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Mpyli se ti, kteri doufaji,
Ze si staci sami!

VANOCNI CAS

Hlavnim bodem dne byla vecefe, ktera obvykle zacinala
s vychodem prvni hvézdy. Vecete byla vaznym aktem nejen
skladbou jidel, ale vyjadfovala i pocity rodinné soudrznosti,
ochrany a §tédrosti. Ke stolu byl zvan kazdy, kdo byl v domé
a béhem hostiny se neodchazelo od stolu. Na misté toho, kdo
ten rok zemtel, vétSinou stala polévka. Po jidle pak hospodat
cast vecfere odnesl ke stromim, dribezi a dobytku. Vecer
kon&ival cestou na pilnoéni msi. Stédry den byl nejvhodng;j-
§im dnem roku pro pfedpovidani budoucnosti. Rano se lidé
chodili myt ke studni ¢i potoku, aby byli cely rok zdravi.
Po veceti rozkrajovali jablka a podle tvaru jaderniku od-
hadovali osud. Kdyz se podobal kiizi, méla pfijit nemoc ¢i
dokonce smrt, hvézdicka piinasela $tsti a majetek. Cervivé
nebo zkazené jadro rozlousknutého oiechu také predvidalo
nepfiznivou budoucnost. Do vody se lilo ze 1Zice rozzhave-
né olovo, jehoz ztuhly tvar napoveédél, co se stane. Po vodé
dévcata poustéla skorapky ofechii s malymi svickami: jedna
predstavovala divku, druhda milého. Pokud se priblizovaly,
bylo to dobré znameni. Ke dvefim se pfes rameno hazel
stirevic - pokud dopadl $pickou smérem z domu, méla byt do
roka svatba.

Nad vanoc¢nim stolem visivala holubi¢ka. M¢la prinaset
roding §tésti. Byla zhotovena z vyfouknutého vajicka a skla-
daného papiru, s hlavickou vytvarovanou z chlebové stridky
a o¢ima z fepného seminka. Soucasti stédrovecerniho stolu
byla na Horacku oSatka. Klasy vseho setého obili zdobily
slaméné osatky tak zvané ,,do slunce”. Na dné& oSatky bylo

- VANOCE ZACINAJI STEDRYM DNEM...

24. prosinec, kdy zacind vanocni doba, byl vidy jednim z nejvyznamnéjSich dnii v roce. PFipisovala se mu zvldstni moc...

nékolik brambori, predstavujicich zaklad obzivy. Symboliku
svézesti a plodnosti pfedstavovala ¢ervena panenska jablic-
ka; zdravi pak cibule, ¢esnek, mrkev a petrzel.

Trikralovou obchizkou vanoéni ¢as kongil. ,My tii kra-
lové jdeme k vam, Stésti, zdravi, vinSujem vam...“ Teprve po
6. lednu tak realné zacal novy rok.

Pouzitd literatura: Langhammerovd, J.: Ceské vdnoce;
Vondruska, V.. Cirkevni rok a lidové obyceje; Vlasdkovd, O.:
Vanocni lidova zdobnost

se na nové spolupracovniky.

!!! VYZVA PRO VSECHNY !!!

Mili étenari, radi bychom, aby vam nas casopis byl nadale dobrym radcem a pomocnikem. Proto

vas redaké¢ni rada vyzyva k aktivni spolupraci —
nadale 4x do roka Metabolik doputovat do schranek naSich ¢tenaii! Jisté se mezi ¢tenari najde par
lidi, ktefi budou ochotni néco pro nas spole¢ny ¢asopis udélat — napi. shanéni prispévki, kompletace
pred tiskem, komunikace s odborniky i rodici apod. Staci k tomu telefon, mail a ochota pracovat. Tak
neviahejte a ozvéte se na mailovou adresu metabolik@centrum.cz nebo na telefon 777 294 183. Tésime

nutné potiebujeme dalsi spolupracovniky, aby mohl

s

Za redakcni radu Mirka Plecitd
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ROZPRAVKA

Povedz, co potrebujes...

Za jednym vazenym a bohatym mu-
drcom chodieval denne jeden sedliak.
Varil mu, upratoval, nosil vodu. Takto to
trvalo niekol’ko rokov, az sa ho raz mudrc
opytal:

,,UZ sa pozname nejaky ten rok. Povedz
mi, ma tvoja rodina vSetko, ¢o potrebuje?
Celé dni travi§ u mria, urCite nemas cas
pracovat’ na svojom poli.*

Muz so sklonenou hlavou zahanbene
odpovedal: ,,Vel'mi rad za vami chodim.
Sme taki chudobni, Ze nemame ziadne
pole. Casu mam preto, kol’ko chcem.

»Je mi to I'ito,” odpovedal mudrc. ,,M06-
zem ti nejako pomdct™? Nehanbi sa a povedz
mi, ¢o by vyhnalo biedu z tvojej rodiny.*

,Keby sme mali na kazdy den desat’
rupii, urcite by sme nehladovali,” povedal
bedar.

Na druhy den s pla¢om d’akoval mudr-
covi aj za svoju zenu a deti, pretoze rano
nasli v chatr¢i desat’ rupii.

Presiel rok, a mudrc sa ho opytal: ,,Vystacite s tymi desiatimi
rupiami denne?*

,»,Nuz, moja rodina sa rozrastla.*

,Povedz len smelo, kol’ko potrebujes?*

,,Pat'desiat rupii na den, to by ndm pomohlo.*

Po mesiaci sa ho mudrc znova opytal: ,,Si nejaky zamysleny,
mas problémy? Staci vam tych pat'desiat rupii?*

,»Malo to nie je, ale ani vel'a. Keby sme tak mali 100 rupii...*

Presiel iba tyzden a mudrc sa ho znovu vlidne opytal, ¢i jeho
rodina uz ma vsetko, ¢o potrebuje.

,»Vies§ pane, nijako s tymi peniazmi nevystacime.” A na otazku
kol’ko potrebuje, odpovedal bedar, ze tisic rupii.

Po dvoch mesiacoch sa mudre zase opytal: ,,Si cely utrapeny,
¢o mas na srdci?*

,Desattisic,” odpovedal bedar so sklopenym zrakom.

V sedliakovom dome sa od toho dna kazdé rano na stole objavi-
lo desat'tisic rupii. Majetok sa rozrastol a pribudli starosti. Odrazu
mal tol’ko prace, Ze mu uz nezostal ¢as chodit’ za mudrcom. Az
po siedmych rokoch si na neho spomenul. Kupil darcek, aj kvety
a navstivil ho.

,,Vitaj, ako sa mas? Potrebujes nie¢o?* zaujimal sa mudrc.

,»Nuz, dlho som za tebou neprisiel, hovoril boha¢ previnilo.
,»Ale mam vela prace a asu tak malo, strasne malo. Cas je to, ¢o
potrebujem najviac.*

Ked’ sa potom od mudrca vratil domov, nestacil sa ¢udovat.
Namiesto palaca stala pred nim chatré. Zmizli stajne s konmi
a dobytkom, zmizli polia aj s Grodou, zmizlo vsetko zlato a pe-
niaze. A stratili sa nielen vSetci sluhovia, ale aj vsetci priatelia.
Zostalo mu iba vel’a, vel'a Gasu.

Indickd rozprdvka

POZNALI JSME HISTORIL VENUJME SE SOUCASNOSTI

Fenylalanin v téhotenstvi fenylketonuricek

Aminokyseliny jsou velmi dulezité a vyznamné latky v zivoté
kazdého z nas, jak to jisté vite z vlastni zkuSenosti s ,,nasim dobie
znamym fenylalaninem®. A jes$té vice nasi pozornosti vyzaduje
fenylalanin v téhotenstvi. Zeny-matky, které jsou nositelky Zivota,
se 0 nas prostiednictvim placenty staraji od samého zacatku Zivota.
Placenta je dulezity zivotudrzujici organ ve tvaru talife, ktery se vy-
viji v d€loze brzy po oplozeni vajicka a stard se o spravnou vyzivu
a vyvoj plodu po celou dobu téhotenstvi. Favorizuje plod a viibec se
neohlizi na matku (obr. 1). Placenta obstarava zvlastnimi buiikami
styk krve matky s krvi plodu (matetsky a plodovy krevni ob¢h jsou
navzajem oddélené). Do plodového obéhu nasava placenta matei'ské

ziviny, abychom méli vSeho (tedy i aminokyselin) dostatek nebo 1épe
feceno nadbytek a vSechny organy se mohly dobfe vyvijet. Nejpecli-
veji se placenta stara o bezchybny vyvoj mozku. Bylo to prokazéano
na plodech savcii, pokud byly vystaveny experimentalnimu nedo-
statku ¢i dlouhodobé nouzi. Délozni sliznice velmi citlivé reaguje
na usazeni oplozeného vajicka v déloze, zacne tvofit placentu a tato
nova metabolickd rovnovaha, kterd se musi o vSechno postarat, se
projevuje kratkodobym zvySenim hladiny fenylalaninu v krvi t€hot-
né matky velmi brzy po oplozeni.

Zvysuje-li placenta svym nasavacim ucinkem obsah aminokyse-
lin, zvySuje i pro nas ,,nebezpecny fenylalanin témér na dvojnasob-
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nou hodnotu toho, kolik ma matka sama v krvi. Je to v zavislosti na
tzv. fetoplacentarnim kvocientu (= pomér mezi hladinou fenylalaninu
v krvi plodu a v krvi matky). Ten jsme u naSich pacientek nam¢fili
2,2.Na obr. 2 vidite, jak jsou jednotlivé kvocienty riznych aminoky-
selin rizné€ veliké a nemusi byt proto u vSech maminek stejné. Nej-
vyssi jsou koncem prvého trimestru t€hotenstvi, na konci téhotenstvi
se trochu snizuji. Pro vyzivu t¢hotné fenylketonuricky to prakticky
znamena, Ze uz pied ot€¢hotnénim a po celou prvou polovinu téhoten-
stvi musi mit hladinu v krvi dostate¢né nizkou (100-200 umol/1), aby
se hladina fenylalaninu nemohla zvysit v krvi plodu nad kritickou
hladinu 400 umol/l. Vysoka hladina fenylalaninu béhem téhotenstvi
poskozuje plod, vyviji se mensi mozek, dochazi k porucham organt
(srdce, kosti, jatra), plod je mensi, nevyzraly, malformovany; v nej-
tézsich pripadech dojde k potratu plodu.

V priibéhu spravné vedené nizkofenylalaninové dietni 1é¢by uz od
5. - 6. mésice t€hotenstvi hladinu fenylalaninu v krvi matky pomaha
snizovat i plod sdm svymi nartstajicimi jatry, kterd maji po zdravém
otci dostatecnou kapacitu fenylalanin-hydroxylazy - tedy kritického

Obr. 1. Plod v placentdrnim vaku plodovych obalii

enzymu, ktery umi fenylalanin pfeménit na tyrosin. Néktera mamin-
ka si potom mize dokonce pohodiné nizkofenylalaninovou dietu
uvolnit. Zase zalezi na kazdé matce zvlaste, protoze kazdy mame
jinak vyvinutou ,.toleranci na fenylalanin® .

Tolerance je velice dilezity marker uspé$né dietni 1¢cby téhotnych
fenylketonuricek. Udava se v mnozstvi fenylalaninu z pfirozené stra-
vy, které¢ miize t¢hotna maminka snist, aniz by zvysila hladinu svého
fenylalaninu v krvi nad povolenou hranici. Ptiklady na obr. 3 ukazuji
rizné tolerance fenylalaninu - podle toho jakym typem mutovaného
genu pro fenalalanin hydroxylazu jednotliva fenylketonuricka matka

trpi.

Dédiéné poruchy cyklu mocoviny, které tvofi samostatnou
skupinu dédi¢nych poruch metabolismu, ptfedstavuji skupinu
zédvaznych onemocnéni, pii kterych v organismu dochdazi
k hromadéni amoniaku. Amoniak ve vyssi koncentraci po-
Skozuje funkci jater, ledvin i centrdlni nervové soustavy.

Fetoplacentalni kvocienty
aminokyselin:
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Obr. 3. Tolerance fenylalaninu v téhotenstvi u fenylketonurickych
matek s riznou genovou mutaci pro fenylalanin-hydroxylazu

Nizkofenylalaninové 1é¢bé pied otéhotnénim a po celou dobu té-
hotenstvi nutno vénovat velikou péci, pravidelné kontrolovat hladiny
fenylalaninu v krvi a vahovy piiriistek. Pokud se Zena-fenylketonu-
ricka rozhodne pro t¢hotenstvi, je to velika obét, ale zatim jediny
uspésny zpusob, jak se vytouzeného a prakticky zdravého ditéte
mize vlastni zasluhou dockat. Je to tak veliky tkol pro jednoho, Ze
nastavajici otec musi byt nejenom praktickym pomocnikem v pii-
prave diety, ale i psychologem a filozofem, ktery pomaha kritické
okamziky néro¢né 1écby v dlouhém tehotenstvi pfekonat.

Dalsim zivotodarnym organem je matetska mlécna zlaza, ale o té si
povime zase pfiste. Prof. MUDr. Josef Hydnek, DrSc.

Mezi nejc¢astéjsi poruchy cyklu mocoviny patii Hyperamo-
némie z poruchy funkce ornitinkarbamoyltransferazy (deficit
OTCO).

Na naSem pracovisti je v soucasné dobé sledovano 16 deti
a mladistvych s timto metabolickym onemocnénim.
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Deficit OTC

Klinické ptiznaky tohoto onemocnéni se mohou projevit kdy-
koliv od novorozeneckého véku az do dospélosti. Protoze se jedna
o onemocnéni s dédi¢nosti vazanou na pohlavni chromozom X, jsou
obvykle postizeni pouze chlapci, zatimco divky jsou jen pienasecky.
Nekdy se v§ak mohou piiznaky této choroby objevit i u divek.

Zacéatek onemocnéni je obvykle zdvazny a nejcastéji se objevuje
mezi 2. — 4. dnem zivota, kdy postizeny novorozenec piestava pit, ma
svalovou hypotonii (snizené napéti svaltl), objevuje se apatie (snizeni
reakce na zevni podnéty), hepatomegalie (zvétSeni jater), tachypnoe
(zrychlené dychani), Casto se objevuje i krvaceni z plic. Rychle se rozviji
porucha védomi, kiece a otok mozku. Méné Casto za¢inid onemocnéni
v batolecim veéku nebo i pozdgji atakami Reye-like syndromu (t¢zké
onemocnéni jater doprovazené jaternim selhanim) v pribéhu akutnich
infekénich onemocnéni nebo po zvyseném piivodu bilkovin ve strave.

Diagnostika onemocnéni je dostupna jen ve specializovanych
metabolickych centrech. Pro stanoveni diagndzy je nutny prikaz
nejen vysoké hladiny amoniaku v krvi, ale i nalez zvySeného vy-
Iucovani kyseliny orotové v moci a snizené hladiny aminokyselin
argininu a citrulinu v krvi. Pravidelné laboratorni kontroly jsou
nutné i pro spravné monitorovani lécby.

Lécba

Lécbu akutné nemocnych pacientl s poruchou OTC mize zajistit
pouze jednotka intenzivni péce. Dlouhodoba 1écba pak spociva v ce-
lozivotnim dodrzovani nizkobilkovinné (NB) diety, ktera je suplemen-
tovana (doplnénd) smési esencidlnich aminokyselin, podobné jako
je tomu u déti i dospélych s PKU. K upraveé hladin aminokyselin se
navic podava L-arginin a L-citrulin a ke zlepseni dusikové bilance se
pouziva Natrium benzoat. Soucasti 1écby je vzdy i snaha zabranit roz-
voji katabolismu (rozklad duilezitych latek). Strava musi byt frekventni
a dostatecné kaloricka, v dob¢ nechutenstvi, priijmu ¢i zvracenti je pak
nutnd intravendzni 1é¢ba. Progndza poruch cyklu mocoviny zavisi na
typu enzymatické poruchy, véasné diagnostice a spravné 1€cbe.

Souhrn lécby:

* nizkobilkovinna dieta

+ smgs esencialnich aminokyselin

* suplementace L-argininem a L-citrulinem

* ke zlepSeni dusikové bilance Natrium benzoat

» monitorovani hladin AMK v séru (glutamin, kyselina glutamo-
va, alanin, citrulin a arginin)

» monitorovani hladin kyseliny orotové v moci
» monitorovani hladin amoniaku v krevni plasmé

Dietni lécba

Dietni 1écba u pacientt s deficitem OTC spociva v nizkobil-
kovinné (NB) dieté, ktera je doplnéna smési esencialnich amino-
kyselin. Pravidelné, pii kazdé ambulantni kontrole, je sledovano
domaci vedeni jidelnickt. Ptisnost dietniho omezeni se fidi za-
vaznosti onemocnéni, klinickym stavem pacienta a zavisi i na
individualni toleranci organismu k bilkoving, tedy povolenému
mnozstvi bilkovin v pfirozené stravé, které je organismus scho-
pen bez problémii tolerovat.

Principy NB diety:

* spravny vybér potravin s nizkym obsahem bilkovin

* zatazovani NB potravin a surovin do jidelni¢ki

» omezeni nebo vylouceni potravin s vysokym obsahem bilkovin
* dostate¢né mnozstvi zakladnich zivin ve straveé

* motivace pacienta i jeho rodiny k dodrzovani diety

Priklad jednodenniho jidelnicku na povolenych 14 g
B/den v pFirozené stravé pro 10ti letou divku

Snidané: rohlik 30 2,4
maslo 10 0,05
med 20 0,04
smés AMK davku urci lékar
Presnidvka: T TEEE 200 0,8
S ovocem
Obéd: pecené brambory 200 4
dusena mrkev 80 0,6
maslo 10 0,05
dietni pernik 120 0,3
smés AMK davku urci Iékar
Svacina: jablko 100 0,3
Veéere: "'“ﬁ'\ﬁ"'""y 80 03
syrova pomazanka 35 3,9
rajCatovy salat 100 1,1
smés AMK davku urci Iékar

Terezie Paterovd,
ambulance Ustavu DMP, Ke Karlovu 2, Praha 2

CeloZivotni dieta pii PKU - zamysleni

PKU a potieba diety v dospélosti patfi k ,,horkym* tématim.
Sveéd¢i pro to 1 sdéleni na strankach Metaboliku. Vracime se
k nim jest¢ malou tivahou nad tim, co motivuje mladé dospélé
s PKU k tomu, ze svobodné zvoli celozivotni dietu a jak je mozné
je v tomto rozhodnuti podporit.

Dospéli s PKU ocekavaji od specialisti doporuceni, kterd jim
zabezpeci dobré zdravi, pracovni vykonnost a soucasné i urcité
pohodli a vétsi volnost pii stravovani. To vSe je zdkladem Zivotni
spokojenosti a rozhodovani o dieté¢ vSechna tato ocekavani za-
hrnuje.

Jaka by meéla byt dieta vyhovujici dospélym? Bylo jiz mno-
hokrat feceno i napsano, ze pii PKU je tieba dodrzovat dietu
celozivotné. Je tim vétSinou minén jiz ponékud volngjsi dietni
rezim, smétujici k cili, jimZ je hladina fenylalaninu nepfesa-
hujici 1000 umol/1 (16,5 mg%). Tato situace je povazovana

za vyhodnou pro ¢innost bun¢k centralniho nervového systému.
Obava z poskozeni mozku dlouhodobymi vysokymi hladinami
fenylalaninu je hlavnim divodem, pro¢ je pti PKU doporucovana
celozivotni dieta.

Udrzet doporuc¢enou hladinu fenylalaninu je mozné pouze dietou.
V ni je zakladni pfijem fenylalaninu, tedy pfijem pfirozenych bil-
kovin. Vyznamny je ale i piijem dalsich zivin, energie a dostatecna
pestrost stravy. To vSe je pfedmétem nutriéniho poradenstvi, které
klientovi zabezpecuji specialisté metabolickych center. Na nasem
pracovisti pouzivame ve vyzivovém poradenstvi 5-7 denni podrob-
ny zaznam klientova realného jidelnicku. Zaznam analyzuje dietni
sestra a na zakladé ziskanych informaci sestavuje co nejpestiejsi
jidelnicek se spravnym piijmem fenylalaninu, respektujici chutové
preference a zabezpecujici dostatek energie. Analyza dovoluje také
urcit co nepresnéji potfebny piijem dietnich 1écebnych pripravki,
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pripadné dopliiky vitamint a mineralt.. Klienti se uc¢i s jidelnicky

pracovat zaméfiovacim zptsobem.

Mezi témi, kdo navstévuji nasi PKU ambulanci, jsou jak ti,
ktefi se rozhodli dietu v dospélosti ukoncit, tak ti, ktefi ji dale
dodrzuji. Na ¢em zakladali své rozhodnuti ti, kdo se rozhodli po-
kracovat v 1écbé dietou?

* na znalosti podstaty poruchy, jejim vlivu na fungovani or-
ganizmu a na pfesvédceni o tom, Ze dieta piiznivé ovliviiuje
jejich zdravi; s tim souvisi pozitivni pfistup k dieté, ktera neni
vnimana jako nepfijemna a omezujici

* na subjektivnim pocitu dobrého zdravi (t€lesného a dusevniho
zdravi a socialni pohody) v situaci, ze dieta je dodrzena

* na piiznivych podminkach a podpoie v rodin€ a v zaméstnani

 na snadné dostupnosti potiebného zdravotnického zabezpeceni

U dospélych zavisi moznost dlouhodobého dodrzovani piisného
jidelni¢ku (naptiklad s 800 mg fenylalaninu denné) pfedevs§im na
podminkéach v zaméstnani. Zavisi na moznosti pravidelného piijmu
dietni stravy a pravidelného piijmu dietnich lécebnych pfipravki
a dostupnosti nizkobilkovinnych chodi stravy v pribéhu dne. Ome-
zeni spojend s takovym jidelni¢kem zasahuji do zaméstnani i aktivit
ve volném case. Je tfeba pocitat i s vyssi financni nakladnosti takové
diety a jeji Casovou naro¢nosti, kdy pecivo a dalsi stravu z nizkobil-
kovinnych surovin je tfeba pripravovat vétsinou doma. To jsou hlavni
divody pro¢ vétsina mladych dospélych s PKU, kteti se rozhodli pro
dietu, dodrzuje volnéjsi jidelnicek s piijmem 1500 (az 1800) mg fe-
nylalaninu. V ném je 40-50% doporuc¢eného denniho piijmu bilko-
vin v pfirozené strave, ostatni ve formé dietnich 1écebnych ptipravku.

CO NAS PALI

Pomozte nam i sami sobé

Priklad takového jidelnicku nalezne ¢tenat v publikaci Vatime zdra-
vé a chutné pro fenylketonuriky II, byl publikovan i v Metaboliku.
Slouzi jako zakladni vychodisko pro sestavovani jidelnicku pro do-
spelé. Vétsina dospélych pii ném dokaze udrzet hladiny fenylalaninu
v doporuc¢eném rozmezi. Tam, kde hladina stoupd, je pochopitelné
tieba pifjem individudlné snizit. Pravidelné kontroly hladin fenyla-
laninu umoziuji nastavit jidelni¢ek kazdému podle jeho individualni
tolerance. Hlavni vyhodou téchto volngjsich diet je moznost zajistit
si stravovani v prubéhu dne, takové diety jsou piijemnéjsi, pestiejsi,
maji vyssi podil zivin v pfirozené formé a v zachovanych biolo-
gickych vazbach. Ke schopnosti samostatné obménovat volngjsi
dietni jidelni¢ek (pfi zachovaném piijmu fenylalaninu) obvykle
staci jednorazové zaskoleni. Svobodnéjsi pristup k SirSimu spektru
potravin dava ¢lovéku pocit osobniho pohodli a je zakladem pro
spokojeny zivot s dietou.

Rozhodovani o celozivotnim dodrzovani diety se zaklada jiz
na prelomu détstvi a dospivani. Toto obdobi je velmi vyhodné
k tomu, aby se rozsifily znalosti déti o PKU, aby se déti naucily
samostatné si sestavit jidelnicek, propocitat ho a nékteré chody
také samostatné pfipravit. Vime ze zkuSenosti, ze Skolni déti,
zvyklé pracovat s informacemi, pfijimaji predavané poznatky
se zajmem a kvalitné je zpracovavaji. Utvrdili jsme se v tom
po zkusenostech z edukacnich kurzl, v nichz pracujeme s détmi
kolem 15. roku zivota. Edukace vétSinou probouzi aktivni zajem
déti o jejich individualni situaci a zvysuje jejich samostatnost. Pro
rozhodovani o dieté v dospélosti to povazujeme za dilezité.

Jana Komdrkova, MUDr. L. Hejcmanovd

Vizeni ctendri,

v minulém ¢isle Metabolika jsem vas informovala o neutéSené
situaci s uhradami dietnich pripravkid. Dnes bych vam chtéla
struéné sdélit aktudlni situaci s jejich thradou. Minuly tyden byla
ministryni zdravotnictvi Doc. Emmerovou podepsana vyhlaska
o thradach 1é¢iv a potravin pro zvlastni Iékarské ucely, ktera naby-
de ucinnost od 1. 1. 2005. Vyhlaska stanovi maximalni vysi uhrady
zdravotni pojistovnou u jednotlivych kategorii dietnich pfipravka,
které v soucasnosti pouzivame. Obsah vyhlasky pro nas a nase
déti neni bohuzel prili§ priznivy. Prakticky u vSech kategorii
pripravka doslo ke sniZeni iihrad. Zejména se to dotkne piiprav-
ki pro kojence a batolata (PKU 1 MIX, Analog LCP), kde doslo ke
sniZeni ihrady oproti soucasnosti o cca 30 % a dale u pripravku
PKU 2 MIX, kde doslo ke sniZeni tihrady cca o 50%. Vsechny
tyto piipravky by se timto staly pro vétSinu z nas nedostupnymi,
jelikoz bychom za né museli mési¢né doplacet cca 5 — 7 tisic K¢.
Kromé toho by vznikly doplatKky i na nové pripravky ve formé
sacku, ty¢inek nebo tablet.

Je nutné zdaraznit, ze vSechny vyse uvedené ptipravky byly
a jsou dosud plné hrazeny zdravotnimi pojiStovnami, takze to
jednozna¢né vnimame jako zhorSeni kvality péce o pacienty s PKU
ze strany statu.

Jak jsem vas jiz informovala v minulém Metaboliku, béhem
poslednich mésicti jsem se snazila jménem vas vSech tuto situaci
zvratit a proto jsem napsala celou fadu dopistt na Ministerstvo
zdravotnictvi, VZP, Senat apod., kde jsem dirazné upozoriovala
na tento problém. Vice nez 3 mésice se snazim dohodnout schiizku

s ministryni zdravotnictvi, ktera si na nas zatim stale nenasla cas.
Jednou z poslednich Sanci jak tuto situaci zvratit je, ze VZP bude
i nadale hradit vSechny dietni ptipravky v ramci centralniho nakupu
jako doposud. To se budu snazit dohodnout na schiizce s feditelkou
VZP pani Musilkovou dne 20. 12. t.r.

Pokud bychom se dozvédéli, ze nebude VZP hradit vySe zminéné
pripravky jako doposud, jsme rozhodnuti celou situaci medializo-
vat. Pfipravujeme medidlni kampan na pfisti rok, jejimz cilem
by bylo jednak zvratit nepfiznivou situaci s ihradami dietnich
pripravki a jednak zvysit obecné povédomi o vrozenych meta-
bolickych onemocnénich a zejména fenylketonurii.

K tomu, aby tato kampati mohla byt tispésnd, vSak potiebuje-
me vasi spolupraci. Hledame mezi vami ty, kteti by byli ochotni
v ptipadé potieby poskytnout rozhovory novinafim a redaktorim
a dovolili jim nahlédnout do svého soukromi. Tato kampan by méla
upozornit na nase problémy a zaktivizovat statni a zdravotnické
instituce v feseni nasich pozadavki.

Prosime vSechny, aby zatim nepodnikali Zadné dil¢i kroky
smérem Kk ministerstvu, VZP ¢i poslancim ve véci thrad
dietnich pripravki. Musime postupovat koncepéné a jednotné
a to prostirednictvim Klubu PKU. Bud’te ale, prosim, priprave-
ni na to, Ze budeme muset opét ,,vyrazit* za poslanci a naléhavé
s nimi FeSit nase problémy. Dalsi informace vam prineseme co
nejdrive.

Prosime vsechny, ktefi nam budou ochotni jakkoli pomoci,
aby se pfihlasili prfedsedkyni Klubu PKU Klare Foglarové, tel.
+420 222 311 218, e-mail: klubpku.foglarova@quick.cz
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STALO SA

Stretnutie dospelych a dospievajiicich s PKU v Ziline

V sobotu 13. 11. 2004 sa konalo stretnutie dospelych a dospie-
vajticich s PKU v Ziline. Ako rodi¢ 12-roéného syna s PKU som
sa tohto stretnutia zucastnila. Touto cestou sa chcem pod’akovat’
ing. Gabarikovej za toto prijemné popoludnie. Jej pozvanie prijali
lekari z nasSich centier pre diagnostiku a lieCbu PKU ako aj odbor-
nici z Ciech, nechybali ani diétne sestry. Stretla sa tu dospievajica
mladez, dospeli s PKU, ale vela sa dozvedeli aj rodicia.

Je dolezité vediet’ ¢o najviac o tejto diéte, o jej dodrziavani
v dospelosti a o priprave dievcat na materstvo.

Zastupcovia firiem SHS a MILUPA nés oboznamili s novymi
preparatmi. Dozvedeli sme sa aj o novom spdsobe objednavania
diétnych potravin na Slovensku.

Na zaver by som sa rada este raz pod’akovala vSetkym zcastne-
nym. Rybdrovd

Zdruzenie rodicov a pria-
telov deti s fenylketonuriou
v Kosiciach spolu s meta-
bolickou ambulanciou pri
Detskej nemocnici v Kosi-
ciach zorganizovali v diioch
10. 9. — 12. 9. 2004 viken-
dovy edukaény tabor pre
dospelych a dospievajtcich
s fenylketonuriou. Tabor sa
konal v krasnom prostredi
uprostred lesa asi 15km za
Humennym. Cielom tejto
akcie bolo naucit’ nase velké
deti samostatnosti pri zosta-
vovani jedalnicka a prepoci-
tavani stravy. Zaroven si aj samostatne navarili a napiekli chlebik.
V sobotu bola chutna opekacka a diskotéka pri kozube.

Aj vd’aka odbornej pomoci nasSich diétnych sestri¢iek Mariky
Vasilikovej a Marie Manikovej sa vikendovy pobyt vydaril nad
ocakavanie. Zcastnili sa ho piati dospeli a traja teenageri. Aj na-
priek spartanskému vybaveniu kuchyne si vSetci ii¢astnici pobyt
vel'mi pochval'ovali.

PRIPRAVUJE SE

Nase podakovanie patri aj pani doktorke Saligovej, ktora sa
s nami v piatok zucastnila tdbora a prekonzultovala niektoré
problémy so svojimi pacientmi. Vel'ka vd’aka patri aj nasim spon-
zorom, firme Milupa a SHS International, bez podpory ktorych by
sme si uskutoéiovanie takychto akcii nevedeli predstavit. Daku-
jeme. Ing. Viadimir Pinkos

Vyrocéni ¢lenskd schiize Klubu PKU a ostatnich DMP

29. 1. 2005 se bude konat vyroc¢ni ¢lenska schize Klubu PKU
a ostatnich DMP. Pfesny ¢as a misto konani bude uvedeno v po-
zvance, kterou kazdy ¢len Klubu obdrzi postou.

Vzhledem k tomu, ze v Ginoru 2005 vyprsi mandat souc¢asného
predsednictva naseho Klubu, probéhne na této schiizi volba no-
vého vedeni. Kazdy z vas mize nominovat své kandidaty na tyto
funkce:

» predseda
» mistopfedseda
» pokladnik
» clen kontrolniho organu
Svoji ucast a navrhy na jednotlivé kandidaty nahlaste, prosim,
pani Kvété Hrdlickové, tel. +420 251 562 862.
Kldra Foglarovd, predsedkyné Klubu
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ZIVOTNI PRIBEH

...iba tvoje rozhodnutie

Ahojte, vsetci!

Aj ja patrim medzi vas! Mnohi ma poznate zo stretnuti I'udi s PKU.
Som mladé 25 roc¢na baba, zijem na Slovensku, vo Zvolene.

Od mala mali¢ka som na diéte, uz som si zvykla, hoci to hlavne
v zaciatkoch nebolo l'ahké. A to najmi pre rodicov! No skuste po-
vedat’ svojmu dietat'u: ,toto nejedz..., ,toto nemdzes...” Skuste
presvedcit’ malé vsetecné dieta, ked’ k vam nat’ahuje ruky a prosika.
A potom, ked’ ako tak za¢ne poslichat’ a chape cely princip, zacne
jeho pubertalne rebelovanie a mysli si, Ze jeho prevratné nazory st
najlepsie a ze diéta je iba nejaky vymysel a prec¢o by prave on mal
byt obmedzovany takymto spdsobom! Ale nastastie vsetko jedného
dna pominie a aj ti najtvrdohlavejsi dostani rozum. A rodicia jasaju,
ze ich snaha nebola zbytocna a Ze ich ratolesti sa skutocne stotoznili
so zivotnym Stylom, ktory PKU diéta prinasa!

Aj ja som tymto vSetkym presla, uréite som nebola vzdy anjelik.
Raz mi mamina povedala: ,.... ty budes taka ako vSetky ostatné baby,
ni¢im nebudes ind ..... kym budes dodrziavat’ diétu.....“. Tieto slova
si pamdtam dodnes a podla toho zijem! Nezabudajte podakovat
svojim rodi¢om za to, o pre vas robia! Mnohi z vas si to teraz ani
neuvedomuju, ale to ni¢, vy na to skor ¢i neskor pridete © .

Snazte sa ist’ za tym, €o chcete v Zivote robit’, dajte si ciel’ a chod’te
za nim. A neskryvajte sa za ,,diétu”, nedavajte sami pric¢inu druhym,
aby vas povazovali za ,,inych” a vykaslite sa na tych ,kamaratov*,
ktori nechcu a nevedia pochopit’ vase obmedzenie. Iste najdete to-
lerantnejSich.

Mozno mate pocit, Ze prili§ moralizujem, ale to st moje skuiisenosti.
Vzdy som sa snazila aspon nie¢o malé dokézat’, a tak normalne Zit’

ako kazdy iny. Chcela som
ist na gympel, iSla som.
Cheela som ist na VS, isla
som. Chcela som sa bavit’
na diskotékach, vozit’ sa na
motorkach, alebo chodit’ po
chatach s partiou, tak ako
vSetci ostatni. A verte mi,
Ze aj cesta na vymenny
pobyt do Francuzska sa
da zvladnut'! Ale to musite
byt pripraveni na vsetko!
Cize ak vam tam domaci
nebudi vediet' pripravit
stravu, pekne krasne sa
musite sami postavit' k sporaku a vietko si zabezpecit'. A to plati aj pre
vas, chlapci! Cize vietci teenageri sa musia naucit’ pripravovat’ diétnu
stravu sami! Musite sa rozhodnit: bud’ sloboda a moznost’ robit’ to,
¢o naozaj chcete, alebo zvitazi vasa lenivost. A tak potom mozete iba
sediet’ doma na zadku a bedakat’, Ze nemoézete nikam ist’! Uvedomte si
jednu jednoduchu vec — vediet’ sa o seba ,,postarat’ “ = sloboda!

Takze to je asi vSetko, ¢o som vam chcela povedat’. Ak chees vez-
mi si nieCo z toho, alebo len nad tym mavni rukou, je to iba tvoje
rozhodnutie!

Majte sa pekne

Martina Liskova
Kremnicka 2547/1, 960 01 Zvolen, Slovensko
e-mail: liskova@lumen.sk, +421 907 437 431

Pribéh Michelle

Preklad ¢lanku 7 webovych stranek National PKU News 2004 (www.pkunews.org)

Toto je pribeh jedné mladé Zeny, kterd v obdobi dospivani prestala
i pres protesty svych rodicit dodrZovat dietu. Za dobu, kdy dietu nedo-
drzovala, se u ni vyvinula rada potizi a jeji zivot byl navzdy pozname-
nan stretem se zdakonem. Pozdéji se k dieté vrdtila a stal se z ni ,,novy
clovek ™ s odhodldanim néceho dosahnout. (Pro zachovani divérnosti
Je v tomto ¢lanku pouzito jiné jméno.)

Nase dcera Michelle se narodila v roce 1971, ve véku deseti dnu
u ni byla diagnostikovana PKU. Onemocnéni u ni bylo pii dodrzovani
diety dobfe kontrolovano a hladiny Phe se vétsinou pohybovaly v roz-
mezi 6-8mg/dl (360—480 pmol/l). Ve skole méla velmi dobry pro-
spéch, priblizné az do sedmé tiidy. Poté, kdyz se ji zrovna nezamlouval
ucitel ¢i ucitelka, se piilis nesnazila. Jeji ptistup ovsem nenarusoval jeji
praci ve skole nijak zdvazné az do devaté tiidy. Pak se situace zhorsila
a jejim jedinym cilem se stalo zapadnout mezi ostatni zaky. Hladiny
Phe se u ni prozatim stale jesté vracely do normalu, zvykla si ale dietu
dodrZovat asi jen tyden predtim, nez se mél provést test. Vlastn€ jsme
veédeli, ze podvadi, i kdyz to popirala. Béhem dospivani se hodné bou-
fila a bylo obtizné s ni vyjit. Kdyz se nyni ohlédnu zpét, myslim, Ze jeji
chovani alespon ¢aste¢né souviselo s vysokymi hladinami Phe.

V t¢é dob¢ jsem ale neméla tuseni o tom, Ze by chovani a hladiny
fenylalaninu mohly spolu souviset. Bylo ndam feceno, abychom dietu
nepterusovali z divodu maternalni PKU; jinak jsme se doslechli, ze

preruseni diety po dosazeni véku 15 let neznamena zadny problém.
Nase dcera nebyla sledovana na zadné klinice specializujici se na
PKU; zijeme ve venkovské oblasti a nikdy nam nikdo netekl, ze
v naSem state takova klinika existuje! Takze vSe, co jsme se o PKU
doslechli, nam zprostredkoval hlavné dietetik.

Kdyz jsme odmitli nasi deefi povolit, aby dietu pferusila, rizem
jsme se stali v jejich o€ich ,,témi Spatnymi®“. O problematice ma-
ternalni PKU jsme s ni mluvili, ona o tom ale nechtéla ani slyset.
Myslela jsem, ze by méla dietu dodrzovat co nejdéle, alespon do
té doby, nez bude dostate¢né dospéla na to, aby sama mohla u¢init
kvalifikované rozhodnuti o preruseni diety. Michelle ale brala dalsi
dodrzovani diety jako trest a dal se proti dieté i proti ndm boufila.

I ptes své problémy dokoncila Michelle stiedni skolu ve t¥ide¢ se
specializaci. Méla rada softbal a pfedméty o zurnalistice (za to také
obdrzela cenu). Nepodavala ale vykony, které odpovidaly jejim moz-
nostem. Aby viibec mohla absolvovat, musela navstévovat jesté letni
Skolu a nahradit si tak n€kolik predméti, ze kterych propadla.

Po dokonéeni stfedni Skoly neméla Michelle zadné konkrétni
predstavy o dal$im zivoté. Jeden a pul semestru navstévovala vyso-
kou skolu, potom z ni odesla. V této dob& u ni hladiny Phe jiz zdaleka
nebyly pod kontrolou. Sice porad jesté uzivala prislusny pripravek
a doma dietu okaté dodrzovala, kdyz ale byla mimo domov, dieta
byla ta tam. Z domova odesla v tinoru roku 1991. Od toho okamziku
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dietu zavrhla zcela. Odesla bydlet k jedné kamaradce a pak zacala
zit se svym pritelem (to jsme se ale dozveédéli az pozdgji). Zacala
pracovat v 1ékarné v jedné nemocnici. Béhem tohoto obdobi jsme
o ni slySeli velmi malo. Po cely ten ¢as, kdy dietu nedodrzovala,
coz bylo zhruba tfi a pul az Ctyfi roky, zfidkakdy volala a nikdy nas
nenavstivila na vice nez 15 nebo 20 minut. My jsme ale védéli, Ze se
ji nedafi nijak rizové. Kdyz nam volala, citili jsme, Ze by si s nami
rada promluvila o tom, co ji trapi, nikdy ale nepfiznala, Zze by méla
né&jaky problém.

V zafi roku 1994 jsme se dozvédéli Sokujici pravdu. Da se fici,
ze se naplnily nase nejhorsi obavy. Nase dcera byla ve veéku 22 let
obvinéna z té¢zkého zlo¢inu a hrozilo ji dlouhé vézeni za to, ze kradla
z nemocnice 1éky a davala je svému priteli, ktery je prodaval. Byli
jsme naprosto znic¢eni a zlomeni. Co se to jen s nasi dcerou stalo?
I kdyz byla hodn¢ vzpurna, nikdy neméla nic se zakonem.

Kdyz jsme zaplatili kauci, byl navrat Michelle domd dojemny
a zaroven napjaty. Velmi nas Sokovalo jeji chovani, které se u ni za ta
1éta, kdy byla pry¢ z domova, vyvinulo. Pisobila v podstaté jako psy-
chiatricky pfipad. Rozplakaly ji malickosti, vypadalo to, Ze si napro-
sto nic ned¢la ze zavaznych obvinéni, ktera proti ni byla vznesena.
Obvinéni ze zlo€inu, za ktery by mohla jit do vézeni, brala naprosto
vécné a na nas byla velmi rozzlobena. Jeji chovani se jevilo jako ne-
priméfené a jeji vnimani reality jako zkreslené. Dokonce i prokurator
nemohl uvéfit jejimu nezdjmu o vznesena obvinéni, ktera vedla k je-
jimu zatCeni. Ani neplakala, ani nepiisobila rozpacité a nejevila snahu
své chovani jakkoliv omlouvat. Misto toho se chovala, jako kdyby
snad policii udélala néjakou sluzbu!

Kdyz ptisla domt (v poloving listopadu roku 1994), stézovala si
také na fadu télesnych obtizi. Rikala, Ze ji je $patng, e ji boli hlava
a ma pocit, ze ma malo energie. Potad chtéla jen spat. Mysleli jsme,
7e potiebuje psychiatra. Nejdiiv jsme ji vzali na kliniku genetiky. Na
nas dotaz nam sdélili, ze jim neni zndmo nic 0 mozné souvislosti
mezi vysokymi hladinami Phe a zménami osobnosti nebo chovani.
Nakonec nam nutri¢ni specialista spadajici pod ministerstvo zdravot-
nictvi fekl, ze v nasem staté existuje klinika specializujici se na PKU.
V dobé mezi Vanocemi a zacatkem nového roku jsme se na této kli-
nice dozveédeli, ze skutecné existuje souvislost mezi Phe a zménami
osobnosti! Bylo nam feceno, ze se Michelle potiebuje vratit k dieté.

Nase dcera se myslence navratu k diet¢ vehementné branila. Pro-
sté neméla pocit, Ze by s ni bylo néco v neporadku. Kdyz jsme ji na
zminénou kliniku konecné dostali, celou dobu byla nastvana. Nas
ptibéh jsem tam pievypravéla 1ékari a zeptala se ho, jestli tu nemtize
byt spojeni s PKU. Odpovéd’ byla jednoznacné kladna. Pravé tomuto
lékati se nakonec podafilo premluvit Michelle, aby se k dieté vratila.

Nyni nase dcera dietu dodrzuje jiz déle nez rok a dafi se ji vytecné.
Je z ni upIng jiny ¢lovek! Jeji chovani lze oproti minulosti oznacit za
velmi klidné. Driv jsme se kvuli kazdé malickosti hadali. Nyni u nas
dochazi k hadkam velice zfidka, a kdyz uz né&jaka nastane, jde pou-
ze o dilezité véci. Velmi jsme se sblizili a pro ob¢ strany je to néco
naprosto uzasného. Silné bolesti hlavy, kterymi Michelle trpéla, jsou
pry¢, stejné tak vSechny jeji ostatni fyzické obtize. Dokonce 1 jeji
advokat si povsiml dramatické zmény v jejim chovani poté, co se
vrétila k dieté.

Nejvetsi odménou je pro nas to, Ze si ona sama uvédomuje, co to
znamena, kdyz se od diety odchyli. Znamena to pro ni fyzické a emoc-
ni zmény, napiiklad vyrazné vykyvy nalady a navrat bolesti hlavy.
K dieté se vraci sama a nenasilné. Nyni také chodi vice ven a je sebe-
a zalezi mu na ni (coz je obrovsky rozdil proti mladym muzim, ktef{ ji
pritahovali do té doby). Jeji sebeticta rovnéz dramaticky vzrostla. Ma
stalou praci a velice se snazi ,,néceho v zivoté dosahnout™.

Mirek Pdasek

Hlustracni foto

Smutnou a nesmazatelnou vzpominkou na , Silenstvi“ v dob¢, kdy
nebyla na dieté, je samoziejmé to, ze svijj zivot svym chovanim nena-
pravitelné zménila. Byla obvinéna dokonce ve dvou statech a hrozilo
ji dlouhé vézeni. K nasi obrovské ulevé bylo ale obvinéni v jednom
staté stazeno (domnivame se, ze se tak stalo hlavné diky dopistim,
které odeslala zminovana klinika specializujici se na PKU a Virginia
Schuett a ve kterych bylo objasnéno spojeni mezi PKU a chovanim).
I tak je ale v podmince na dvacet let, coz znamena omezeny vyber
zaméstnani, a tudiZ jeji budoucnosti. Také musi splacet velkou fi-
nanéni ¢astku. A navic musi nadale celit obvinénim jesté v jednom
staté. (Poznamka: Po zvefejnéni tohoto piibéhu v jednom bulletinu
byla veskera obvinéni proti Michelle nakonec stazena.)

Doufame, ze na§ smutny ptibéh pomtize presveédeit i dalsi rodiny
a mladé lidi, aby dietu neprerusovali bez rozmyslu; vétime, Ze pro
nasi dceru znamenal navrat k diet¢ naprosto zasadni zménu celého
jejiho zivota.

Udalosti ocima Michelle:

Nekteti lidé se v pribéhu svého zivota jakoby znovu narodi a jiz
nikdy se nevrati k nepravostem, v nichz dfive zili. Pfesné tak se citim
ja po svém navratu k dieté kvili PKU.

Takové znovuzrozeni mé potkalo v dubnu pred dvéma lety, kdy
jsem se vratila k diet¢, ve veéku 22 let. Za tuto kratkou dobu jsme si ja
i moje rodina povsimli nékterych dramatickych zmén. Citim trvaly
priliv energie a mam pozitivni myslenky. Vlastné mi lidé dokonce
zacali fikat ,tygfice” diky energii, kterou citim. Moje osobnost se
zménila znacné k lepsimu a jsem plna optimismu.

Kdyz si promitnu zacatek svého Skolniho véku, musim uznat,
ze mi dieta nijak nevadila. Ve Skolce a na zakladni skole jsem byla
s obédem vzdycky spokojena. Od ostatnich jsem se sice odliSovala,
nijak mi to ale nevadilo. Stfedni Skola byla ovsem o né¢em jiném.
Chtéla jsem byt stejna jako ostatni. Bylo pro mé velmi dilezité,
abych zapadla, asi jako pro vSechny dospivajici. Mj problém byl,
Ze jsem dopustila, aby se tyto myslenky zacaly dotykat diety. Obdo-
bi dospivani je pro v§echny mladé a jejich rodice tézké, ovsem pro
mladé se zvySenou hladinou Phe, jez ma vliv na jejich temperament,
je dvakrat tak obtizné! To pfinasi problémy kazdému a problémy se
nevyhnuly ani mné. Dietu jsem pferusila ve véku 18 let a platim za to
dosud. A budu za to platit i v letech nésledujicich.

Kdyz dopustite, abyste prerusili dietu, nebo kdyz zaénete dietu
dodrzovat jen naoko a pfitom mate vysoké hladiny Phe, mize to
zpusobit problémy, které se s vami potdhnou az do konce Zivota.
Tyto fadky piSu na zéklad¢ vlastni tvrdé zkuSenosti. Neni to tak
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davno, co mi hrozilo dlouhé vézeni ve velmi chladné vézeriské
cele za obchodovani s 1€ky na ptedpis. Dovedete si to predstavit?
Zila jsem s hrubym pfitelem a zapletla jsem se do svéta snadno
a necestné vydélanych penéz. Nevim, kam se tenkrat podél mij
zdravy tsudek a rozum. Dietu jsem nedodrzovala nékolik let
a nyni véfim, ze si vysoké hladiny Phe prosté vybraly svou dari.
V té dobé jsem ale prosté jen popirala, Ze bych méla néjaky pro-
blém. Nakonec zakrocil zdkon. M¢la jsem §tésti a nemusela jit do
vézeni, protoze jsem spolupracovala s policii. Také mi pomohly
ptimluvy lidi, ktefi védéli, co vysoké hladiny Phe znamenaji a ja-
ky mohou mit vliv na chemii mozku a mysleni.

Musela jsem tvrdé dopadnout na nos, abych si uvédomila, jak Spat-
ny zivot jsem vedla. Diky dopisu od Virginie Schuett, v némz je vy-
svétleno, co se muize dit s Clovékem trpicim PKU, ktery prerusi dietu,
a diky klinice specializujici se na PKU jsem si nakonec uvédomila,
jaka je pravda. Moje matka si u m¢ sice pov§imla zmén osobnosti

poté, co jsem dietu pierusila, ale podivat se realité zpiima do o¢i jsem
dokézala az po svém zatcen.

Fyzickd stranka ucinkii nedodrzovani diety byla rovnéz jasné
patrnd. Pfibrala jsem na vaze, vypadala nezdravé a pocit'ovala jsem
nedostatek energie a témét kazdodenni silné bolesti hlavy. Také jsem
v noci trpéla svalovymi kieCemi a malo spala. Dokonce jsem méla
otekla kolena. To samoziejmé viibec nepfispivalo k dobré nalade. Od
té doby, kdy jsem se k dieté vratila, v§echny tyto obtize zmizely.

Touto zpovédi bych rada vyjadiila to, ze kazdy, kdo trpi PKU,
musi pracovat na tom, aby mél silnou osobnost. Kdyz mate PKU,
jste to jen a pouze vy, kdo mtize vas zivot usmérriovat a kdo jej mize
také usnadnit a zlepsit. Bud'te vdécni za to, Ze mate moznost byt na
dieté a vést normalni zivot. Opravdu miizete uspét v ¢emkoli, pro co
se rozhodnete, dokud ztiistanete na dieté! Doufam, ze vam moje vlast-
ni hrozné chyby pomohou k tomu, abyste si zachovali zdravy zptisob
zivota a nesesli na Spatnou cestu.

PRIPOMINAME SI VYROCI

Johann Gregor Mendel (1822 - 1884) - zakladatel modernej genetiky

Tohto roku uplynulo 120 rokov od smrti Johanna Gregora
Mendela (obr.1), objavitel'a zakladnych zakonov dedi¢nosti.
Stal sa zakladatelom modernej, vedecky zalozenej genetiky.
Mendelove objavy d’aleko predstihli svoju dobu. Pocas jeho zi-
vota ich nikto nepochopil a nedocenil ich mimoriadny vyznam
a tak Mendel zomrel ako neznamy vedec. O to viac si zasluzi
nasu kratku spomienku.

Narodil sa v moravskej obci Hyn¢ice v chudobnej rol'nic-
kej rodine, ktora nemala prostriedky na zabezpecenie vzdela-
nia pre svojho syna. Bol nadany ako hovoria historici, no samo
nadanie ¢asto vychddza nazmar bez priaznivych podmienok.
Prvym $tastim bolo, Ze miestny farar Schreiber si v§imol jeho
vynimoc¢nost’ a presved¢il chudobnych rodic¢ov, aby mu umoz-
nili d’alsie vzdelavanie. Tak mohol mlady Johann Studovat’
na gymnaziu v Opave a neskor na olomouckom filozofickom
ucilisti. Ako 21 ro¢ny nakoniec vstupil do klastora, ¢im sa,
ako sam tvrdil, oslobodil od tvrdého boja o existenciu. Stal sa
kniazom a prijal meno Gregor. A tu sa pred nim otvorilo mnoho
moznosti d’alSieho vzdeldvania, pretoze brnenské opatstvo
bolo vychyrenym centrom duchovného Zivota. Bol obl'ibenym
ucitelom, najskor v Znojme, neskdr v Brne. Nakoniec vSak
paradoxne prepadol zo skusok z bioldgie. Mozno aj tato sku-
to¢nost bola priazniva pre jeho d’alsi vyvoj, pretoze ho potom
poslali Studovat’ matematiku a fyziku do Viedne k znamemu
profesorovi Christianovi Dopplerovi, objavitel'ovi znameho
Dopplerovho efektu. Bola to vyborna priprava pre jeho Zivot-
né dielo. Ako 31 ro¢ny sa opdt’ vratil do Brna, ale ucitel'ské
skusky sa mu nikdy nepodarilo uspesne absolvovat. Historici
doposial’ nevedia, ¢o dalo Mendelovi popud k pokusom, ktoré
mu zaistili nesmrtel'nu slavu. Na jednej strane to bola uloha
od predstaveného opata hl'adat’ vedecké zaklady Slachtitel'stva,
motivom mu mohol byt i netuspech pri skuskach z jeho obl'i-
benej biologie. Dalsim popudom bola zrejme laska k pestova-
tel'stvu, ktoru ziskal od svojich rodicov. Mendel mal $t’astie aj
v tom, ze jeho predstaveny opat sa k nemu choval vel'koryso
a nebranil mu v jeho vedeckej praci. Naopak Mendela podpo-
roval v jeho $tidiu i vo vyskumoch, ktoré robil v klastornej
zéhrade (obr.2). Vzdialeny od kazdodenného zhonu sa mohol

plne venovat svojej tvo-
rivej praci. Najprv stravil
niekol’ko rokov tym, ze
zistoval Slachtitel'sky
povod hrachu. Inymi slo-
vami pripravoval si Cisté
linie. Krizenim tychto
linii zacal svoju préacu,
ktora trvala 8 rokov. Ma-
tematickym zhodnotenim
Mendel uréil vSeobecne
platné zakonitosti preno-
su dedi¢nych vlastnosti
z rodi¢ov na potomstvo
pri krizeni ¢istych foriem.
Spravu o svojich vysku-
moch zaslal ¢asopisu Verhandlungen a kopie poslal niekol’kym
vyznamnym biolégom. Vedecky svet na jeho pracu nereago-
val a tak ostala pochovana 35 rokov, kedy ju znova objavili
botanici Hugo de Vries, Karl Correns a Erich von Tschermak
a ocenili jej vyznam. Bola to zrejme dail za genialitu, ktorou
d’aleko predstihol myslenie vtedajsej doby.

Vynimoc¢nost’ Gregora Mendela spocivala aj v tom, Ze pri svojich
vypoctoch zacal pouzivat’ tedriu pravdepodobnosti, ktora bola pre
vécsinu biologov iplne nezndmou metddou. Stal sa prvym vedcom,
ktory pouzil ziskané vedomosti z matematiky a Statistiky v bioldgii.
Mendelov zaujem o prirodné vedy bol neobycajne Siroky. Okrem
botaniky sa zaoberal aj meteoroldgiou, pricom robil pozorovania pre
meteorologicky tstav vo Viedni a bol aj nadSenym vcelarom.

Na zaver tejto kratkej spomienky treba zdoraznit', Ze Men-
del nebol podivinsky mnich, ako sa to o iom ¢asto traduje. Bol
to skromny a zdrzanlivy ¢lovek s uslachtilym duchom. Ked’ sa
stal opatom, rozdelil svoj posledny ucitel'sky plat medzi troch
najchudobnejsich chlapcov v triede. Naplnil svoj Zivot nielen
tvrdou a tvorivou pracou, ale i mimoriadnou laskou k 'ud’om.
Pravom sa stal nesmrtelnym.

Viadimir Bzduch
1. detska klinika DFN a LFUK, Bratislava
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LISTARNA

Ohlédnuti za letoSnim létem

Otiskujeme prispevek, ktery dosel na adresu casopi-
su na konci zari — tedy jiz po uzavérce 3. ¢isla. Nicmé-
né téma je stdle aktudlni, prestoze léto je uz skutecné
nendavratné pryc¢ a nastava cas vanochi... -rr-

Tak a je po prazdninach. Léto se pomalu chyli ke
konci a ja se jen tak ota¢im a bilancuju, jaké vlastné
bylo. To letosni pro nas bylo hodné krusné a upfimné
fikdm, jsem rada, Ze uz je vSe za nami a stiram stude-
ny pot z Cela.

Nase rodinka je na dnesni poméry trochu rozsah-
lejsi - ¢ita presné 3 déti (Kata 8,5 roku, Ondra 7,5
roku a Klarka necelé 3 roky, z toho PKU ma pouze
pravé nejmladsi Klarka), 1 minipsa (toy pudlic-
ka) a v zafi naSlo u nas utocisté i odhozené koté
- koc¢icka. Pro¢ vsak tikam, ze ,,Iéto bylo krusné”?
Protoze se nam ,splnila” nejcernéjsi noc¢ni mira
snad vSech rodi¢d. 12. 5. ndm Ondru srazilo auto.
Nepteju nikomu zazit tu hrizu, kdyz si Vase dité
hraje jen par metrti od domu na hfisti, vy v poklidu
nic netusice pripravujete obéd a nahle vas vyrusi
zvonek a piislusnik policie vam oznami, ze vase
dité odvezla rychla zachranna sluzba. Do nemocni-
ce jsem vystrelila s Klarkou na ruce jak namydleny
blesk. Porad jsem se utéSovala, Ze to snad nebude
nic vazného, Ze mozna néjaky ten §ram, rozbité ko-
leno atp., ale kdyz nas sestficka odvadéla na JIPku
na détském oddéleni, vSechny iluze a tajné nadéje
Sly stranou. Ondra tam byl napojeny na furu hadicek, v té
velké posteli nebyl skoro ani vidét a ¢ekalo se na operaci. Ote-
viend zlomenina bérce a v oblasti nartu ,,zmasakrovana” noha
(pozdgji se to fesilo prekrytim umélou kizi a nakonec autot-
ransplantaci vlastni kizi ze stehna). 23 dnii v nemocnici, z toho
tyden na JIPce a po propusténi obden pfevazy (rany se nehojily,
mokvaly, hnisaly a v misté odbéru kiize se misto nové kiize tvo-
fila nova tkan). Pak dal$i operace - vyndani dratd z nohy a re-
habilitace. Teprve po druhé piilce srpna jsme si mohli zhluboka
vydechnout, ze je kone¢né konec béhani po nemocnicich. Ondra
bude mit trvalé nésledky v podobé keloidnich jizev, ale Zije,
chodi (i kdyz jesté stale pokulhava), ale do Skoly coby prviiacek
Sel jiz po svych a hrdinné si nesl na zadech svoji prvni aktovku!!
Pro¢ to pisu? Protoze mé napadlo, jak malo staci a ¢loveék si
uvédomi, jak jsou nase déti kiehoucké a zranitelné.

O koho se ted’ bat vic ? Aby toho nebylo malo, starosti ndm
pridelala i Klarka. S ptichodem slune¢nych dnu a tropickych tep-
lot zacala tvrdohlavé odmitat stravu, obzvlasté hutnd a vyzivna
jidla. Dobrovoln¢ bastila jen ovoce, zeleninu (meloun, broskve,
jablicka, mrkev...), asi nemusim nikomu z véas vysvétlovat, co
nedostatek potfebné energie zplsobi. Ano - hladina fenylalaninu
v krvi zacala skakat jako jojo, nahle jsme se dostali do hodnot

pro nas strasidelnych, nejdiiv 7 a poté dokonce 10 (!!), ale jak tak
malému ditéti vysvétlit, ze ackoliv nema hlad, jist musi, nebot’
se tim ohrozuje? Nyni se situace pomalicku vylepsuje, venkovni
teploty klesly a Klarce se opét zac¢ina vracet chut’ k jidlu, ¢eka
nas kontrolni nabér krve a snad vysledky budou znatelné lepsi
nez ty hriizostragné hodnoty pred 14-ti dny! Ja vim, Ze asi jasam
predcasné, prijde podzim - zima, obdobi zvySené nemocnosti
a ten jojo efekt pfijde zas (ostatné jiz nyni ji 14 dni trapi uporny
kasel, kterého se nemtizeme zbavit). My rodice se miizeme snazit
sebevic, vyvafovat, vazit a peclivé propocitavat kazdické sousto,
ale jsou prost¢ situace, kdy naSe veskera snaha narazi na klasické
ptirodni zakonitosti. A pak jsme zoufali, vy¢itdme si, hledame,
kde jsme ud¢lali chybu, moznosti napravy, ale ono to prosté ne-
jde. Budiz nam utéchou, ze tyhle stavy vétSinou nemaji dlouhé
trvani a apetit i hladiny Phe v krvi se pomérné brzy upravi zpatky
do ptivodnich hodnot.

Co dodat na zavér? Jsou situace, které ovlivnit mizeme a které
nikoliv. Jejich diisledky si pak vétSinou vycitame hodné dlouho.
Zdravi vasich déti je jak porcelanovy hrnicek, sta¢i malo a vy jej
budete sbirat po stiipkach. Chrarite, opatrujte a hyckejte svoje
déti. Jsou tim nejcennéjSim, co vam zivot mohl ptinést.

Hana Koriarikova

metabolik@centrum.cz Nové piedplatné a urgence nedodanych ¢isel ¢&
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RECEPTAR

Dynova polévka

Suroviny: 100g dyne, 10g masla, 20g cibule, 2 dcl vody, 1/2
kostky zeleninového bujonu, 20g (2 Izice) Lp drinku nebo Zajice,
sul, pepr, nasekané cerstvé bylinky na ozdobu

Postup: Dyni oloupeme a nakrajime na kousky. V hrnci roze-
hiejeme maslo, pfidame cibuli a opatrné ji opékame do mékka.
Pridame dyni, vodu a bujon a vatime prikryté 20 minut, nez dyné
zmékne. Mékkou dyni s vyvarem rozmixujeme. Pfidame Lp
drink, osolime a opepiime. Pfed podavanim posypeme Cerstvymi
bylinkami.

Recept obsahuje: 59,6 mg Phe; 2,4¢g bilkoviny; 206,7 Kcal/
868,2 kJ

Recept pripravila:
Marcela Strouhalovd, propocitala: Alena RySavd

Recept obsahuje: 156,4 mg Phe; 2,7 g bilkoviny; 638,8 Kcal/
2 682,9kJ

Bramborové knedliky s ovocnou omackou

Suroviny: 100g uvarenych brambor, 50 g Vitaprotamu (Apromi-
xu), 20g (2 IZice) oleje, voda, sul

na pripravu ovocné omacky: 150ml vody, 20g (2 IZice) vanilko-
vého nebo ovocného pudinku, 2g (2 Izice) Lp drinku nebo Za-
Jice, 1 IZice cukru, 100g kompotovaného nebo cerstvého ovoce
(nejlépe merunky nebo jahody)

Postup: Brambory uvatime do mekka, vychladlé prolisujeme
nebo do hladka rozmackame vidlickou, ptidame sil, olej, 3-4
1zice vody a Vitaprotam. Z této smési vypracujeme tuzsi tésto
a z n¢j tvarujeme kulicky o priméru cca 3 cm, vlozime do varici
vody a vatime 10 - 15 min.

Priprava ovocné omacky: Z naredéného mléka, cukru a pudin-
kového prasku uvatime pudink, do kterého zamixujeme ovoce.
Knedliky touto omackou zalijeme.

Recept pripravila: Ilona Foktovd, propocitala: Alena RySavd

Salat z letni zeleniny

Suroviny: 150g rajcat, 50g cerstvé zelené papriky, 20g cibule,
uvarena nahrazka za tatarskou omacku, 10g (1 vrch. IZicka) ta-
tarské omacky

Postup je velice jednoduchy. VSechnu uvedenou zeleninu na-
drobno nakrajet a smichat s uvafenou i normalni tatarkou.
Priprava nahrazky za tatarskou omacku: z 1 dcl vody, 1 1zicky
maizeny, trosky cukru, octa a vegety uvafime kasi. Po vychladnu-
ti ptidame do této smési 1 1zicku tatarky a promichame.

Recept obsahuje: 123,7 mg Phe; 2,9 g bilkoviny; 119,3 Kcal/
501,1 kJ
Recept pripravila: Ilona Foktovd, propocitala: Alena RySavd




Nizkobilkovinné potraviny MILUPA

lp-flakes

kinpavé Lupinky s nizkym obsahem bilkoovin

ZDRAVA SNIDANE

v nizky obsah bilkovin

v nizky obsah fenylalaninu (pouze 4 mg/porce)

v obohaceno vldkninou, 12 vitaminy a mineralnimi latkami
v nizky obsah sodiku

7: ,z 'aé z. ) é z,zé 5 . 5,5 ] .,zz vé J 29 :v@ 2.,

{p-ringlets

kiupavé cokolddové krouzky s nizkym obsahem bilkovin

KRUPAVA A LAHODNA SNIDANE NEBO SVACINA

vynikajici ¢okolddova chut

nizky obsah bilkovin

nizky obsah fenylalaninu

s vlakninou, vitaminy a mineralnimi latkami

NSNS

...pvo wychlou piipraon Lahodnd snidand s nizkijm obsahem bilkovin,
idedlni 0 kombinaci s Milupa Lp-dvink

lp-drink

- M |
odrink ndipoj se snizenyjm obsahem bilkovin
~ Ina n ) :
E.____'_r'_ NAHRADA MLEKA PRO:

X  pripravu koktejlt, pudingt a jogurtu
X  pripravu polévek a omacek
X  pripravu zmrzlin
v nizky obsah bilkovin a fenylalaninu
v obohaceny o vitaminy, mineralni latky a stopové prvky

Medlec u bombinct s uihobillouinngin bupindey (Qs~flakes) fro pricpnave chutné sncdané
Nyni k dostani i na Slovensku

e-mail: jan.smitka@prague.nutricia.com
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