteti nemaji viibec
predstavu, z jakych potravin se jidelni¢ek déti pripravuje, Ze bez

STALO SE

Pidivadlo navstivil i Mikulas

kalkulacky nejsem schopna denni davku jidla ptipravit, Ze jedina
mozna lécba neschopnosti organizmu travit bilkoviny je dieta a bez
ptisného dodrzovani této diety by byli mentalné postizeni!

Vice uz nemam co fici a nechci se stale opakovat, ale doufam,
ze mluvim ze srdce i ostatnich rodi¢u, ktefi to citi stejné jako nase
rodina! Program CSSD nam sliboval sociélni jistoty a pomoc zdra-
votng postizenym ob¢anim - ale zUstalo jen u slibd! O své socidlni
potieby musime prosit a Skemrat! Stydim se pfiznat, ze se bojim
o dalsi osud nasich déti. Dietu se snazime dodrzovat a dafi se nam
to dobfe, ale pokud nas statni politika zazene do kouta a my budeme
muset uvazovat, co je predné&jsi (jestli jidlo pro nase déti nebo diim,
ve kterém bydlime), pak bude uz opravdu zle.

V Basce, 3. 2. 2004 Véra Czudkovd, Baska 37, 739 01

Mikulasska. Staci toto jedno slovicko a hned u déti vyvola
usmeév na tvaii. Nase Mikuldsska se konala presné v den svatku
sv. Mikulase 6. 12.2003. Sesli jsme se v Pidivadle v HoleSovicich.
Hrala se pohadka Zdetika Svéraka ,, Tatinku, ta se ti povedla“ - o
tatinkovi, ktery neumél vypravét pohadky, ale nakonec prekonal
sam sebe. (Pohadky vypravéla détem vzdycky maminka - skute¢né
vypravéla z hlavy, nikoli Cetla. Ale jednou padla tato povinnost i
na tatinka. Aby je ani on nemusel ¢ist a mohl si je také vymyslet,
musel si pro inspiraci dojet az do Ceského raje.) Byla to hezka
podivana — vesela, vtipna; ani ne kratka, ale ani ne moc dlouha.
Prosté tak akorat.

Po predstaveni bylo pro déti prichystané prekvapeni. Nastala
chvilka napéti a o¢ekavani a prisel mezi nas Mikulas, Cert a andél.
Déti byly nadSené! Mikulas si je postupné volal k sob¢, odhanél
Certa, ktery si chtél déti odnést pro své potéseni do pekla, a détem
rozdal darecky. Byla to taska plna pamlskt a dobrot. Déti mély
velkou radost a jisté dlouho na tyto krasné chvile vzpominaly!

Bety

A predsa sa konalo...

Vel'mi narychlo organizované celoslovenské Mikulasske stret-
nutie sa predsa len konalo. A vsetkych potesilo, ze prisli aj nasi
priatelia z Moravy (ktorych mnohi poznaju uz z rekreacie v Ka-
lin¢iakove) a tiez to, Ze prisli aj rodi¢ia s celkom malymi det'mi,
ktorych sme medzi sebou privitali po prvy raz.

Nebolo nas vel’a, ale ani malo. V kazdom pripade zazili sme zasa
raz prijemné spolo¢né chvile. Obdivovali sme nase ratolesti, ktoré
Mikulasovi spievali, tancovali, recitovali... Ako vyrastli za ten rok
¢o sme sa nevideli. Ako sa zmenili. Aki rozko$ni su ti najmensi.
Hlavne pre tych najmensich to bol nezabudnutel'ny zazitok. Nas
dospelych hrialo to zvlastne svetlo oCarenych detskych o¢i, kvoli
ktorému urcite budeme takéto akcie organizovat’ zas a znova.

Kto sa eSte na podobnom stretnuti nezucastnil, tazko si dokaze
predstavit’ taku Gizasnu vec, Ze naSe deti, ktoré sa vic§inou navzajom
Ppoznaju, sa vitaji srdecnejsie ako pribuzni. A ako vel'mi sa na stretnutia

tesia. Ako dlho a vytrvalo sa dokazu spolu hrat’ bez ohl'adu na vek.
Ako im chuti jedlo, ked’ sedia pri spolo¢nom stole. A tentoraz sa nasi
kuchari z hotela U Zelengj lipy skuto¢ne vyznamenali. Patrik zjedol
Styri taniere polievky... A deti, ktoré uz nevladali dojest’ svoje porcie
vyprazaného karfiolu so zemiakmi, si ich vSetky bez vynimky zelali
zabalit’ a zbytok zobrat’ domov. Dost’ bolo aj sladkosti, ktoré mamicky
napiekli a priniesli. Kazdému sa uslo nieco do balicka na cestu.

Stihli sme aj Oravsky zamok. A aj ked’ niektori tam boli aj vlani,
vobec sme sa nenudili.

Rada by som sa pod’akovala vsetkym, ktori prisli na stretnutie.
Osobitne Rybarovcom, pretoze bez nich by nebol Mikulas a ani
by sa to nebolo organiza¢ne zvladlo. Majitel'ovi hotela U Zelenej
lipy, pretoze bez zl'avy, ktorti nam poskytol, by si len malo z nas
mohlo dovolit’ pobyt v takomto zariadeni. A samozrejme kucharom
a obsluhe. Ing. Anna Gabarikovd

Vyroéni élenskd schiize Klubu PKU a jinych DPM

Vyrocéni élenskd schuize Klubu PKU a jinych DMP probéhla dne 21. 2. 2004

Informace z tohoto setkani naleznou &tenafi v CR v piilozeném letdku. S piipadnymi dotazy se miiZete obratit na piedsedkyni Klubu

PKU Klaru Foglarovou na telefonnim ¢isle +420 608 233 142.
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CO SE PRO VAS PRIPRAVUJE

Pojed’te s nami na letni tabor!

Centrum PKU Vinohrady ve spolupraci s cestovni kancelati  spolecenské hry, vylety do
Ing. Miroslava Topinky pfipravuje letni tabor pro déti s fenylke-  okoli, disko, taboraky
tonurii a jejich sourozence a kamarady — pojed’te také s nami! Odjezd: bude upfesnéno na
Cena: 3 498,- K¢ prihlasce
Vék: 7-17 let Ceny zahrnuji: stravu 5x
Termin kondni: 27.7.2004 — 9.8.2004 denné, pitny rezim, cestovné
Misto kondni: rekreaéni stiedisko Riizena (Jizni Cechy — okres  z Prahy a zpét, ubytovani, ltiz-
Pisek) - Tabor se nachazi mezi mésty Sedlec Prcice a Milevsko  koviny, vychovny a zdravotni
na biehu rybnika Pafezity, v objektu tabora je hfist¢ na volejbal,  persondl, pojisténi zaruky
a fotbal, v okoli je dostateny prostor pro hry v ptirod¢, koupani  proti ipadku CK u Generali

a sportovni vyziti. Pojistovny, a.s., DPH

Ubytovdni: chaticky po 4 — 6 détech, pro starSi je moznost BIliZsi informace poskytne a piihlaSky prijimd: Renata To-
bydlet ve stanech s podsadou, k dispozici jsou sprchy, tepla voda,  pinkova: Po — Pa 8,00 — 10,00 hod., telefon: +420 602 403 470,
splachovaci WC tel./fax: +420 233 358 310, e-mail: tabory@tabory.cz

Program: celotdborova hra, fotbal, volejbal, koupani, tanec, Jana Komadrkova, MUDr. Ludmila Hejcmanovd

Kuchaika "Varime zdravé a chutné pro fenylketonuriky I1" vyjde v roce 2004

Publikace, jejiz rukopis autorky s pfedepsanym mnozstvim fenylalaninu a energie. Pro vydani druhého
nyni dokoncuji, bude navazovat na  dilu knihy zvolily autorky stejnou strukturu informaci. Bude zde vice
prvni knihu Vafime zdravé a chut- nez 150 receptl na riizné chody, recepty budou doplnény bohatou
né pro fenylketonuriky, vydanou fotodokumentaci a budou zafazeny i nékteré postupové recepty. Dale
autorskym  kolektivem Kliniky  bude kniha obsahovat tabulkovou ¢ast rozsitenou o vysledky analyz
déti a dorostu Fakultni nemocnice  ziskané od vydani prvniho dilu. Nové bude zafazena teoreticka Cast
Kralovské Vinohrady. Kniha vysla o podstaté fenylketonurie a jeji 1écby, o jejim dédi¢ném prenosu, o vy-
v roce 1996 a dobre splnila zamys-  zivé pii PKU v nékterych zvlastnich situacich, jako je naptiklad vyziva
leny ucel - byt pomocnikem pii  aktivniho sportovce s PKU, vyziva v nemoci a dalsi. Teoreticka c¢ast
kazdodennim dietnim vafeni a pe-  byla do knihy zaclenéna s cilem poskytnout ctenaiim informace, které
Ceni. Diky informacim obsazenym  mohou prohloubit jejich znalosti o PKU a prispét k vetsi samostatnosti
v tabulkové ¢asti se osvédCilaijako  a sebejistoté pii praci s dietou.

vhodna ucebni pomticka v kurzech, Podrobné informace (kdy kucharka vyjde, kde ji miZzete sehnat
v nichz se budouci matky a do-  apod.) uvedeme piiste.

spivajici divky ucily samostatné Ukazky z ptipravované kuchaiky si miizete prohlédnout na
sestavovat a piipravovat jidelnicek ~ www.espku.cz MUDr. Ludmila Hejcmanovad

Vikendova akce pro dospélé s PKU a jejich partnery

Blizi se ¢as, kdy se mé poprvé uskutecnit vikendova akce pro dospélé osoby s PKU a jejich partnery, o niz jste se mohli docist jiz
v minulém ¢isle Metabolika. Tém, kdo vahali a nyni se rozhodli se této akce zcastnit, pfipominame kontakt, kde se mohou jeste pfi-
hlasit, ptip. zjistit blizsi informace: ~ Termin: 23.4.2004 — 25. 4. 2004
Misto: Sporthotel Vlasim, Sportovni 1570, 258 01 Vlasim
Kontakt: Markéta Samkova, tel. +420 606 212 024
Predbézny program byl uvefejnén v prosincovém ¢isle Metabolika, také jej naleznete na strankach www.espku.cz

Leto na Slovensku

Na leto, ako sa uz stalo zvykom, pripravujeme letny tdbor pre  moznost mat’ vol'ny tyzden, kedy netreba varit, pretoze diétnu
deti. Po skusenostiach z predchadzajtcich rokov bude to tentoraz i nediétnu stravu nam pripravi niekto iny.
iba jeden tabor, ktory je planovany na prvu polovicu mesiaca jula. Tieto informacie by mali Citatelom zatial’ posluzit’ na ¢asové
Presné miesto konania a termin eSte do ¢asu redakénej uzavierky  planovanie vlastnej dovolenky. Zaroven prosim vsetkych, ktori
nemame. Cestovné kancelarie v tomto Case eSte len zverejiiujit  majii zaujem o zaslanie konkrétnych informacii, ked budu
svoje ponuky na letné tabory. zname, aby sa ozvali - prosim len pisomne (listom, e-mailom,
V auguste (ako uz je tomu tradi¢ne) sa bude organizovat’ ro-  faxom) na adresu Zdruzenia. Ide o to, ze kapacitu miest v tdbore
dinna rekredcia. Mala by vsak byt’ v trosku inom ponati, nez sme  ako aj na letni rekredciu musime vopred naplanovat. Samo-
zvyknuti. Chceme na dovolenku pozvat’ dospelych s PKU diétou,  zrejme, ide len o predbezny zaujem, zaviazné prihlasky budeme
¢i uz s rodinami alebo bez. Aby sa navzajom spoznali, alebo po  posielat’ neskor.
rokoch stretli a porozpravali. Skratka, aby ¢o najviac l'udi vyuzilo Ing. Anna Gabarikovd, NZ PKU

METABOLIK
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ZIVOTNI PRIBEH

O nasem Skolakovi

Nas piibéh zacind v roce 1996 narozenim naseho druhého
ditéte - syna Pavlika. Po navratu z porodnice jsme byli radi, ze
uz to mame za sebou a ze je syn v pofadku. Ale druhy den rano
zazvonil telefon. Volali nam z Hagiboru, ze mame nastoupit do
nemocnice, protoze pry neni zdravy. Byli jsme vydéSeni, nevédéli
jsme, co mu je. Zjistili u ného diagnézu fenylketonurie. Byl to
pro nés velky Sok, neméli jsme pfedstavu, jak zvladneme pfisnou
dietu. Protoze Pavlik dobfe jedl a ptibiral na vaze, pustili nds po
tydnu straveném v nemocnici domi. Casem jsme se s tim smifili,
kdyz jsme vidéli, jak roste a ma se k svétu. Je to velice usmévavé
dité a je vidét, ze ma radost ze zivota. Pavlicek roste jako z vody
a také dodrzovani diety mu prospiva.

Uteklo to jako voda, ani jsme se nenadali a Pavlik zacal chodit
do 1. tfidy. Do Skoly se hodn¢ t&sil a chodi tam rad. Vysledky
ma velice dobré. Nejvice ho zajima matematika, Cesky jazyk
a vytvarna vychova. Zacal navstévovat vytvarny krouzek; je tam
spokojeny a moc p&kné kresli.

Nedavno jsme zjistili, Ze naSe dcera Lucka, ktera oslavila
osmnacté narozeniny, ma také dispozice k fenylketonurii, ale

Ctvrty rozcestnik znamend rovnovahu

Jsou piibehy plné problém, ale jsou ptibéhy zdanliveé bezpro-
blémové. Je skvelé si precist, jak je mozné zvladnout nelehkou
zivotni situaci s eleganci a jak dospét do stadia rovnovahy a reor-
ganizace. Ale o ¢em to, proboha, ta psycholozka vlastné¢ mluvi?

Kazda rodina, ktera se setkd s né¢jakym problémem u svého
Clena, se musi n&jak s touto situaci ,,poprat®. Vime, Ze i banalni
chiipka, angina ¢i zapal plic vykoleji normalni chod rodinného
zivota. Natoz pak chronickd nemoc, kterd vyzaduje celozivotni
disciplinu! To je pak situace typu ,,babo, rad’!*“. Kazdy ¢lovek (tim
spiSe cela rodina) pak projde cestou, na které jako vyznamné
rozcestniky stoji jeji jednotlivé faze.

Hned prvni je $ok. Velky $ok, jak to spravné nazvali Simovi.
V tom momentu ma ¢lovek pocit, jakoby mu spadl na hlavu snad
ptimo balkon a zcela ochromil schopnost myslet, citit, jednat.

Ve druhé fazi se dostavi ochranny utlum - popirani. To proto,
abychom se nezhroutili a mohli dale existovat. Na tomto rozcesti

my uz vime, ze se to da
zvladnout.

Vanoce jsme oslavili
tradién¢, Pavlik mél
k vecefi bramborovy
salat a celerové tizecky.
Také rad mlsal cukrovi.
Nejvice ze vseho se za-
jimal o stromecek a da-
recky pod nim. Nejveétsi
radost mél z tabule na
kresleni a magneto-
fonu.

Na blizicim se po-
loletnim  vysvédceni
ocekavame velkou jed-
nicku!

Pavel a Kvéta Simovi,
Praha 5

zacneme tvrdit, ze neni nikdo nemocen, nic se ned¢je, doktofi se
spletli apod. U tfetiho rozcestniku nas ¢eka deprese a zlost na
okoli a cely svét: ,,pro¢ zrovna ja/my?!“, zlobime se a jsme sobé
i okoli nepfijemni.

CtvrtY rozcestnik znamena rovnovahu. To uz jsme skoro ,,za vo-
dou®. Uz vime, co mame za problém a jak na n¢j. Snazime se dove-
dét se o ném vice a spolupracujeme s 1ékati a sestickami. A radi!

Na poslednim rozcesti se ddme smérem reorganizace. To je nut-
né, abychom se o péci mohli rozdélit, aby vSe nenesl na sob¢ jen
jeden ¢len rodiny. A roding Simovych se podafilo $tastn& minout
vSechny ty rozcestniky a zakotvit v tom poslednim. To je skutec-
né obdivuhodné a mozna, ze ti, ktefi si pravé zoufaji z diagnozy
svého ditéte ¢i jiného Clena rodiny, by si mohli fici: ,,Nejsme
v tom sami. Kdy?Z to dokazali Simovi, tak my prece taky*.

PhDr. Jana Severovd, CSc.,
FN Brno, L. détska interni klinika

LISTARNA

VaZeni pritelé,

srde¢né vas vSechny zdravim. Po del§i odmlce jsem se rozhod-
la opét napsat. Chci se s vami pod¢lit o své myslenky, které me
napadly béhem procitani dosud vyslych &isel ¢asopisu META-
BOLIK.

Na zakladé¢ odbornych studii, rtznych zivotnich pfib&hi
a svych osobnich zkusenosti bych dospélym s PKU doporuco-
vala, aby uvazovali o navratu k dieté a tim zkvalitnili svijj zivot.
Nikdy neni pozdé! Celé posledni ¢islo ¢asopisu bylo zaméfeno na

dospélé s PKU a to je aktualni téma, které mé nejvice zajima a bu-
de zajimat jist¢ i dalsi, ktefi jsou dneska détmi a také se ocitnou
za branou dospélosti, kde to uz neni hra. Nemusite ani absolvovat
vysokou $kolu proto, abyste méli co délat s obycejnym Zivotem,
ktery ma podstatny vyznam.

Dale dékuji pani Foglarové, ktera obétave bojuje za dotaci PKU
dietnich vyrobkt a vé&fim, ze vyhraje zdravy rozum!

Vsem pieji pevnou vili!

Jaroslava Kubinovd

Toto &islo vychazi v bieznu r. 2004. Casopis je registrovan pod &. MK CR E 13356. ISSN:1214-3057 Vychazi 4x roéné. Vydava: Klub PKU a jinych DPM a NZ PKU. Vedouci
redaktor: Mirka Plecita. Clenové redakéni rady: A. Gabarikové, A. Plecita, L. Ricka, H. Sladkovéa, M. Strouhalova. Kontaktni adresy: posilani pispévki a komentafi v CR: nej-
rad&ji e-mailem: metabolik@centrum.cz nebo na adresu: Mirka Plecita, Ruska 87, 100 00 Praha 10. Nové predplatné a urgence nedodanych &isel casopisu v CR: Hana Sladkové,
Bukurest'ska 2792, 390 01 Tabor, tel.: +420 381 262 295 nebo +420 606 637 177, e-mail: hana.sladkova@quick.cz Posilani piispévki a komentait, nové piedplatné a urgence
nedodanych ¢isel ¢asopisu v SR: NZ PKU, ing. Anna Gabarikova, Alej Slobody1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 43 5865 388, e-mail: a.gabarikova@thais.sk
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RECEPT A R - velikonoéni tradiéni peceni

Mazanec

Suroviny: 500 g Apromixu nebo Vitaprotamu, sul, strouh. citr. kiira, 100g mouc. cukru, 10g
(2 kav. IZicky) vanil. cukru, 100g rozpusténé viazné Hery, 20g (2 pol. IZice) rozinek, 200-250 ml
nizkobil. mléka Zajic (2 odmeérky sus. prdasku - 20g + 200ml vody), 10g Hery na vymazani
plechu, 10g rozpusténého tuku (Hera, mdslo) na potrent tésta

Kvasek: 30g drozdi + 10g (2 kav. IZicky) krystal. cukru + 50ml vlazné vody

1.

2.

6.
o

Do misy nasypeme Apromix, piidame sul, strouhanou citr. kiiru, mouckovy cukr, vanil. cukr,
rozehtatou vlaznou Heru, rozinky a vafeckou smés dobie promichame.

Pripravime kvasek: do hrni¢ku rozdrobime drozdi, pfidame cukr, vlaznou vodu a rozmichame do
hladka. Kvasek nechdme na teplém misté vykynout (asi 10 — 15 minut).

Vykynuty kvasek ptidame k pfipravené smési z Apromixu, postupné prilévame nizkobil-
kovinné mléko Zajic a vypracujeme tuzsi tésto.

Takto vypracované tésto piikryjeme utérkou a nechame na teplém misté vykynout (asi
20 — 30 minut).

Vykynuté tésto dobie prohnéteme a vytvarujeme z ného bochanek, ktery prendame na
vymazany plech.

Bochének potfeme rozpusténym tukem a peceme ve stiedné vyhtaté troubé (asi 30 — 40 minut).
Upeceny horky mazanec potfeme studenou vodou a nechame vychladnout.

Hotovy moucnik vazi: 1000 g
100g (asi 2 platky) obsahuje: 27,8 mg fenylalaninu; 0,6 g bilkovin; 10,5 g tukd; 59,6 g sacharida; 1415 kJ/337 kcal

Velikono¢ni beranek (zajicek)

Suroviny: 100g mouc. cukru, 12g (Y2 bal.) vanil. cukru, citr. kira + §tava,
300g Apromixu nebo Vitaprotamu, % bal. prasku do peciva, % kav. IZicky jedlé
sody, 100ml oleje, 20g (2 pol. IZice) rozinek, 15g (2 pol. IZice) strouhaného
kokosu, 250 ml nizkobil. slehacky (100ml Slehacky Hole + 150 ml vody)
Forma: [0g tuku (sadlo, Hera) + 10g nizkobil. strouhanky

1. Mouckovy cukr smichame s vanil. cukrem, citr. ktirou, Apromixem, pec.
praskem a jedlou sodou.

2. K promichané smési pridame olej, rozinky, kokos, postupné piilévame
nizkobil. §lehacku Hole a vypracujeme mirné tekouci tésto.

3. Tésto nalijeme do vymazané a vysypané formy (beranek, zajicek) a pece-
me ve stfedné vyhtaté troubé asi 30 — 40 minut.

4. Upeceného horkého beranka potieme studenou vodou a nechame ho mirné vy-
chladnout ve formé. MiiZzeme ozdobit citrénovou nebo ¢okoladovou polevou.

Hotovy moucnik vazi: 720 g
2 platky (asi 100g) obsahuji: 24,3 mg fenylalaninu; 0,5g bilkovin; 20,4 g
tukd; 57,0 g sacharidt; 1762 kJ/419 keal

Velikono¢ni nadivka pro 3 porce

Suroviny: 400 g nizkobil. chleba, sul, Spetka pepre, Podravka, 150 ml nizkobil. mléka Zajic
(1,5 odmerky sus. prasku - 15 g + 150 ml viazné vody), 10 g tuku + 20 g nizkobil. strouhanky
na vymazani a vysypant formy, 20 g masla na potieni nadivky

Naplii: 30 g (3 pol. IZice) oleje, 30 g cibule, 200 g mraz. Spendtu, sul, voda, 20 g (2 pol. [Zice)
Gustinu + 30 ml vody, 10 g (2 mensi strouzky) cesneku, Podravka

1.
2.

3.

6.
s

Platky chleba nakrajime na ¢tvrtiny a naskladame je do tukem vymazané sklenéné misy.
Takto pripraveny chléb zvlh¢ime nizkobil. mlékem, mirné pfipepiime a posypeme
Podravkou.

Pipravime napli: na tuku zpénime najemno krajenou cibulku, pfiddme mrazeny Spenat,
osolime, podlijeme vodou a kratce podusime (asi 10 minut).

Varici Spenat zahustime Gustinem, rozmichanym v malém mnozstvi vody, dochutime
Cesnekem, ptipadné Podravkou a nechame prochladnout.

Na pripraveny chléb rozetfeme duSeny Spenat, pokryjeme druhou vrstvou nizkobil.
nakrajeného chleba, zvlhéime nizkobil. mlékem, rozetfeme zbylou vrstvu duseného
Spenatu, narovname tieti vrstvu nakrajeného nizkobil. chleba a pokapeme rozehiatym
maslem.

Nadivku peceme ve stfedné vyhraté troubé asi 20 — 30 minut.

Upecenou nadivku nechame vychladnout a poté ji rozkrajime. Nadivku miizeme také podavat teplou.

Hotova nddivka vazi: 800 g
1 porce (270 g) obsahuje: 113,2 mg fenylalaninu; 2,8 g bilkovin; 22,7 g tukt; 85,9 g sacharida; 2402 kJ/571 kcal

Recepty pripravila a propocitala Jana Komdrkovd



POZOR, na trh prichazi od MILUPY

lp-ringlets

kiupavd okolddovié krouzky s nizkym obsahem bilkovin
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...pro rychlou pfipravu lahodné snidané s nizkym obsahem bilkovin,
idealni v kombinaci s Milupa Ip-drink

Kfupava a lahodna snidané nebo svacina

v vynikajici ¢okoladova chut

v nizky obsah bilkovin

v nizky obsah fenylalaninu

v s vlakninou, vitaminy a mineralnimi latkami

Zastoupeni pro CR a SR: NUTRICIA a. s., Na Pankraci 30, 140 21 Praha 4, tel.: +420 296 332 722, +420 602 282 251, fax: +420 296 332 761,
e-mail: jan.smitka@prague.nutricia.com



