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Ohlédnuti...

...Se vsemi pritomnymi lékari jsem se v prubéhu let setkala.

Panu profesoru Hyadnkovi jsem privezla pétidenni miminko
— nic mi nezastiral, pripravil na nejistou budoucnost, ale dal nam
nadeji. Své zkusenosti s PKU potvrdil i dnes : ,,Prisnd dieta a in-
dividudlni pristup k pacientovi — to je cesta k uispésné léché . «

Pani doktorce Hejcmanové jsem sverila 11-letého syna na let-
ni tabor a jeho prvni samostatné opustent rodiny jsem obrecela.

Dodnes mi zni jeji slova: ,ZdleZi na svobodném rozhodnuti

kaZdého, chce-li ddl v dospélosti s dietou pokracovat.

Pan profesor Zeman nds usmerrnoval a pri kontroldch sledoval,
aby dieta a nasledné hladina Phe byla primérené vysokd. Jeho
recept na lécbu PKU: ,,VSe zdleZi na chemickém sloZeni téla.
Mdme-li Spetku inteligence a mame-li ditvéru k lékaiuim...“

Pani primdika Stastnd prevzala Stafetu nasi 1écby a svym pristu-
pem navazuje na vsechny predchdazejici lekare: ,, Vyuziti intelekto-
veho potencidlu zdaleZi na stupni prisnosti dodriovdni diety. “

To jsou stripky sdeleni lékari z 1. setkani dospélych s PKU ve
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VAN
Mpyli se ti, kteri doufaji,
Ze si stac'i sami!

Viasimi,  které
se  uskutecnilo
v dubnu tohoto

roku. Vsich-
ni  jmenovani
lékari  pracuji

v Praze. Své
lékare maji
ale i pacienti
s PKU v Brne,
Bratislave, Ko-
Sicich, Banské
Bystrici... I tito lékari se snazi détem s PKU a jejich blizkym
pomoci a dat Sanci na plnohodnotny Zivot. Dnes jsou prvni léce-
ni pacienti dospéli lidé. Za né, ale i za nas vsechny, kterym PKU
zménila Zivot, chci vSem témto lékariim rici: ,, Diky.

Mgr. Hana Sladkovad

NAPSALI JSTE NAM PRIBEH...

Pastelky

Na nasi vyzvu v 1. ¢isle letosniho Metabolika nam prisel kratky pribéh s obrdazkem. Jsme moc radi, zZe nékdo nasi prosbu vyslysel

a tésime se na dalsi pribéhy, basnicky a obrdzky ,,0d nasich étendi pro nase ctendie*.

Na psacim stole lezely pastelky. Chlapec pravé dokoncil svij
vykres. Vstal, podival se oknem ven. ,,Zase prsi!“ A odesel do
vedlejs$i mistnosti.

Byl ¢as svaciny. Mezitim, co ji vychutnaval, se na psacim stole
délo néco neuvéfitelného. Dvé pastelky, Zelena se Zlutou, spolu
vedly nekoneény spor o své dilezitosti. Zluta se stale chlubila
svou potiebnosti. Zluté je slunce, na kterém se vse vyhtiva, roste
a raduje. Zluté jsou riize, tulipany i ostatni kvétiny. Zluta jsou
kuratka, kachnatka i housata, ktera prvné pohlédnou na svét.”
,,V tobé se krasné vyhtiva, ale beze mne, Zelené, by nebyla trava,
listi ani ostatni zelené rostlinky. Byla bys i ty zbyte¢na, nikdo by
nechtél byt na horkém, zlutém slunci, pokud by se nemohl ochla-
dit a pohovét ve stinu korun stromﬁ se zelenym listim. Kdo je teda

Do je_]lCh sporu se nahle Vlozila Modra. ,,Ob¢ jste dilezité,
stejné jako vSechny ostatni barvy. Jsme fetéz, ve kterém ma kazda
své misto. VSechny jsme moc a moc dulezité,” zakoncila hadku
dvou barev.

(red.)

Venku zatim pfestalo prSet. Mezi mraky se prodiralo modré
nebe, na kterém se vybarvovala nadherna duha a odrazela se ve

slunecnich paprscich. Helena a BohouSek Prokopcovi
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POZNALI JSME HISTORIL, VENUJME SE SOUCASNOSTI

Fenylketonurie a obezita

Uvod

Obezita postihuje dle riznych statistickych udaji asi 10% dét-
ské populace a predstavuje zavazné zdravotni riziko. Jeji preven-
ce v détském véku ma vyznamny vliv na zdravotni stav dospélé
populace. Autorky se zaméfily na vyskyt obezity ve skupiné ne-
mocnych fenylketonurii (PKU) lécenych na jejich pracovisti.

Material a metodika

Vyskyt obezity byl studovan ve skupiné 182 nemocnych hyper-
fenylalaninemii ve véku od 5 do 34 let. Z nich bylo 81 chlapct
a 101 divek. Jednalo se o nemocné s klasickou fenylketonurii
(89,0%) a s leh¢imi typy hyperfenylalaninemie (11%). Sledovany
soubor zahrnuje jak nemocné dosud 1écené dietou, tak ty, ktef jiz
dietni 1é¢bu z vlastniho rozhodnuti ukon¢ili.

K posouzeni vyzivového stavu byla ve vékové skuping 5-18 let
hmotnost hodnocena dle grafit PERCENTILY CSR 1981, HOSI,
DIVKY, PERCENTILY CSR 1981 16 1. HOSI, DIVKY (vyd. IHE
Praha). Jako obézni byli hodnoceni pacienti s hmotnosti »97. per-

CELKOVY VYSKYT

24,2
75,8

[ obézni pacienti () [] pacienti s normalni hmotnosti %)

ROZLOZENI PODLE POHLAVI

9,9

75,8
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centilem nebo s BMI »25. Pro skupinu nad 18 let byl vyuzit "body
mass index" (BMI).

Zavér

Provedena pilotni studie ukazuje napadné vysoky vyskyt obezi-
ty ve skupiné nemocnych fenylketonurii. Jeji vyskyt je vyznamné
vyss§i ve srovnani se zdravou populaci. Lze ho pozorovat jiz
v mlad$im $kolnim véku. Se stoupajicim vékem procento obéz-
nich narGsta. Nejvyssi je ve skupin€ dospélych, z nichz vétSina
ukoncila lé¢bu dietou a stravuje se normalné. Vysledky studie
ukazuji potiebu zaméfit se u nemocnych fenylketonurii na pre-
venci obezity jiz v nejmladsim véku.

Za rizikové faktory pro vznik obezity u nemocnych PKU lIze
povaZovat:
1. vysoky ptijem sacharidii a u fady nemocnych i tuk

2. nepravidelny pfijem stravy s nerovnomérnym rozlozenim
vyzivovych slozek a s dlouhymi hladovymi pauzami
3. velky nartst zejména energetické hodnoty stravy po uvolnéni

dietniho rezimu pfi pfechodu na normalni stravu

Potiebnd preventivni opatieni by proto méla byt zamérena do

ndsledujicich oblasti:

1. snizeni mnozstvi cukru a sladkych napoji ve stravé déti

s PKU

vychova k pravidelnému pfijmu stravy s konzumaci odpovi-

dajici davky dietniho ptipravku po kazdém jidle

vytvofeni receptur orientovanych na potraviny s niz§im ener-

getickym obsahem

dohled na vyzivu nemocnych PKU i v dospé&losti z hlediska

nutri¢niho i energetického

skupinova setkani rodi¢t, déti a odbornikl (psychologové,

1ékari, dietni sestry) zaméfena k budovani zadoucich stravo-

vacich navykt a orientace na pohybové aktivity

studium problematiky ve spolupréci viech tii center v CR
MUDr. L. Hejcmanovd, J. Komdrkovd
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PREDSTAVUJEME METABOLICKA CENTRAYV CR a SR

Ambulance dédicnych poruch metabolismu a pediatrie, 1. détska interni

klinika FN Brno

Novorozenecky screening fenylketonurie je tizce spjat se vzni-
kem Vyzkumného ustavu pediatrického v roce 1963. Ustav byl
zalozen diky myslence akademika Otakara Teyschla (1891-1968),
ktery navrhl vytvoreni ustavu, ktery by se védecky zabyval n¢kte-
rymi specidlnimi otdzkami pediatrie. K prvotnimu planu vyzkum-
nych cila tstavu patfil klinicky a experimentalni vyzkum v oblasti
prevence a terapie chorob détského véku, snaha studovat zakoni-
tosti télesného a dusevniho vyvoje a osobnosti ditéte, koordinovat
a metodicky vést pediatricky vyvoj ve staté, podilet se pii zavadéni
uspésnych vysledkd vyzkumu do praxe, spoluprace s minister-
stvem zdravotnictvi v organiza¢né metodické ¢innosti v pediatrické
Iécebné-preventivni péci, vychovavat mladé védecké pracovniky
a spolupracovat s védeckymi pracovisti, vyzkumnymi ustavy
a ostatnimi zdravotnickymi zafizenimi. Ustav byl umistén v arealu
Fakultni détské nemocnice v Brné€. Organizacné byl tistav rozdélen
na nasledujici skupiny: klinickou a biochemickou, genetickou,
patofyziologickou a socidlni pediatrii. Klinické oddéleni vzniklo
z interniho oddéleni Fakultni détské nemocnice a jeho prednostou
byl az do svého umrti v roce 1972 doc. Saxl. Po ném pievzala ve-
deni MUDrr. Olga Podhradskad, Csc. a po ni MUDr. Anna Pijackova
CSc., ktera byla vedoucim oddéleni do konce roku 1997. Naposle-
dy vedla toto oddéleni MUDr. Dagmar Prochazkova.

Biochemické oddeleni, které bylo pozdéji prejmenovano na
Oddé¢leni biochemické a molekularni genetiky, bylo zaméfeno na
vyzkum dédiénych poruch metabolismu aminokyselin a sacha-
ridd. Vedlo screening fenylketonurie na Moravé pomoci mikro-
bialniho inhibiéniho Guthrieho testu, rozsifeného pozdéji na dalsi
screeningové akce (leucinoza, hypermetioninemie, histidinemie,
deficit adenosindeaminasy, dédi¢ny deficit alfa-1-antitrypsinu).
Zatimco incidence PKU se na Moravé pohybovala kolem 1:9000
a tudiz bylo vyznamné ji dale skrinovat, screening ostatnich po-
ruch kromé AAT byl zrusen, kdyz bylo zjisténo, Ze jejich inciden-
ce je nizsi nez 1:100 000.

Celoplosny screening novorozencl byl zapocat v Jihomo-
ravském kraji 1. 1. 1972 a byvalém Severomoravském kraji od

"

1. 1. 1973. Ze zakona byl screening
legalizovan az od 1. 1. 1975. Do
roku 1992 provadeél Gstav screening
a lécbu PKU pro region celé Mora-
vy. Od 1. inora 1992 az dosud vy-
Setfuje screening Oddéleni klinické
biochemie Fakultni nemocnice
Ostrava-Poruba pro oblast byvalé-
ho Severomoravského kraje. Lécba
PKU pro region Moravy je soustie-
déna na brnénském pracovisti.

Screening organizoval Ing. An-
tonin Mrskos, CSc. a jeho schéma se stalo vzorem pro podobné
akce v celém staté. Zachycené piipady ze screeningu musely byt
laboratorné potvrzeny, a proto se zavadely specialni metody jako
analyza aminokyselin pomoci automatickych analyzatort, chro-
matografie mono- a oligo- sacharidt, kontinualni fluorometricka
pritokova analyza stanoveni fenylalaninu a tyrosinu pro ovéteni
a klinické sledovani pacienti s PKU a hereditarni tyrosinemif
typu 1 a 2 na nizkobilkovinné dieté s nizkym obsahem fenylala-
ninu ve stravé. Zasluhou RNDr. Libora Kozaka CSc. a jeho spo-
lupracovniki byla zavedena DNA diagnostika PKU a hyperfenyl-
alaninemie, dédi¢ného deficitu AAT, galaktosemie, glykogenoz,
Wilsonovy choroby, familiarni hypercholesterolemie, hereditarni
tyrosinemie, Smith-Lemli-Opitzova syndromu a dals$ich poruch.

V roce 1992 byl Vyzkumny ustav pediatricky pfejmenovan na
Vyzkumny ustav zdravi ditéte. Vynosem MZ CR byl Gistav preve-
den k 31. 5. 2002 pod Fakultni nemocnici Brno. Ambulance kli-
nického oddéleni byla zaclenéna do 1. détské interni kliniky FN
Brno, biochemicka vysetieni byla prevedena na Oddéleni klinické
biochemie FN Brno a nové bylo zfizeno Centrum molekularni
biologie a genové terapie, které zajistuje molekularné geneticka
vysetieni pro pacienty s dédi¢nymi poruchami metabolismu z ce-
1¢ Ceské republiky. Pé¢i gravidnim fenylketonuri¢kam poskytuje
Gynekologicko-porodnicka klinika na Obilnim trhu FN Brno.
V ambulantnim traktu poliklinické ¢asti Détské nemocnice byla
ziizena nutriéni poradna, ktera poskytuje pacientim informace
stran terapeutické restriktivni diety.

Péci poskytuje pacientim s dédiénymi poruchami metabolismu
ipsycholog 1. détské interni kliniky FN Brno a socialné-zdravotni
problematiku mohou fesit se socidlnimi pracovnicemi FN Brno.

Genetické poradenstvi zajiStuje ambulance pediatrie a dédic-
nych poruch metabolismu ve spolupraci s Oddélenim 1ékaiské
genetiky FN Brno.

Ve snaze zajistit nejvhodnéjsi podminky pro komplexni diagnos-
tickou, 1é¢ebnou a preventivni péci spolupracujeme i s odborniky
dalsich oborl podle individualnich potieb nasich pacientd. Jme-
novity vycet Iékait a jejich atestaci neni nutny, nebot’ bez ptislus-
né specializace zdravotni pojistovny péci nehradi.

Na zavér bych chtéla podekovat ing. Antoninu Mrskosovi, CSc.
za cenné informace z historie screeningu v regionu Moravy.

V Brng, 24. 2. 2004 MUDr. Dagmar Prochdzkovd

Ambulance dédi¢nych poruch metabolismu a pediatrie,
1. détskd interni klinika, FN Brno
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ZASADY SPRAVNE VYZIVY PRI DPM

PKU dieta - jak ddle v dospélosti?

PKU nelze vylécit. Porucha a s ni spojeny zvlastni typ
latkové pfemény provazeji ¢lovéka s PKU po cely zivot, pro-
toze zaklad poruchy je nezménitelné zakotven v genetické
vybaveé.

Jiz vice nez 50 let je znamo, ze dieta s nizkym obsahem
fenylalaninu zabrani poskozeni mozku v détstvi, kdy se vy-
vijeji a upeviuji nesCetnd vzajemna propojeni mozkovych
buné¢k, zaklad pro normalni vyvoj intelektu, mysleni a feci.
O tom, ze ucinky vysokych hladin fenylalaninu na mozek
ditéte jsou tézké a devastujici, neni pochyb. Mensi jistota
ale panuje v otazkach, zda i zralé mozkové buinky dospélého
¢loveka jsou vysokou hladinou fenylalaninu ohrozeny. V té-
to situaci se o své zivotospravé rozhoduje vétsina mladych
dospélych s PKU. Po léta trvajicich dietnich omezenich se
tito lidé t&€si na vEtsi volnost ve vybéru potravin, na moznost
vyhovét pfirozenym chutovym impulziim, na pocit vétsi svo-
body pokud jde o stravovani a vSe, co s tim souvisi. Zaroven
ocekavaji, ze stejné jako ostatni se budou tésit normalnimu
zdravi, ze budou mit vysoky stupen jistoty, Ze je volngjsi
zivotosprava nebude ohrozovat pozdnim poskozenim zdravi.
Od odborniki o¢ekavaji navod ke spravné zivotospraveé. Tak
jako kazdy, kdo ve svém zivoté musi respektovat zdravotni
omezeni (naptiklad celozivotni bezlepkova dieta, kazdodenni
aplikace inzulinu, uzivani 1€k pfi chronickych onemocné-
nich atd.), nepochybuje ¢loveék o jejich nezbytnosti, jestlize
pii jejich poruseni pociti nepfiznivou zménu ve svém zdra-
votnim stavu. Lécba se pak pro néj stadva samoziejmosti
a neni zdrojem kazdodenni stresové zatéze. Takovy clovek
samoziejmé a bez nutkavych pochyb pfizplisobi svou zivo-
tospravu svym moznostem a zdravotnimu stavu. Svou nemoc
,»zabuduje* do svych kazdodennich plant. Jak je to ale pfi
PKU? Vliv vysokych hladin méa chronicky charakter. Pfi
jednorazovém poruseni diety nedochédzi ke zméndm, které
by ¢lovek hned zaregistroval. Pti PKU existuje obava z moz-
ného, po desetileti trvajiciho neptiznivého vlivu vysokych
hladin fenylalaninu na organizmus, pfedev§im na mozkové
buriky. V nékterych periodikach 1ze najit popisy pripadu, kdy
se u dospélych s PKU rozvinuly po ukonc¢eni diety neurolo-
gické a psychologické ¢i psychiatrické problémy. U publiko-
vanych pfipadi bohuzel vétSinou chybi podrobné informace
z anamnézy a vySetfeni téchto osob, které by umoznily po-
drobnéjsi analyzu. Zcela jisté tyto ptipady nelze podcenovat,
zaroven ale neni mozné aplikovat je automaticky na situaci
kazdého dospélého s PKU.

Zivy organizmus funguje tim Iépe, &im dokonalejsi je
soulad biochemickych dé&ju, které v ném probihaji. Je ne-
pochybné, ze zménéné slozeni krve, v niz je pfiliS mnoho
fenylalaninu, vytvafi pro buniky nepfirozené prostfedi, které
muze neptiznivé ovlivnit jejich fungovani. Proto je obecné
prijimano doporudeni dodrzovat 1é¢bu dietou co nejdéle,
nejlépe celozivotné.

Pfi jakékoliv dieté je tfeba peCovat o spravnou vyzivovou
hodnotu stravy. Obvykly zpiisob stravovani ¢lovéka se vyvi-
nul s vyvojem lidského druhu a normalni strava pfedstavuje
nejvyhodnéjsi zdroj zivin. V ni jsou jednotlivé vyzivové sloz-

ky zastoupeny rovnomérné a jsou zde v dokonalé vzajemné
vazbé. V tomto sméru se PKU dieta od normalni stravy lisi
a je tieba to respektovat. Clovek, ktery ve svém jidelni¢ku
omezi pifijem pfirozenych bilkovin, omezi s tim i pfijem
dalsich vyzivovych slozek a potiebuje nezbytné doplnék
dietnich 1é¢ebnych ptipravkd, v némz jsou aminokyseliny,
vitaminy a mineraly. Dlouhodobéjsi radikalni snizeni pfijmu
ptirozenych bilkovin bez dopliku dietnich 1é¢ebnych pti-
pravka by cloveéka ohrozilo fadou vyzivovych deficiti a tim
by nepfiznivé pisobilo na jeho zdravi. Jakékoliv omezeni ve
spektru a mnozstvi obvyklych potravin vyzaduje individualni
dohled a dlouhodobé vedeni specialistou se znalosti proble-
matiky diety. Dokladaji to mimo jiné vysledky analyz jidelnic-
kt dospélych s PKU, které pribézn¢ zpracovava dietni sestra.

Ptijimanym kompromisem, ktery ¢lovéku s PKU umozni
bez vétSich omezeni pracovat ¢i studovat a pfitom snizit
prijem fenylalaninu, je jidelni¢ek s primérnou denni dav-
kou 1500 mg fenylalaninu a s doplitkem dietniho 1é¢ebného
pripravku. Piiklad takového jidelnicku uvadi tabulka. Stravu
béhem dne je mozné vybrat z chodl nabizenych v restaura-
cich ¢i provozech spole¢ného stravovani, dietni chody se
pfesouvaji do ranniho a vecerniho ¢asu.

Dlouhodoba doporuceni ohledné diety bude patrné mozné
dat dospélym s PKU s pomoci dostupnych objektivnich vy-
Setfovacich metod, které mapuji stav centralniho nervového
systému. Tato vySetfeni nejsou pro vySetfovaného naroc¢na,
je mozné opakovat je s delsimi ¢asovymi odstupy a podle
vysledki upravovat vyzivova doporuceni.

Ptisna dieta, doporucovana v détstvi, s cilovymi hladinami
fenylalaninu 2-6 mg% (120-360 pmol/l) je pro vétsinu do-
spélych dlouhodobé tézko uskutecnitelna i ptijatelna. O tom,
jaka je ,bezpe¢na“ hladina pro dospélého s PKU, neni dosud
dostatek informaci. MUDr. Ludmila Hejcmanovd
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VyZiva dospélého s PKU dietou - prakticka cast

Zajistit ptisnou dietu v dospélém véku pii PKU tak, aby spliio-
vala soucasny trend spravné a zdravé vyzivy, je velmi naro¢né.
Divody jsou pedevsim praktické a psychologické. Z praktického
hlediska je problém zabezpecit kvalitni a plnohodnotnou dietni
stravu v bézném zaméstnani ¢i studiu. Dospéli s PKU se ve vét-
Sin¢ ptipadd nechtéji odlisovat od svych vrstevnikli a nechtéji
zbyte¢né odvadét pozornost na jejich problematiku stravovani.

Vysledky analyzovanych jidelnickit u dospélych s PKU

Pri propoctech jidelnicktiu dospélych s PKU se dietni sestra zaméfi-
la na pifjem bilkovin, fenylalaninu a energie, coz jsou velmi vyznamné
polozky pti sestaveni jidelnicku. Vysledky analyz jidelnicktt mladych
dospélych s PKU, ktefi dodrzuji volngjsi nebo piisnou dietu, ukazaly
nasledujici problémy, kterym je potieba vénovat pozornost.

1. Nedostateny energeticky pifiem, zejména u zen. Cim je piisnéjsi
dieta, tim muze byt veétsi riziko nedostatecného energetického
pifjmu. Nedostatek energie mize vést k vysokym hladinam fenyl-
alaninu a mtize ovlivnit celkovou vykonnost a psychiku ¢loveka.

2. Individualni ptijem bilkovin z pfirozenych zdroji. Vyskytoval
se vysoky nebo nizky ptijem bilkovin. Podle pfivodu bilkovin
je potfeba individualné ur¢it potfebnou davku dietniho 1éceb-
ného pripravku.

3. Nevhodné rozlozeni dietniho 1ééebného piipravku (ami-
nokyselinové pripravky byly konzumovany v nékterych
ptipadech v jedné davce ve vecernich hodinach a byly uzi-
vany v nespravném fedéni). Optimalni rozlozeni 1écebného

ptipravku je doporuc¢eno minimalné do dvou az tfi dennich
davek, 10 g prasku je urc¢eno na 100 — 150 ml tekutiny.

4. Vyskytovaly se dlouhé hladové pauzy mezi jidly.

5. Casté zatazovani vyssiho podilu smazenych jidel typu rychlé-
ho ob¢erstveni (hranolky, krokety, bramboraky apod. ).

Zavér

Soucasnym trendem podle nejnovéjSich doporuceni je celo-
zivotni dieta. Kazdy dospély s PKU dietou ma pravo rozhodnout
se svobodné o své budouci zivotosprave.

V soucasné dobé je mozno doporucit kompromisni jidelni¢ek
volngjsi diety, ve kterém je denni pfijem Phe 1500 — 1800 mg.
Ptijem bilkovin z pfirozené stravy ¢ini 50% a ptijem bilkovin
z dietnich 1é¢ebnych pfipravki Cini také 50%. V jidelnic¢ku je
mozno zafadit normalni obéd s omezenim masa, uzeniny, vej-
ce, lusténin, pfipravovany v zavodni jidelné nebo restauraci.
V dalsi casti dne je vhodné zatrazovat nizkobilkovinna jidla,
aby nebyl doporuceny pfijem Phe pfili§ prekracovan. Nase do-
savadni zkuSenosti ukazuji, ze pti zvolnéni jidelnicku dochazi
ke zlepseni celkové psychiky, nékdy dokonce i ke zlepSeni stavu
kompenzace.

Vyznamnym faktorem pfi zajisténi optimalniho dietniho stra-
vovani pfi PKU dieté v dospélém véku je vyhodnoceni jidelnicku
dietni sestrou. Analyza jidelnicku umoziluje nastavit individualni
1é¢bu s respektem k toleranci, podminkam a pfani pacienta.

P . . Odpoledni . v . .
Snidané Piesnidavka Obéd - Vecere II. vecere
Pondéli | ¢aj, nizkobil. chléb, jablko, kobliha bramborova polévka, smetanovy zeleninova banan
maslo, taveny syr zeleninové rizoto, jogurt s ovocem, | pomazanka, rohlik,
Lp okurkovy salat medovnicky zelenin. obloha
Lp
Utery kakao, vanocka, maslo, ' nizkobil. chléb, zeleninovy vyvar ovocna nizkobil. téstoviny | jablko,
dzem maslo, paprika s téstovinou, svickova presnidavka, po srbsku Walffelbrot
Lp na smetané (bez masa) Tatranka Lp
houskovy knedlik
Stfeda Caj, rohlik, maslo, banan, Waffelbrot rajskd polévka, Krajanka houbova omacka, mandarinka
Sunkova péna, zel. dusend mrkev s hrdskem, dusena ryze, zelny | povidlovy
obloha brambory salat kolac
Lp Lp
Ctvrtek | bild kdva, chiéb, hroznové vino kvétdkova polévka, dalamanek, bramborovy gulds,  ovocny jogurt
medové maslo nudle s makem, kompot maslo, rajée nizkobil. chléb
Lp Lp
Patek ¢aj, nizkobil. chléb, kiwi kminovad polévka, duseny | PariZzanka, pernik | nizkobilkovinna ovocny
rybi pomazdnka Spenadt, zeleninova pizza koktejl
Lp bramborovy knedlik Lp
Sobota mléko, corn flakes broskev Cesnekova polévka, citronovy krém s | nizkobil. zapeéené  loupdk, dzus
Lp smazeny kvétdk, brambory, = ovocem téstoviny s brokolici
tatarskda omacka Lp
Nedéle kakao, nizkobil. ovocny | banan hovezi vyvar s téstovinou, | zloutkovy toustova rohlik, maslo,
kola¢ dusSené hlavkové zeli, vénecek, jablko pomazanka, rajée
Lp peceny bucek, halusky nizkobil. chléb,
paprika
Lp

Normdlni strava
Strava s nizkym obsahem bilkovin

Lp — Dietni 1é¢ebny ptipravek (piipravky firmy SHS, Milupa, Imuna)
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Piiklad jidelni¢ku na jeden den pro dospélého s PKU pri volnéjsim jidelnicku

Pohlavi: muz Doporucena denni davka bilkovin: 0,95 g/kg/den = 69 g/den
Vék: 20 let Doporuceny denni piijem energie: 9660/2300 kJ/kcal
Hmotnost: 73 kg Lécebny pripravek: 40 g P-AM 3 (= 4 odmérky po 10 g)
Doporucena denni davka fenylalaninu: 1500-1800 mg Jana Komdrkovd
'SNIDANE  Divka Phe Bilk.  kWkeal  SVACINA  Divka Phe Bilk.  ki/keal
Mléko polotug. 200 ml  312,0 6,0 319/76 Citrénovy krém
Corn Flakes 30g 1290 2,16 445/106 Voda 250-300 ml
1. davka 1é¢. piipravku Stava citr. 50 ml 7,0 0,2 55/13
P-AM 3 20¢g - 155 260/62 Prasek pudink. vanil. 15¢ 2,6 - 218/52
Voda 200-300 ml - - - Cukr 30g - - 504/120
Celkem 441,0 23,7  1024/244 Cukr vanilkovy 5¢g - - 82/20
Maslo 10g 3,6 0,1 325/77
'PRESNIDAVKA ~ Divka  Phe Bilk.  k/keal —Jahody s0g 125 04 6716
Broskev 200g 36,0 1,6 353/84 Bortvky 20¢g 3,2 0,1 29/7
Dle chuti nizkobil. pe¢ivo Celkem 28,9 0,8 1280/305
Celkem 36,0 1,6 353/84
VECERE  Divka Phe Bilk.  Kl/keal
Zapecené téstoviny s brokolict
Cesnekovd polévka Téstoviny Pova 120g 24,0 0,5 1911/455
Voda 250-300 ml - - - Brokolice 80g 96,0 2,6 88/21
Cesnek S5g 10,7 0,3 29/7 Slanina 15g 347 1,7 269/64
Brambory 50g 50,0 1,0 147/35 Gustin 10g 1,8 - 147/35
Sadlo veptiové Sg - - 197/47 Cibule 15¢ 5,3 0,2 21/5
Smazeny kvétdik 2. davka 1é¢. ptipravku
Kvétak 150 g 135,0 3,6 185/44 P-AM 3 20g - 155 260/62
Mouka pseni¢. hladka 8g 36,2 0,7 117/28 Celkem 161,8 20,5  2696/642
Vejce 20g 141,8 2,8 122/29
Miéko polotuéné 3oml 468 09 4gnl [EEVECERETTDaval T Phe Bk kykeal
Strouhanka 15¢g 750 1,5 231/55 Loupak sladky 50g 180,0 3,7 827/197
Olej 30g - - 1168/278 Maslo 20¢g 7,2 0,1 651/155
Brambory varené Dzus ananasovy 250g 325 1,0 588/140
Brambory 250 g 250,0 5,0 735/175 Celkem 219,7 4,8  2060/492
Tatarska omacka 30g 549 0,9 613/146
Celken 004 167 35925 [CEURENUZDEN " iGHE Rl 109997263

KLUB PKU A JINYCH DMP INFORMUJE...

Informace na internetu

Klub PKU a jinych DMP zahdjil provoz svych interneto-  zkuSenosti, dotazy, postiehy, trable... Kazdy navstévnik stranek
vych stranek na adrese www.klubpku.wz.cz. Na této adrese  na né mize reagovat.

se dozvite v§e o poslani a ¢innosti Klubu, o pfipravovanych Spravcem téchto internetovych stranek je pan Richard Denk
akcich i o akcich, které jiz prob&hly. Nyni na téchto strankach  (richard.denk@klubpku.wz.cz), kterému za to patti velky dik.
spoustime diskusni forum, do kterého muize kazdy napsat své Za Klub PKU a jinych DMP Jaroslav Nenadal

Informace o stavajici situaci v problematice hrazeni preparatti zdravotmimi pojistovnami a o dotacich na nizkobilkovinné potravi-
ny v CR najdete v pfiloze tohoto ¢isla. Klara Foglarovd, predsedkyné Klubu PKU a jinych DMP

STALO SA

Stretli sme sa vo Viasimi

Dria 23. 4. az 25. 4. 2004 sa v mestec¢ku menom Vlasim konalo  celého piatkového dna. Nasledovalo ubytovanie a vecera. Pocas
stretnutie dospelych s PKU. Bolo to vobec prvé stretnutie dospe-  piatkového poobedia a vecera nebol pre ucastnikov pripraveny
lych s touto chorobou. Ugastnici boli ubytovani v 2-miestnych iz-  Ziadny program a tak ho mnohi vyuzili na spoznanie tohto malého
bach v miestnom Sporthoteli Vlasim. Prijazd ucastnikov bol pocas  mestecka s krasnou okolitou prirodou a nadhernym parkom.

METABOLIK
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Nasledujuci den sa niesol v znameni odborného programu, ktory
sa konal v poobednych hodinach a ktory moderoval jeden z Gcast-
nikov - 27-ro¢ny Ondiej Sladek. Po chutnych ranajkach, ktoré sa
skladali z nizkobielkovinovych chlebov (s medom a marmeladou)
a nizkobielkovinovych ¢okoladovych kruzkov, bol volny program.
Milovnici plavania si mohli vyskusat' bazén, ktory sa nachadzal
priamo v hoteli. Niektori vSak neodolali televiznemu vysielaniu
a bliziacemu sa hokejovému zapasu. Po obede sa uz vsetko pripra-
vovalo na odborny program, ktory sa mal konat’ v najvacsej miest-
nosti hotela. Usporiadatelia tohto trojdiiového stretnutia boli milo
prekvapeni pocetnou ucast'ou na tychto odbornych vykladoch, na
ktorych sa prezentovali aj pani doktori a pani doktorky z prazskych
klinik a nemocnic. Takze mnohym pritomnym tieto tvare neboli ne-
zname... Musim sa priznat,, Ze aj ja, ktory sice byvam na Slovensku,
som bol urcity Cas lieCeny v Prahe u pani doktorky Hejcmanovej,
ktorti som ale bohuzial’ nezastihol, lebo po odbornych referatoch
a zodpovedani otazok nas musela pomerne skoro opustit’. Ale vra-
tim sa k samotnému programu.

Na zaciatku stretnutia nam boli predstaveni vsetci pritomni pani
doktori, doktorky a vSetci pritomni prednasajuci. Po uvodnych slo-
vach panov z firiem, ktoré podporili toto stretnutie (pana Munka
a pana Smitku), sa slova chopil hlavny moderator tohto poobedia.
Na zaciatku sa konala maléd diskusia na tému vSeobecného Zivota
chorych s PKU. Pri tejto diskusii sa dost” prejavilo, ze vicSina pri-
tomnych sa navzajom nepoznala a tak panovala také4 husta atmosféra,
ktora sa ale ¢asom troska uvolnila. Po diskusii sa preslo k hlavnym
témam, ako diéta v dospelosti (tedria a prax), kde sa snazili doktori
a prednasajuci dozvediet' hlavne od nas (tj. ucastnikov), ako my
vidime praktické spiiianie vietkych limitov hladin fenylalaninu. Na-
sledovali témy uréené prevazne pre dievcata a zeny s PKU, v ktorych
sa prednasajuci sustredili na otazku PKU a dedicnosti tejto choroby.
Co sa tejto témy tyka, bola diskusia prebiehajiica po predneseni témy
dost’ ziva, pretoze to je vel'mi aktudlna a vazna téma. Pan profesor
Hyének nam predlozil par prikladov, ako sa im na klinike podarilo
dat’ dokopy idealny par, v ktorom gény druhého partnera neboli no-
site'mi tejto chybnej informacie. Ale uviedol nam aj priklady, v kto-
rych Zena trpiaca PKU prisla neskoro alebo tplne ignorovala rady
doktorov. Musim spomentit’ aj témy ako PKU diéta v dospelosti, kde
apelovali doktori na celosvetovy trend celozivotnej diéty. Zaujimavé
boli aj prispevky sexuoldga a gynekoldga, v ktorych boli dievcata
a zeny oboznamen¢ s antikoncepénymi pripravkami, ich vyhodami
a nevyhodami. Pre muzov bol zase ur€eny test, ktory bol vykonany
na 7 chlapcoch (muzoch), u ktorych bola liecba diétou zacata ne-
skoro takze mali dlhodobo vysoké hladiny fenylalaninu v krvi. Co sa
tyka vysledkov, u ziadneho z nich nebola zistena impotencia aj ked’
niektori trpeli tazkou neplodnostou, ale v dnesnej dobe sa déa aj im
pomoct’.

Nesmiem zabudntt’ spomentt’, ze na konci celého odborného pro-

gramu vystipili zastupcovia firiem SHS a Milupa pan Munk a pan
Smitka, aby nas oboznamili s novinkami, ktoré ich firmy vyrabajq,
ako napr. Sejky (r6znych prichuti), ré6zne nahrady pripravkov PAM
a Milupa PKU na cesty vo forme tabletiek, kapsul a ty¢iniek, ktoré
sa urcite hodia pri vyletoch a v pripade nemoznosti zarobit’ si svoju
davku PAMu alebo Milupy PKU. Nasledovala ochutnavka a vol'na
diskusia medzi u¢astnikmi stretnutia.

Jedina vec, ktora mnohych sklamala, bola nepritomnost’ zastup-
kyne VZP pani doktorky Dvotakove;j.

Celé odborné popoludnie trvalo zhruba 4 hodiny, ¢o bolo pre
mnohych (vratane miia) dost’ namahavé. Viaceri si celkovy prie-
beh programu pochvalovali aZ na jeho dizku a mnozstvo infor-
macii z referatov a diskusii. Aj ked’ sa konali dve prestavky medzi
referatmi, bolo tych informacii mnoho.

Vecer sa uz niesol v takom priatel'skom duchu, mnohi vyuzili
moznosti ist’ si zahrat bowling do ned’alekej kolkarne, porozpra-
vat sa a troska sa spoznat’... Mnohi tento vecer kon¢ili v ré6znych
baroch pri pohari piva.

V nedel'u doobeda sa konalo este spolo¢né pecenie chleba, pri
ktorom si vyskuasali zru¢nost’ niektoré sleény (ale aj muzi). Po
obede alebo aj pred nim sa uz mnoho ucastnikov dalo na svoju
spiato¢nt cestu domov, obohateni novymi poznatkami, priatel'st-
vami a dobrym pocitom.

Keby som mal zhodnotit’ celé stretnutie dospelych s PKU, tak
poviem, Ze bolo super. Mnohi, s ktorymi som sa zoznamil alebo
rozpraval, by v pripade d’alSieho stretnutia urcite prisli, akurat by
som mozno vytykal to, ze stretnutie bolo kratke, nebola moznost’
sa zoznamit' s kazdym a prave ked’ sa vSetci zacali zoznamovat,
bol uz ¢as na cestu spét’.

Chcel by som v mene vsetkych tcastnikov pod’akovat’ Klubu
PKU, panu Munkovi a panu Smitkovi a vSetkym, ktori tito akciu
pripravovali a organizovali a pevne dafam, ze toto bolo len prvé
stretnutie dospelych s PKU. Zdenék Cerny

Vikendové setkdni rodicii a déti s PKU a jinymi DMP u Secské piehrady

Vikendového setkani u Sec¢ské prehrady ve dnech 7. 5. az
9.5.2004 se zucastnilo celkem 22 rodin s PKU a jinymi DMP ze
viech t¥ metabolickych center v CR.

Hned po piijezdu nas ¢ekala dobra vecefe - dietni brambo-
réky. V sobotu i v nedéli rano mély déti k snidani Siroky vybér
nizkobilkovinovych potravin. Dopoledne byl volny program,
ktery se dal naplnit pestie. Krasna piiroda pro turistiku, navstéva
zémku Zleby, ziicenina hradu Oheb a Lichnice - prost& idealni
prostiedi pro vylety. K obédu byla svickova omacka s knedli-

kem. VSichni si ji pochvalovali.

Aby rodi¢e mohli v klidu poslouchat pfipravenou piednasku,
manzelé Martincovi byli tak ochotni, ze pfipravili pro v§echny
deéti krasné odpoledne. Spousta her, prochazka ptirodou a vecer
diskotéka plna soutézi.

Piednasku uvedla predsedkyné Klubu Klara Foglarova a pied-
stavila nam vSechny zucastnéné: MUDr. Hrubou, prof. Zemana,
Mgr. Hefmankovou, ing. Smitku a Mgr. Munka. VSichni jsme
se dozveédéli velmi zajimavé a poucné véci, o kterych jsme jesté
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moc neveédéli. Srozumitelné, ale i vtipné, nam bylo vysvétleno,
jak je opravdu nutné sledovat pfijem fenylalaninu. M¢li jsme také
moznost seznamit se s novymi nizkobilkovinnymi vyrobky, ze
kterych mély déti opravdu radost - napf. gumovi medvidci, zizal-
ky a ,,cocacolové bonbdny.

K vecefi byly vynikajici zeleninové Spizy, které pfipravila
(jako i ostatni jidla) dietni sestra Terezie Paterova.

Z pohledu nasi 3-leté Barunky musim fici, Ze byla z tohoto
vikendu opravdu nadSend. Zavérem bychom chtéli pod&kovat
organizatorim - pani Klafe Foglarové, pani Markété Samkové
a predevsim panu Jaroslavu Nenaddlovi, ktefi s tim méli spous-
tu prace a opravdu ne zbyte¢né. Diky patii také firmam Milupa
a SHS, bez jejichz sponzorského daru by se tato akce nemohla
uskutecnit. manzelé Rabovi

19. pracovni dny Dédicéné metabolick

Jako kazdym rokem v tuto dobu, sesli se koncem kvétna od-  pojiStovnami a o problému dotaci nizkobilkovinnych potravin. Vi-
bornici na biochemii, genetiku a pediatrii, které spojuje spolena  nohradské centrum zde predstavilo novou kuchatku pro PKU (o ni
odbornost — dédi¢né metabolické poruchy. Toto setkani prob&hlo  najdete informace v minulém i v tomto ¢isle Metabolika).
letos ve dnech 26. 5. — 28. 5. v krasném prostredi Vysokych Tater Dr. Prochazkova a ,,brnénsky tym® prezentovali prenatalni dia-
a zastitu nad touto akci méla Détskd fakultni nemocnice KoSice a  gnostiku PKU. Byl zde uveden ptiklad rodiny, kde u 1. ditéte byla
Regionalni 1ékaiska komora KoSice. Zaznélo zde mnoho pfedna-  PKU zjisténa screeningem po narozeni a u 2. ditéte této rodiny
Sek 1 sdéleni u posterti, z nichz vybiram jen nepatrnou ¢ast toho,  byla PKU diagnostikovana jiz v prub&hu té¢hotenstvi a 1écba byla

co by asi vétsinu nasich ¢tenait oslovilo. nasazena ihned po jeho narozeni.

Pracovnici UDMP v Praze zde prezentovali své zkuSenosti Na zavér posterové sekce byly shrnuty vysledky screeningu na
s novorozeneckym screeningem PKU a nékterych dalsich DMP  Slovensku.
pomoci nové metody ,,tandem mass spectrometry*, coz je technika Posledni piednaska, kterou prednesl dr. Urge, se vénovala
umoznujici piresné screeningové vySeti‘eni a véasny zachyt nejen  problematice autismu a jeho pfipadné souvislosti s dédiénymi
PKU, ale i dalsich 18 DMP. poruchami metabolismu.

Dr. Halova ptednesla kazuistiku 6-letého pacienta s deficitem OTC Omlouvam se vSem, které jsem zde nejmenovala, prispévki

a dietni sestra Tereza Paterova hovofila o dietni 16¢be pfi této poruse  bylo opravdu mnoho, nelze zde vypsat vSe a toto je skuteéné
metabolismu, ktera spociva téz v nizkobilkovinné straveé. Na tomto  zlomek svédectvi o tom, Ze odbornikim jde o spolecny cil; a to
misté prof. Zeman informoval piitomné o nasem spole¢ném boji (tzn.  dobrou diagnostiku a nasledné kvalitni 1é¢bu nasich déti. A za to
Iékatti a nas rodict) v oblasti hrazeni dietnich preparatli zdravotnimi ~ jim patii dik! Mirka Plecitd

CO SA PRE NAS PRIPRAVUJE

Rekredcia v Kalinciakove - kupaliska Margita a llona

Datum konania: 7. — 15. 8. 2003 Chata firmy Novex bola od minulého leta kompletne zrekon-
Cena: 357.- Sk na osobu/den (ubytovanie s plnou penziou)* Struovand. Vsetky izby st vybavené televizormi, sicastou chaty
Diétna strava: bude pripravovana diétnou sestrou je rehabilita¢no-rekondi¢ny komplex: sauna, parny kupel’, masaze,
Program cez deri: individualne — na kupaliskach, v pripade ne-  perlickovy a virivy kipel. Momentalne je kapacita chaty uz plne
priaznivého pocasia v chate so sutazami pre deti obsadena prihlasenymi ucastnikmi. Z toho vSak niektori budu uby-

Program vecer: rozhovory s lekarom, diétnou sestrou, spolocné posede-  tovani kratsie, takze je moznost’ sa este prihlasit’. Zaroven je mozné
nie pri ohni s opekanim niecoho jedlého, pecenie chleba + nové recepty ~ dohodnut’ pre zaujemcov ubytovanie v okolitych chatach.

Prihlasit’ sa mozete na adrese NZ PKU — Alej Slobody 1901/17, 026 01 Dolny Kubin, e-mail: a.gabarikova@thais.sk, fax: +421 43 5885 913,
tel.: +421 43 5865 388.

* Cenu pobytu pre deti s diétou sa budeme snazit’ znizit’ na 200,- Sk na den, ale je to zavislé na ziskani prostriedkov. Berte to, prosim,
ako nezaviznu informaciu.

Nabidka letniho tabora v Brumové

Mil¢é déti a rodice, Bude zde moznost ochutnat nové nizkobilkovinné vyrobky, psy-
tak jako kazdy rok, i letos bude Centrum pro dédi¢né poruchy  cholog pro déti sestavi hry se zaméfenim na problematiku PKU.
metabolismu FN Brno poradat letni tdbor pro déti s PKU v Bru-  Blizsi informace najdete v letaku, ktery je pfiloZen do tohoto ¢isla
moveé u Tisnova. Déti budou zafazeny do kolektivu zdravych  Metabolika.
vrstevniki a dietni sestra zajisti ptipravu nizkobilkovinné stravy. MUDr. Dagmar Prochdzkovd, 1. détskd klinika FN Brno
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ZIVOTNI PRIBEH

Metabolické dny pred rokem...

Jeden 7 pFibéhii, o které se délili dnes jiZ dospéli lidé s odborniky na PKU

Tentokrdt na misté zivotniho pribéhu prinasime (jak jsme ostatné vioni v ¢isle 2 slibili) jeden z téch pribéhu, které zaznély na loriském
setkani odbornikii pri Metabolickych dnech ve Slusovicich. Vypravéla ho Jana...

Ani nemohu ptesné urcit, kdy jsem si uvédomila, Ze se ma stra-
va né&jak 1i8i od stravy ostatnich lidi. Nejdiive jsem si myslela, ze
vSechny déti maji k jidlu néco jiného nez dospéli. Nepfislo mi na
tom nic zvlastniho. Pak jsem si v§imla, jak maminka nebo babicka
vzdy nékomu néco vysvétluji.

V Sesti letech jsem zacala chodit do matef'ské skolky. Z této doby
si vybavuji, jak jsem pokazdé rano pfisla do skolky, v ruce papiro-
vy sacek s upeCenymi dietnimi suSenkami. Sa¢ek mi pani ucitelka
dala na okno, kde ztstal do dopoledni svaciny. To pak prijela pani
z kuchyriky s vozickem plnym skleni¢ek mléka nebo kakaa a ja jsem
LHkiicela®, ze musim dostat ¢aj. Nepamatuji si, jestli mé pani ucitelka
kontrolovala, zda jsem si pfeci jen nevzala sklenici mléka. Pokazdé
jsem si fekla o ten Caj, 1 kdyz pani z kuchyiky na mé koukala, ze
jsem tak rozmazlena, Ze si stale néco vymyslim. Po této svacing jsme
chodili ven na prochazku a po navratu nastal ¢as obéda. Pro mne to
byl ¢as, kdy si mé ze skolky vyzvedavala babicka, ktera pro mne
doma vaftila. Tim mtyj denni pobyt ve skolce koncil a mozna prave
proto, ze jsem zde travila pouze nékolik hodin a pro ostatni déti jsem
byla odlis$na, nenasla jsem si tu zadnou kamaradku.

Kdyz jsem zacala chodit do prvni tidy, stale jsem s sebou nosila
sacek s dietnimi susenkami. O velké prestavee jsem si (tak jako ostatni
déti) rozlozila na lavici svijj platény ubrousek a vyndala susenky. Jed-
nou Sel kolem mé lavice jeden ze spoluzakil, a protoze mél asi strach,
jestli ndhodou nemam k svaciné néco lepsiho, bez ptani si vzal moji
susenku. Zacal vykiikovat, Ze je to néco hnusného a pfede mnou ji
vyplivl. Tim jsem pfestala na n€jaky ¢as nosit do skoly svaciny.

Tehdy byla problémem také Skola v ptirod€. Jiné nez spole¢né
stravovani neexistovalo. Také na lyzafsky vycvik v sedmém roc¢-
niku jsem nemohla - a tak jsem takovéto vicedenni akce travila
v sousedni tfidé.

Asi do nastupu na druhy stupen zékladni Skoly mé uceni bavi-
lo, az do konce $kolni dochazky jsem méla z predmétli nejradéji
Cesky jazyk, d€jepis, historii nasi zemé — zvlasté nékteré jeji use-
ky méam rada dodnes. Nelibili se mi ale hodiny té€lesné vychovy.
Jednu dobu jsem chtéla byt ulitelkou. Od tohoto zadméru jsem
upustila a vystudovala obor dietni sestra. Zakladni i stfedni $ko-
Iu jsem ukoncila s vyznamenanim. Otazkami typu: ,,Pro¢ prave
ja?* jsem si nijak zvlast' nezabyvala. Samoziejmé jsem si tuto

otazku polozila asi
nékdy mezi desa-
tym a dvanactym
rokem, ale myslim,
Ze jsem se tim moc
netrapila. Prosté to
tak bylo. Mne ani
neldkalo néco za-
kézaného ochutnat.
Mym hfichem je
snad akorat kousek
cokolady. To kdyz
se déti ve Skole di-
vily, ze jsem nikdy
nejedla  Cokoladu
a shodly se na tom,
ze bez t¢ sladké
hnédé tabulky ne-
mohou byt - a tak
jsem chtéla vyzkouset, co na té ¢okoladé maji. Nevim, jestli to
bylo tim, Ze jim néco zakazaného, ale nechutnala mi. Jediné, co
mne vzdy lakalo k jidlu, ale pokazdé jsem odolala, byl kiupavy
rohlik. Casto jsem se ptala, jak chutn. KdyZ jsem ho pak mohla
ochutnat, byla jsem zklamana. Nebylo to nic moc.

U lidi, se kterymi se v prib&hu zivota setkdvam nebo s nimiz se
seznamim, budi moje dieta zvédavost, vyvola obdiv, t¢mét kazdy mi
tekne, Ze by néco takového nevydrzel. Setkavam se s respektem k mé
dieté. Lidé z mého oboru vétsinou védi, ze takova dieta existuje, a tak
byvaji vétsinou radi, kdyz se se mnou seznami a ja jim mohu o ni fici
néco blizstho. Kamaradky ze stfedni i ze zakladni Skoly pfi naSich
oslavach a setkanich dbaji na to, aby na stole bylo vzdy také néco pro
mé. Dokonce na moje narozeniny usporadaly ,,ovocno-zeleninovy
mejdan®.

Dnes mne moje dieta nijak netrapi. Je mi 27 let, mam hodného
a tolerantniho pfitele, ktery mé bere takovou, jaka jsem. Pochope-
ni pro mou odli$nou stravu jsem nasla také v jeho roding.

Myslim si, ze hiife jsou na tom lidé, kteti si musi tfikrat denné pichat

Z1 Jana

vewr

PRIPOMINAME SI VYROCH...

Pred 50 rokmi Watson a Crick objasnili Strukturu DNA

Dedi¢né metabolické poruchy su genetické ochorenia, ktorych
podstatou st génové mutacie. Mutacie st dedi¢né zmeny v gé-
noch. Gén mézeme charakterizovat’ ako usek molekuly dezoxyri-
bonukleovej kyseliny (DNA), ktory koduje Specificky polypeptid,
alebo enzym. Napriklad pri fenylketonurii je defektny enzym
fenylalaninhydroxylaza, ktory premiena fenylalanin na tyrozin.

Vysledkom je fenylketontria s hromadenim fenylalaninu a jeho
metabolitov.

Dnes vieme diagnostikovat’ dediéné metabolické poruchy nielen
na zaklade patologickych metabolitov, ale aj na zéklade génovych
mutacii. Zakladom tychto pokrokov modernej genetiky bolo objas-
nenie Struktiry DNA, ktoré sa uskutocnilo prave pred polstoro¢im.
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V britskom casopise Nature sa v roku 1953 objavil kratky ve-
decky c¢lanok, pdvodne odoslany ako ,,Letter to editor” autorov
Jamesa Watsona a Francisa Cricka s nazvom ,,Molecular structure
of Nucleic Acids“. Bola v iom navrhnuta Struktiru chemicke;j
latky DNA, o ktorej sa sice vedelo, Ze obsahuje dedi¢ny material,
ale dovtedy nikto netusil akym spésobom by sa mohol prenasat’
do d’alsej generacie. Watsonov a Crickov model dvojitej Spiraly
bol genialny prave v tom, ze dokazal s ohromujucou schopnos-
tou vysvetlit' prenos dedi¢nych informacii v zivej hmote.

50. vyrocie tohto objavu je vhodnou prilezitost'ou pripomentt’
si udalosti, ktoré viedli k poznaniu jedného z najvicsich ta-
jomstiev Zivota.

Ked v minulom storo¢i Svajciar Friedrich Miescher identifiko-
val DNA, nik netusil, Ze bude mat’ nie¢o spolo¢né s prenosom
genetickej informacie. VSeobecne sa predpokladalo, ze DNA je
nezaujimava kyselina, sliziaca na viazanie proteinov v bunke.
Az v roku 1943 Oswald Avery z Rockefelerovho tstavu v New
Yorku dospel pri svojich pokusoch s pneumokokmi k revoluénému
objavu. Zistil totiz, ze DNA prenesend z mrtvych kmenov na zivé,
prenasa z donora aj dedi¢né vlastnosti. Jeho objav by si zasluzil aj
dve Nobelove ceny, ale nedostal ani jednu pre prilisnu skromnost’
a pretoze svoj objav publikoval az neskdr v menej vyznamnom
Casopise. Z jeho prac bolo jasné, ze2 DNA a nie bielkovina je
nositelom genetickej informacie. Podstatna zdhada vsak ostavala
nevyrieSena. Ako mohla taka obycajna zlucenina ako DNA pre-
nasat’ $pecifické informacie, na zaklade ktorych sa na svete mohlo
vytvorit’ také enormné mnozstvo rozlicnych zivych tvorov? Tuto
otazku nakoniec vyrieSili James Watson a Francis Crick, ktorych
mena sa dnes spéjaju s takou Zeleznou pravidelnost'ou ako Laurel
a Hardy.

Americky bio-
chemik  James
Watson  ziskal
uz ako 19 roc¢ny
titul bakaléara
zoologickych
vied na univer-
zite v Chicagu,
potom pokraco-
val v S§tudiach
na univerzite
v Indiane, kde po
troch rokoch zis-
kal doktorat. Na
univerzite v In-
diane na neho
zapOsobil biolog
M.Delbruck,
povodne  fyzik,
ktory ovplyvnil
celi  generaciu
biologov  tym,
ze zavadzal
matematické
a fyzikalne mys-
lenie do biologie.

Z Indiany odisiel mla-
dy Watson do Cam-
bridge, kde sa rozhodol
zaoberat’ sa S$tidiom
Struktiry DNA.

F. Crick Studoval
fyziku na univerzite
v Londyne a po dru-
hej svetovej vojne za-
¢al Studovat’ biologiu
na univerzite v Cam-
bridgi, kde sa k stadiu
Struktry  bielkovin
pouzivali rontgenové
luce. Oboch vedcov
spajala jedina tuzba,
odhalit’ zéhadnu Struk-
tiru DNA.

Watsonov ~ génius
dospel na zaklade
predchadzajucich
poznatkov o DNA
k jednoduchému zave-
ru: vyrieSenie zahady prenosu genetickej informacie moze odhalit’
len vytvorenie jej modelu. Crick pracoval v oblasti krysStalografie a
dobre vedel, aky obraz maji velké Spiralovité molekuly bielkovin
pri prechode rontgenovymi [i¢mi. Na jednom z najlepsich zazna-
mov rozptylu rontgenovych lu¢ov cez krystaly DNA uvidel prave
takyto obraz a to mu poskytlo kIi¢ k hypotéze o Struktiire DNA.

Obaja vedci boli rozdielni, ale spajalo ich este nieco viac ako spo-
lo¢ny zaujem. Crick spomina: ,, Jim a ja sme si okamzite porozumeli,
CiastoCne preto, ze nase zaujmy boli izasne podobné a ¢iastocne aj
pre urciti spoloc¢nu mladicku aroganciu, nekl'ud, netrpezlivost’
a potrhlé napady“. Pritom Crick a Watson neurobili ani jeden ob-
razec rozptylu rontgenovych lacov, ani jediny vyznamny pokus.
Len sledovali vysledky druhych a rozmyslali o nich.

Objasnenie Struktiry DNA znamenalo prelom v molekulove;j
bioldgii a viedlo v koneénom désledku k zahdjeniu projektu
,Ludsky gendm®.

V roku 2003, ked sa tento projekt zavrsil skompletizovanim
sekvencie celého 'udského gendmu, sme si s uctou spomemuli
na Watsonov a Crickov objav, ktory moézeme smelo priradit’ k ta-
kym vyznamnym biologickym objavom ako Darwinova vyvojova
teoria a Mendelove zakony dedi¢nosti.

Viadimir Bzduch,
L detska klinika DFNsP a LF UK, Bratislava
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Hubnik

Suroviny: 200 g nizkobilkovinného chleba; 50 g Vitaprotamu;
100 g cerstvych hub (z lesa nebo zakoupené zampiony), 1 IZicka
vajecné nahrazky + voda, 1 IZice nizkobilkovinného mléka Zajic
+ voda; 40 g cibule; 2 [Zice sadla; siil, pepr, hrsticka zelené pe-

trzelky

Platky chleba rozkrajime na kosticky, osolime, opepfime a zali-
jeme pripravenym nizkobil. mlékem. Nechame chvili naséknout.
Pak pridame nakrajenou syrovou cibuli, rozmichanou vaje¢nou
nahrazku a sekanou petrzelku. VSe dobfe promichame a spojime.
Houby nakrajime na platky a kratce podusime na 1 lzici sadla.
Hotové je pak vmichame do tésta a ptfidame Vitaprotam. Tésto
rozprostfeme do pekacku vymazaného 1 1zici sadla a peceme
v dobfe vyhtaté troubé cca 30 minut, dokud se neutvori kiréicka.

Kotréovka (faleSna dr$t’kova polévka)

Suroviny: /00g diikladné ocisteného kotrce (Ize ho plné nahra-
dit hlivou ustricnou, bézné dostupnou v kazdem supermarketu);
80g cibule; 1 IZice sadla; 1/2 kostky zeleninového bujonu; 10g
Vitaprotamu (1 pol. [Zice); sill, pepr, mlety kmin, mletd sladkd
paprika, majoranka a voda

Na sadle zpénime nakrajenou cibuli, ptiddme rozsekané hou-
by a chvili podusime. Pak prfidame papriku, kratce orestujeme
a zalijeme vodou, osolime, opeptime, pfiddme kmin a bujon
a kratce povarime. Zahustime Vitaprotamem rozmichanym
v malém mnozstvi vody. Nakonec pfiddme majoranku a uz
nevarime.

Matjesy z hub

Suroviny: 300 g tvrdsich hub (mohou byt i zampiony); 150 g
cibule; 2 IZice soli; 5 ks celého pepre; 5 ks nového koreni; 3 ks
bobkového listu; 0,5 dcl oleje

Houby pokréjejte na vétsi kusy, mensi nechte celé. Vhod'te do
osolené vrouci vody a 10 minut provaite. Poté slijte a proplach-
néte dikladné studenou vodou a nechte okapat. Pak smichejte se
soli, na siln&jsi platky pokrajenou cibuli, kofenim a olejem. Vse
promichejte a nechte v lednici ulezet. Po odlezeni zkonzumujte.

Tipy na dalsi pripravu.: samotné, jako klasické matjesy s nizkobil.
chlebem, ozdoba k jidlu, pokrajené na mensi kusy a smichané
s uvarenymi bramborami jako salat aj.

Recept obsahuje: 275 mg Phe; 10,1 g bilkovin; 5,6 g tuki; 11,8 g sacharidt; 572 kJ/136 kcal

Recepty pripravila Marcela Strouhalovd, propocitala Alena RySavd



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



