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Clovék je zrozen
e 6] ke vzdajemné pomoci

Kam vedou nase kroky

Tak mdme zase jedno léto za sebou — pravda, to letosni nebylo moc pove-

. dené (co se pocasi tyka). Ale jeden klad Ize prece jen tomu letosnimu létu

pripsat — konec byl velmi bohaty na vrodu hub! A tak i my jsme byli cas-

! tymi navstevniky nasich brdskych lesii. Chodite radi na houby? Ja moc!

- Bloumdm lesem a pri hledani hub premyslim, kterym smérem se dat — do-

leva, doprava, nahoru ¢i rovne??? Dam-li se vlevo, najdu treba pet,

Sest hribkai... a uvazuji, co bych nasla, kdybych se vydala
opacnym smerem!? Vic, min??? Kdo vi!!!

A v té chvili mne napadda myslenka, Ze takto je to
nekdy i s nasim Zivotem — my sami mnohdy miizeme
urcit, kterym smérem se vyddame a kam dojdeme.
A tak vam vsem preji, aby vase kroky vzdy sméro-

valy smeérem k tomu dobrému a obloukem se pokud mozno
vyhnuly potizim! Ale nikdy se netrapme tim, kam bychom

dosli, pokud bychom se vydali smérem opacnym!!!
Mirka Plecita, Séfredaktorka

Ve Skole ja vSechno zvladnu,
ze Skoly se netresu,
do lavice klidné sednu,

jednicku ja donesu.

Naucim se bez vahani,
kreslit, cCist, psat, pocitat,
uceni je vlastné hrani,

nemusim se vitbec bat.

Véra Ndaplavovd
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POZNALI JSME HISTORIL, VENUJME SE SOUCASNOSTI

Fenylketonurie a evropské mutace

Fenylketonurie (PKU) je nejcastéj$i poruchou metabolismu
aminokyselin v evropské populaci. PKU byla identifikovana
jako prvni metabolicka pti¢ina mentalni retardace (Folling 1934).
PKU byla rovnéz prvni genetickou poruchou s postizenim cen-
tralniho nervového systému, ktera byla lé¢ena zménou zevnich
faktorti — dietou (Bickel 1953). A kone¢né PKU byla prvni poru-
chou, ktera byla diagnostikovana novorozeneckym screeningem
(Guthrie 1963).

Pricinou PKU je snizend aktivita enzymu fenylalaninhy-
droxylazy (PAH), jaterniho enzymu, ktery katalyzuje pfeménu
fenylalaninu na tyrosin, coz vede ke hromadéni fenylalaninu
v télesnych tekutinach a pii vysokych hladinach fenylalaninu
i k poskozeni vyvijejiciho se mozku.

Incidence PKU je v rlznych populacich rizna. Nejcastéjsi
je PKU v zapadnim Irsku (1:4500), naopak nejméné Casto se
vyskytuje ve Finsku, které ma 5 miliond obyvatel a kde byli
dosud publikovéni pouze 4 pacienti. V Ceské republice je inci-
dence 1:9000 (Kozak). Dalsi staty viz tabulka.

Studiu genetickych chorob v populacich se vénuje oblast 1ékar-
ské genetiky zvana populaéni genetika.

Snizeni aktivity enzymu je zpusobeno patologickou zménou
v genu pro PAH — mutaci v genu.

Nejcastéjsi mutaci v genu pro PAH v evropské populaci je
mutace R408W, ktera tvoii az 70 % alel u pacientd s PKU. Tato
mutace vznikla pravdépodobné pted nekolika tisici lety minimal-
né na 2 mistech v Evropé, nebot existuje ve 2 riznych formach
(haplotypech), a jejich vyskyt v Evropé souvisi s migraci obyva-
tel v Evrop¢.

Haplotyp oznacovany jako R408W-H2 vznikl v Pobalti,
vyskytuje se nejvice ve vychodni Evropé v Baltsko-Slovanské

Relativni frekvence
R408W (%)

Incidence

Zemé (oblast)

Nékteré priklady mutaci a migrace evropskych obyvatel

oblasti, smérem na zapad jeho vyskyt klesd. Vyskyt souvisi
s expanzi Slovani ze severovychodni Evropy smérem na zapad
a s efektem zakladatele.

Jako efekt zakladatele je oznaovana vysoka frekvence uréité
mutace v populaci zaloZzené malou ptivodni skupinou, v niz néko-
lik nebo pouze jeden jedinec byl pivodné nositelem mutovaného
genu.

Vsichni nasi pacienti s PKU s mutaci R408W maji haplotyp
R408W-H2.

Druhy haplotyp R408W-H1 je pravdépodobné starsi nez pred-
chozi typ, ma maximalni vyskyt v oblasti Connach v zapadnim
Irsku a vyskyt klesa smérem na vychod. Mutace vznikla pravde-

Relativni zastoupeni
R408W-H2 (%)

Relativni zastoupeni
R408W-H1 (%)

Connacht (zapadni Irsko) 1:4500 55,8 0 100
Skotsko 1:7500 32,3 9 91
Anglie 1:12000 11,1 31 69
Francie 1:10000 14,1 95 5
Némecko 1:8000 25,7 100 0
Dansko 1:12000 18,2 93 7
Severni Norsko 1:18600 20,0 75 25
Jizni Norsko 1:12800 11,0 25 75
Svédsko 1:20000 21,9 92 8
Island 1:10000 3,2 100 0
Spanglsko 1:10000 0,7 - -
Portugalsko 1:14500 1,6 =
Italie 1:13500 1,1 67 33
Mad’arsko 1:8800 48,6 100 0
Polsko 1:3000 62,2 100 0
Cesk4 republika 1:9000 54,9 100 0
Bulharsko 1:15000 35,0 95 5
Litva 1:9000 73,4 100 0
Ukrajina 1:8300 57,0 100 0
Rusko 1:10000 56,5 100 0
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podobné na Britskych ostrovech a souvisi s ¢asnym osidlenim
Irska a rovnéz s tzv. efektem zakladatele.

Distribuce mutace R408W a jejich haplotypt v Severni Ameri-
ce a Australii souvisi s pfilivem Evropanti do Nového svéta.

U evropskych pacienti s PKU bylo dosud kromé mutaci
R408W-H1 a R408W-H2 identifikovano vice nez 400 dalsich
mutaci, z nichz ale pouze asi 30 mutaci lze oznacit za bézné
evropské mutace, které se vyskytuji ve vice evropskych popula-
cich. U néekterych z nich je mozné identifikovat oblast vzniku mu-
tace, napt. mutace 1VS10-11G>A vznikla pravdépodobné v Tu-

OKENKO PSYCHOLOGA

recku a rozsifila se zdpadnim smérem hlavné do stfedomoiskych
statd a do stiedni Evropy. Rada mutaci byla zjisténa pouze v uréité
oblasti a opét souvisi s efektem zakladatele. Kazda z evropskych
zemi ma svoji specifickou strukturu mutaci.

Pouzita literatura:
Zschocke J: Phenylketonuria Mutations in Europe. Hum Mutat
2003; 21 (4): 345-356
Prim. MUDr. Sylvie Stastnd, CSc.
Ustav dédi¢nych metabolickych poruch VFN a 1. LF UK

Skupinovd sezeni dospélych pacientii s metabolickym onemocnénim v UDMP

Skupinova psychoterapie je rozsifenou a efektivni metodou,
jak pomoci lidem pfi jejich pfipadnych obtizich. Vznik skupino-
vé terapie je oznacovan jako tieti revoluce v psychologické péci
0 pacienta.

Pii skupinové terapii je k 1écebnym ucelim vyuzivana sku-
pinova dynamika, tedy vztahy a vzajemné ptisobeni mezi Cleny
skupiny. Skupinu tvofi nejlépe 5 — 8 ¢lentl, spoleéné muzli i Zen,
ktefi se schazeji v pravidelnych intervalech.

Tato skupinova sezeni byla v UDMP zahdjena v dubnu 2005.
Clenové skupiny se schazeji jednou za &trnact dni na hodinové
sezeni, po kterém nasleduje relaxace s imaginaci.

Témeét vSichni ¢lenové prisli na prvé sezeni s prakticky shod-
nym oc¢ekavanim. T&Sili se na setkani s lidmi, ktefi maji podobné
problémy. Kazdy z nich ptinesl do skupiny svou ¢ast zkuSenosti.

Hovofili o tom, jak asi jejich rodi¢e prozivali zpravu o meta-
bolickém onemocnéni svého ditéte a jak se postupné ucili péci
o né. Na pobytu ve Skole nachazeli jak pozitivni, tak i negativni
rysy. Déti odlisnost bud’ odsuzuji nebo ji naopak obdivuji a podle
toho se také chovaji. Zminili, jak obé& pohlavi rozdilné pfistupuji
k feseni problémd.

V dospivani a zacatkem dospélosti si kazdy ze skupiny vytvarel
svj vlastni postoj k nemoci a k dieté. Nekteti v tomto obdobi s dietou
experimentovali, jini se naopak striktné fidili danymi pravidly. VSichni
v tomto obdobi zdlraznili nutnost informaci v co nejveétsi mite.

Dale fesili soucasnost, tedy to, co je nyni vede k porusSovani
diety a v jakych situacich k tomu dochéazi. Oznacili tendenci
pfipodobnit se okoli, odchod od rodi¢i, ktefi se o dietu doposud
starali, nebo stres v praci.

Své zkuSenosti si ¢lenové skupiny navzijem komentovali
a snazili se najit nejlepsi zplisob reakce na vzniklé situace. Vli-
vem zpétnych vazeb od ostatnich ¢lend skupiny si jednotlivei lépe
uvédomili pfic¢iny svych postoji a nasledného jednani. Skupina
umoziiuje, aby jeji ¢lenové snaze korigovali své skodlivé navyky
a vytvareli si nové, vhodnéjsi. Kazdy ze skupiny je za to odménén
a tim také do budoucna posilen.

Skupinova terapie zacala Uspésné a po prazdninové prestav-
ce pokracuje od 1. zafi 2005 kazdych ¢trnact dnl ve své praci.
Vsichni, kteti maji zdjem se z(castnit, jsou srde¢né zvani.

Mgr. Renata Hermdnkovd, Ph.D.,
klinicky psycholog UDMP

ZASADY SPRAVNE VYZIVY PRI DMP

Dietni strava pri onemocnénich purinového metabolismu

Poruchy purinového metabolismu jsou dalsi skupinou dédic-
nych metabolickych poruch. Jejich spole¢nym jmenovatelem jsou
geneticky podminéné zmeény v aktivitach enzymi. K této skupiné
se fadi i poruchy ve vylu¢ovani kyseliny mocové (dale KM), kte-
ré zpusobuji poskozeni ledvin. Nejc¢astéjsim z nich je onemocnéni
nazyvané dna. V soucasné dobé se rozlisuje nékolik typt dny,
kde jsou primarni pficinou genetické nebo transportni defekty
uvedeného metabolismu:

1. primarni dna
(zvyseny piijem purinil ve stravé, snizené vylucovani KM)
2. deficit hypoxanthin-fosforibosyltransferasy (HPRT)
(geneticky defekt, X-vazana dédi¢nost)
3. zvysena aktivita fosforibosylpyrofosfattransferasy (PRPPs)

(geneticky defekt, X-vazana dédi¢nost)

4. familiarni juvenilni hyperurikemicka nefropatie
(progredujici postizeni ledvin, autosomalné¢ dominantni dé-
di¢nost)

Kyselina mocova je u ¢lovéka koneény metabolit purind. Puriny
jsou obsazeny ve vétsing potravin a vznikaji v téle pii rozpadu bunék
a tkéani. Zakladnim ptedpokladem vzniku dny je pfitomnost vyssich
hladin KM v krvi. ZvySena koncentrace KM — hyperurikémie
(u dospélych muzi hodnoty nad 416 umol/l au zen nad 387 umol/l)
tedy vznika v disledku vyssi tvorby této latky v organismu, jejim
zvySenym piivodem ve stravé a snizenym vylu¢ovanim do moce.

Samotna KM neni pro t€lo skodliva, pti vyssich hladinach vsak
snadno dochazi ke krystalizaci a ukladani do perifernich kloubd.
To vede ke zdufeni a eventuelnimu poskozeni téchto kloubu =
akutni dnavy zdchvat. Vasna diagnostika téchto pacientl pfispiva
k prevenci postiZzeni kloubd a ledvin. Zejména zachyceni pacienta
¢i rizikového €lena postizené rodiny ve fazi asymptomatické
(bezptiznakové) hyperurikémie umoziuje preventivni opatieni.
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Lécba:

B dnavého zachvatu — medikamentézni

B v mezidobi — 1éky ke sniZeni tvorby KM, nutno dbat na do-

state¢nou diurézu — pfivod tekutin, dietni 1é¢ba — vyhybani
se potravinam s vysokym obsahem purinti = nizkopurinova
dieta, v t&z8ich ptipadech je zapotiebi omezit i ptivod bilko-
vin, které vedou k vyssi tvorbé purint

Dieta miZe byt dvoji

B piisnd nizkopurinovad dieta, kde je povoleno 1000mg KM/

tyden

B nizkopurinovd dieta s 2000 mg KM/tyden, coZ znamena maxi-

malné jednu porci masa (cca 150 g) denné, vyloucit vnitinosti,
rybi produkty, lusténiny a velké mnozstvi alkoholickych na-
pojt véetné piva. Tato dieta je ¢astéjsi, neni tolik pfisnd, avSak
jeji efekt je dostacujici.

Pfi nizkopurinové dieté, ktera je definovana jako pfijem maximal-

n¢ 2000 mg KM/tyden, je potieba ze stravy:

B vyloudit vnitinosti, t&7kd nakladand masa, maso mladych
zvitat, zvéfinu, masové vytazky, moiské ryby — sardinky, sla-
necky, lusténiny, ze zeleniny — $penat, chfest, zeleny hrasek,
z napoju — destilaty, t€zka vina, 12% pivo
omezit maso, dribez, ryby, fazolové lusky, 10% pivo, lehka
vina, tuky, oleje
bez omezeni lze do jidelni¢ku zafazovat mléko, vSechny
druhy mléénych vyrobktl kromé pikantnich syrd, vejce, obi-
loviny, ovoce a zeleninu — v§echny druhy kromé zakézanych,
domaci zeleninové vyvary, z napoju alkalické mineralky, Caj,
kavu, kakao

Pti této diet¢ do jidelnicktl nezafazujeme polévky z divodu

mozného pouziti zakdzanych masovych vyvari, pfipadné riznych

typti polévkového koteni.

dieté omezovat ¢aj, kavu a kakao, nebot’ v nich obsazené metylo-

vané xanthiny se nepfeméiiuji na kyselinu mocovou.

Vzhledem k tomu, Ze fada pacientll s dnou ma nadvahu, nebot’
tuki, je zakladem dietniho 1éCeni téZ Giprava hmotnosti. Proto je
dilezité upozornit, ze dietni opatfeni upravujeme vzdy i dle dal-
Sich asociovanych chorob (hypertenze, hyperlipoproteinémie).

Dobie vedena nizkopurinova dieta vede nejen ke sniZeni la-

CO NAS PALI

... aneb Klubovy zpravodaj

boratornich hodnot KM, ale i k vymizeni nezaddoucich piiznak
s tim spojenych (akutni dnavy zachvat, moc¢ové kameny apod.).

Omezeni purinll ve stravé spole¢né s 1éky snizujicimi tvorbu
kyseliny mocové a dostate¢ny pitny rezim tedy tvoii komplexni
1écebna opatieni u pacientti s dnou.

Vybér potravin s uvedenim obsahu purinovych ldtel v mg/100g
potraviny

Maso Mouka, pekarenské vyrobky

Vepiové 48 |Mouka zitnd 0
Teleci 48 [Mouka pSeni¢na 0
Skopové 46 [Pecivo bilé 8
Hovézi 40 [Chléb celozrnny 14
Brambory
Anglicka slanina 25
pZl Zelenina
Hrasek zeleny
Spenat
Jatra 95 |Kvétak 10
Ledvinky 80 [Zeli bilé 5
Jazyk vepiovyihovézi | 55 |Rajcata 4
Okurky 3
Driibez, zv¥fina (VI 2
Kure 40
Srnci 39 ¢
Zajic 38 |Cocka 70
Kralik 38 |[Hrach 45
Fazole 44
Ryb
Slanecek 790 KO){dy
Sled’ 69 [Liskové 10
Pstruh 56 |Vlasské 8
Kapr 54
Losos ¥ Ovoce
Jahody 5
Jablka 1
1
2| Pomerance 1
Merunky 0

Terezie Paterovd, ambulance UDMB Ke Karlovu 2, Praha 2

B RNDr. Miiukova ze Statniho zdravotniho ustavu CR vypra-
covala dalsi analyzy aminokyselin Phe a Meth v potravinach.

zadala o zdivodnéni tohoto postoje. Do dne$niho dne jsem
bohuzel nedostala zadnou odpovéd'.

Na zaklad¢ vaSich pfani jsme vybrali 25 vyrobkd, které jsou B Koncem zafi t.r. prob&hne natadeni dilu pofadu Diagndza,
bézné dostupné na trhu. Snazili jsme se vyjit vstiic vSem ktery bude vénovan fenylketonurii. Spolu s lékafi a spon-
vékovym kategoriim. Tyto analyzy by mély byt k dispozici zory véfime, Ze tento pofad prispéje ke zvySeni obecného
béhem jednoho mésice. povédomi o PKU a zaroven nam pomuze ovlivnit i ty, ktefi
B 1.7.2005 vesla v platnost nova vyhlaska MZ CR O tihradach o nas a nasich détech rozhoduji. Rada bych timto pod&kovala
1é¢iv a potravin pro zvlastni 1ékaiské ucely. V ramci této firmam Milupa a.s. a SHS a.s. za finan¢ni prostfedky, viem
vyhlasky doslo k navysSeni uhrad AMK smési (preparatit) pro zG¢astnénym za ochotu vystoupit se svym piibéhem a panu
pacienty s PKU zdravotnimi poji§tovnami o cca 15%. Vyjim- prof. Zemanovi za velikou podporu. Vysilani je naplanovano
ku tvofi ptipravky pro déti do 1 roku véku (PKU 1 Mix, PKU na 19.10.2005 ve 20.00 na kanale CT 2. Informujte, prosim,
2 Mix a Analog LCP), kde thrada bohuzel ztistala v ptivodni kromé svych ptibuznych a znamych i senatory a poslance, na
vysi. Obratila jsem se proto jménem Klubu PKU a jinych které jste se obraceli se svymi zadostmi o pomoc pii feSeni
DPM na Ministerstvo zdravotnictvi dopisem, ve kterém jsem nasich problémd. Kldra Foglarovd
METABOLIK
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STALO SE

Sec — ohlédnuti za vikendovym setkanim Klubu PKU a jinych DPM

Ve dnech 12. 5. — 15. 5. 2005 probéhlo v hotelu Jezerka u Sec-
ské prehrady jiz tradi¢ni vikendové setkani rodin s détmi s fenyl-
ketonurii a ostatnimi vzacnymi metabolickymi poruchami. Letos
se tohoto setkani zucastnilo 26 rodin. JakoZto novacek jsem byla
pozadana, abych napsala o svych dojmech.

Mame dvé dcery — 2,5letou a roéni. Ta mlads$i ma diagnosti-
diagnostikovana teprve pred mésicem, takze jsme v ,,oboru®
prakticky novacci. Proto jsem velmi uvitala moznost setkani se
zku$enéj$imi rodici a odborniky.

Jiz prvni dojem z ptekrasného prostredi i hotelu byl vyborny
a my jsme se t&$ili na bajeny vikend. Protoze jsme pfijeli az
v patek vecer, stihli jsme se pouze ubytovat a navecetet, nicméné
se nam podafilo po delsim kroceni uspat i nase déti a chvili pose-
dét s novymi prateli.

Sobotni dopoledne jsme, jako vétsina Ucastnikil, stravili
prochazkou v okoli hotelu a vyuzili moznost navstévy noveé
zrekonstruovaného bazénu s vitivkou, coz potésilo hlavné nase
vodomilné déti.

Po vyborném obé&d¢ absolvovali rodi¢e (vétsinou maminky)
cyklus prednasek na témata, jez se nas dotykaji v kazdodennim
zivoté s PKU. Pfednasejicimi byli:

RNDr. J. Mitukova , CSc. — fenylalanin v bilkovinach

Prim. MUDr. S. Stastna, CSc. — complience diety a vyznam
aminokyselinovych pfipravka

Prof. MUDr. J. Zeman, DrSc. — diskuze k vyse uvedenému
zastupce firmy SHS Mgr. J. Munk

zastupce firmy Milupa ing. J. Smitka

Pro mne osobné to bylo velmi pfinosné, nebot’ jsem se dozve-
déla spoustu uzite¢nych a pro mne dosud neznamych informaci.
Velmi jsem také uvitala moznost nakupu potravin u pani Haran-
tové. Doposud jsem vSe objedndvala prostfednictvim internetu,
a tak jsem byla velmi rada, Ze si konecné mohu nabizené potravi-
ny prohlédnout a hlavné se pod¢lit o zkusSenosti ohledné potravin
a jejich uziti s jinymi maminkami.

Vecer byla pro déti pfipravena diskotéka a hry pod dohledem

B L [l LU )
2y ang

e

manzeld Martincovych. Rodice tento Cas travili bud’ navstévou
bazénu, bowlingu nebo sledovanim semifinalového zapasu MS
v lednim hokeji Cesko — Svédsko.

Nedélni dopoledni program probihal ve stejném duchu jako ten
sobotni a po ob&d¢ se vétsina uicastnikil rozjela do svych blizkych
i vzdalenych domovi.

My jsme si z tohoto setkani, kromé zasob potravin a dobrot pro
nase holky, odvazeli pocit, Ze ,,v tom“ nejsme sami, spoustu no-
vych poznatkil a zkusenosti a také skvélé pratele.

Na zavér bych si dovolila jménem vSech castnikti podékovat
organizatorim celé akce — Klafe Foglarové, Markété Samkové
a Jaroslavu Nenadalovi, hostim, ktefi pro nas pfipravili odborny
program, dietni sestfe Tereze Paterové, kterd pro nase déti pri-
pravovala skvéla jidla, pani Harantové, ktera tam velmi ochotné
docasné prest¢hovala ¢ast svého obchodu a v neposledni fadé
také manzelim Martincovym, ktefi po cely vikend pfipravovali
program pro naSe déti. A samoziejm¢ sponzorim — firmam Mi-

lupa a SHS.
Bylo to, fe¢eno slovy nasi Adélky, ,,super’ a pfisté urcité poje-
deme zase. Lucie Bestovd

V prubchu tradi¢niho vikendového setkani Klubu PKU na
Secské prehradé byl proveden dotaznikovy prizkum mezi pfi-
tomnymi ucastniky. Cilem dotaznikového Setfeni bylo ziskat
vice informaci o nizorech a potfebach rodin s détmi s PKU
tykajicich se dodrZovani diety, dietnich p¥ipravki, spolu-
prace s vyrobci dietnich pFipravkii a v neposledni Fadé také
nazora na praci Klubu PKU.

Tyto informace jsou nepochybné velmi uzite¢né pro 1ékare, dietni
sestry, ale také pro Klub PKU a vyrobce dietnich pripravkd, ktefi tak
mohou zaméfit své aktivity zaddoucim smérem. Celkem bylo dotazni-
kem osloveno 26 rodin. V nasledujici ¢asti vam piinasime vysledky.

Prvni otazka se tykala motivace k dieté. Jednoznac¢n¢ hlav-
nim motivem pro spravné dodrZovani diety je zdravy vyvoj
ditéte (18 dotazanych). Dale nasledovaly dobré vysledky ve skole
(2) a normalni zafazeni do spole¢nosti (2).

METABOLIK



2%

3

Yo
zari/september 2005

i
&

Zajimava byla otazka ,,co byste na dieté nejradéji zménili?.
Nejcastéji se vyskytovaly odpovédi tykajici se cenové dostupnosti
a §ife sortimentu (10), které, jak se ukézalo i u dospélych pacien-
sledovala chut’ a forma dietnich pipravki (5) a piisnost diety (3).
Podle dostupnych informaci pfipravuji vyznamni svétovi vyrobci
dietnich ptipravkl uvedeni novinek v oblasti dietnich pfipravki,
které by mohly tento problém vyfesit. Co se tyCe piisnosti diety, ta
je v nasem zajmu a ziejmé se s tim da tézko néco d¢lat.

Tteti otazka se tykala pravidelného prFijimani pFedepsaného
mnozstvi pripravku. Vétsina (18) dotazanych nema problém
s pfijmem piipravku u déti. AvSak celych 30 % (8) dotazanych
pfiznalo, Ze jejich déti prijimaji dietni pfipravky s problémy.
12 respondenti (46 %) dale uvedlo, Ze zména chuti, viiné a formy
pripravku by vyrazné pomohla k tomu, aby dité snédlo pfedepsa-
né mnozstvi dietniho pfipravku. Pro 19 dotazanych (73%) by jiné

formy ptipravka jako napt. tyCinky, tablety, koktejly predstavova-
ly velkou nebo hodné velkou pomoc pfi zvladani diety.

Dalsi otazka se tykala myslenky dietni konzultantky, tedy zku-
Sené dietni sestry, ktera by navstévovala rodiny doma a fungovala
by jako radce a pomocnik. Jednozna¢na vétSina respondentil (23)
by tuto myslenku uvitala. Z toho 9 dotazanych si mysli, Ze by to
bylo vhodné zejména pro zac¢inajici maminky.

Nazory na riuzné soutéZe a jiné motivacni programy pro
pacienty, jejichZ cilem je spravné dodrZovani dietniho rezimu
(hladiny Phe) byly obsahem dalsi otazky. 22 dotazanych velice
vita tyto aktivity vyrobct dietnich piipravki, 3 z nich by si pred-
stavovali individudlni pfistup. 2 dotdzani necht&ji podobné akce
a 2 se k této problematice nevyjadrili.

Dale se dotaznik zaméfil na moZnost komunikovat s vyrob-
ci dietnich p¥ipravki a potravin. VSech 26 dotazanych chce

jednoznacné komunikovat s vyrobci. V dnesni informacni dobé
neni tento vysledek piekvapujici i s ohledem na stale limitované
mnozstvi informaci pro rodiny a déti s PKU. Co se tyce formy
komunikace, tak 25 respondentti by si pfalo komunikovat bud’
elektronickou postou (18) nebo béznou postou (7), popiipadé
v kombinaci obou forem komunikace. Dale by 4 dotazani radi ko-
munikovali prostfednictvim SMS zprav a pouze 1 pfes internet.
Posledni otazka se tykala sluzeb a aktivit Klubu PKU a ji-
nych DPM. 8 rodin by pfivitalo vice spolecnych akci, 6 rodin
je s dosavadnim fungovanim Klubu PKU spokojeno, 2 rodiny by
privitaly aktivity vedouci k rozsifeni sortimentu potravin a po jed-
nom respondentovi by si pfalo vétsi medializaci problémt rodin
s PKU, ovliviiovani legislativy a poradenstvi novym maminkam

déti s PKU. -rr-

Mate-li néjaké vlastni postiehy nebo byste radi vyjadrili sviij nazor, napiSte nam. Radi vase zkuSenosti uverejnime pro ostat-

ni.

Kalinciakovo 2005

Tohtoro¢ny letny pobyt v Kalin¢iakove poznadilo nie pra-
ve najlepSie pocasie. Ale na druhej strane bolo viac ¢asu na
poznavanie okolia — napr. vylet k skalnym obydliam v Brh-
lovciach. A viac Casu na rozhovory. Aj spolo¢né pecenie
rozkov, ktoré je na tychto akcidch uz tradi¢né. Piekli sme
vafle (recept najdete v tomto Cisle Metabolika) vonku pod

pristreSkom a chutili aj tym ,,nediétnym®. Opekanie na ohni
sa konalo v den, kedy ucastnikov prisli navstivit' zastupcovia
firiem SHS — p. Mgr. Munk a Milupa — p. Ing. Smitka. Vdaka
sponzorskym darom od tychto firiem mohla byt t.r. PKU strava
zdarma.

Diskusia k lie¢ebnym pripravkom, ku kontrolovaniu hladiny
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Phe v krvi a samozrejme k nizkobielkovinovym potravinam
bola mimoriadne ziva. Nebolo ¢asovo mozné vycerpat’ vsetky
otazky. Mnohi sa preto uz teraz teSia na celoslovenské stret-
nutie v Banskej Bystrici, kde planuju zostat’ nielen v sobotu

Jak jsem varila na tabore — RiiZend 2005

Mili ¢tenari,

chtéla bych vam popsat své zazitky z letnich dni, kdy jsem vafila na
détském tabore v Ruzené. Varila jsem tam pro dobré, hodné déti, které
maji dietu pii fenylketonurii. Minuly rok jsem se to zacinala ucita v tom
mi pomahaly Marcela Strouhalova a Jana Komarkova. Kdyz jsme vafily
prvni den, viibec jsem nevédéla, co mam jak délat a jak je to t€zké.

Moje prvni ,,samostatné dietni jidlo* byly bramborové knedliky
se zelim, které se docela povedly. Ale moc mi vsichni chvalili dietni
chleba, takze ten jsem pak pekla velmi rada a dafil se! Kdyz jsem se jiz
trochu zdokonalila ve vafeni pro déti s PKU, nechaly mne ,,mé ucitel-
ky dietniho vareni* vafit samotnou a uz viibec mi nemusely pomahat.

Tento rok jsem tam jiz byla zcela sama. Zpoc¢atku jsem se toho
trochu bala. Jela jsem proto pred tdborem do Prahy za Janou
Komarkovou a ta mi vSe vysvétlila a pak uz vSe zlistalo na mné.
Myslim, ze déti byly spokojené.

Letos jsem dostala napad upéct rohliky — a tak jsem se do nich
pustila. Pro kazdého jsem upekla dva, vypadaly moc pékné a déti
mi je pochvalily. M¢la jsem moc velkou radost!

Myslim, Ze za vS$e, co jsem mohla letos pro déti s PKU udélat,
mohu byt vdééna Marcele Strouhalové a Jan¢ Komarkové, které

PRIPRAVUJE SA

12.11.2005, ale vyuzit’ aj ¢as mimo hlavného programu. A do-
hodli sme sa aj na tom, ze Mikuldsske stretnutie urobime zasa
v Dolnom Kubine.

Bolo vel'mi prijemné stretnut’ sa so ,,skalnymi ucastnikmi
a eSte viac nas vsetkych tesila ucast’ tych, ktori do Kalin¢iako-
va pri§li po prvy krat, a pri odchode sa uz tesili na d’alie stret-
nutie. Lucili sme sa ako obyc¢ajne — ako vel’ka rodina, s tym, Ze
sa o rok zasa stretneme. S niektorymi mozno skor na uz vyssie
spominanych akciach v B. Bystrici a v D. Kubine.

Ucast’ v Kalingiakove bola sice niZ§ia ako po minulé roky
— organizovalo sa tak povediac na ,,poslednu chvil'u®, ale na-
priek tomu je to zasa d’alSia vydarena akcia nasho zdruzenia.
ESte poznamka: je vel'mi dolezité posielat’ navratky k akciam.
Jednak podl'a navratiek je mozné predpokladat pocet uCast-
nikov, bez ktorého je vel'mi zlozité rezervovat ubytovanie.
A naopak vieme, kto sa chce akcie zicastnit’ a tym, ktori preja-
vili zaujem poslanim navratky, potom posielame aj konkrétnu
informaciu o termine a mieste konania.

Diétnu stravu pripravovala p. Maria Mulova. A ja som si
musela veru vypytat’ aj recept na knedliky, ktoré mojej Saske
vel'mi chutili. Rada by som sa jej touto cestou pod’akovala.

Zaroven sa chcem pod’akovat’ vedeniu firmy NOVEX Levice
a chatarovi p. Ladniakovi, pretoze pobytna chate bol zorgani-
zovany naozaj bezchybne. Ing. Anna Gabarikovd

mi se v§im minuly rok pomahaly a tak mne to naucily. Pfestoze do
lofiska jsem o PKU nic nevédéla, ted’ uz vim, ze to dokdzu sama.
Michaela Vackova

Mikulasske stretnutie v Dolnom Kubine

Mikula§ do Dolného Kubina pride malym aj velkym detom
rozdavat’ darceky prvy decembrovy vikend. Predbezné prihlasky
posielajte pisomne — list, e-mail alebo fax, s uvedenim kontakt-
nych udajov — adresy a telefonu (pripadne e-mailu), kde Vam
mozeme poslat’ podrobnejSie informacie. Predpokladand cena
je cca 500,- Sk/osoba (ubytovanie a strava) v trojhviezdickovom

hoteli. PKU strava bude zdarma, takze sa plati iba ubytovanie, kto
si ho objedna. Tato akcia tradi¢ne za¢ina obedom v sobotu a kon-
¢i obedom v nedel'u. Niektori ale prichadzaju uz v piatok vecer.
Organizacne je mozné sa prisposobit’ a urobit’ akciu uz od piatku
— zalezi na pocte prihlasenych.

Ing. Anna Gabarikovd
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Celoslovenské stretnutie v Banskej Bystrici

Vazeni Citatelia Metabolika!
NZ PKU Vés tymto pozyva na akciu

Celoslovenské stretnutie v Banskej Bystrici

Na sobotu 12. 11. 2005 je naplanované prvé celoslovenské
stretnutie deti a dospelych s fenylketonuriou. Bude sa konat’
v Banskej Bystrici.

Ciel'om akcie je:

B oboznamenie sa s najnov§imi poznatkami pri liecbe fenylke-
tonurie

B opytat’ sa na vSetko potrebné o priprave diétnej stravy

B diskutovat’ s odbornymi lekdrmi o otdzkach, ktoré Vés zau-
jimaja

B porozpravat’ sa o tom, o by bolo potrebné riesit’, aby bol Zivot
vsetkych s PKU diétou ¢o najlepsi

M zoznamit’ sa s novymi diétnymi pripravkami a nizkobielkovin-
nymi potravinami — hradenie, moznost’ nakupu

Tuto akciu sme uz avizovali a prisli aj niektoré navratky. Bo-
huzial’, na tito a tiez aj ostatné avizované akcie reagovalo len
vel’mi malo Pudi. Celkova odozva nie je ani 10%.

Kvéli naplanovaniu potrebnej kapacity miestnosti pre tito
akciu Vas prosim, ak mate zaujem sa zucastnit’, poslite navratku
(vlozena volne v ¢asopise).

Cena: obed aj obcerstvenie (desiata, olovrant) pre PKU diétu
- zdarma
obed, desiata a olovrant pre ostatnych (bez diéty) — 370,- Sk

Ing. Anna Gabarikovd
e-mail: nspku-sk@thais.sk

S pozdravom

OHLASY NA CELOSTATNI SETKANI

DOSPELYCH S PKU (VLASIM 2004, JIHLAVA 2005)

Vsechny zacatky jsou téZké
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Fraain Kildvea
T e TV

Pravé jste si precetli pribéh jedné z ucastnic prvniho celostdt-
niho setkani dospélych s PKU, které se uskutecnilo v roce 2004 ve
Viasimi (rozsdhlou reportdz z tohoto setkdni jsme otiskli v Cisle 3
z roku 2004). Dalsiho setkani po roce (Jihlava 2005) se pisatelka
Jiz nezucastnila vzhledem ke svému pokrocilému tehotenstvi, ale
pro vSechny ucastniky napsala tento dopis, ktery byl uverejnén ve
sborniku, jenz dostal kazdy, kdo se setkani v Jihlavé ziicastnil.

Myslime si, Ze jeho obsah prinese uZitek nejen nynejsim do-
spélym, ale miize byt motivaci i budoucim dospélym s PKU — je
dokladem toho, ze plnohodnotny Zivot s fenylketonurii neni utopii,
ale krasnou realitou.

Podle vsech ohlasti méla obé zminénd celostatni setkani velky
uspéch, ale hlavné se ukdzalo, Ze je moc uzitecné, mohou-li se
lidé i v dospélosti potkavat a konzultovat navzdjem své ,,radosti
a strasti* pri PKU.

V dalsim prispevku se doctete o zkuSenostech zatim svobodné
dospélé divky, ktera se na samostatny zivot teprve pripravuje. Ale
Jisté jiz dnes vi, Ze vSe, co pro své zdravi déla, ma smysl a hlavné
budoucnost.

=rr-

Nékdy si Fikam, jaké mam Stésti!

Narodila jsem se jednoho zimniho dne roku 1984 v BeneSové jako
kazdé jiné dit€. Porod probéhl normalné a tak jsem byla zpocatku vedena
jako ,,zdravé* dité. Stejné jako kazdému miminku, byly i mné provedeny
krevni testy, zda je vSe v poradku, ale vysledky se ztratily. Pfi opakova-
ném testu se Iékaiim néco nezdalo a tak mne poslali do Fakultni nemoc-
nice na Karlové namésti, oddéleni dédi¢nych metabolickych poruch.
Stalo se to v patek a moji mamince fekli, Ze neni zZadny spéch a staci,
kdyz tam pojedeme az v pondéli. V ten osudovy den mne piijimal pan
docent Hyének. Byla mi diagnostikovana fenylketonurie a okamzité
jsem byla hospitalizovana, ackoli mi jest€ nebyly ani Ctyfi tydny. V ne-
mocnici jsem byla asi jeden mésic a byla mi nafizena pfisna dieta.

Moje maminka pracuje jako ucitelka na zakladni Skole a tatinek je
vo]ny novinat. To, ie mam feny]ketonurii byl pro moje rodice Sok. Na

Kdyz jsem se narodlla, bydleli jsme nedaleko Benesova, ale jesté mi
nebyl ani rok a odstéhovali jsme se do Berouna, kde jsme bydleli az do
mych Sesti let. Nyni jiz 15 let Zijeme v Praze. Moje sestra je o dva roky
star$i a je zcela zdrava. Zajimaveé je, Ze fenylketonurie se v nasi rodiné
nikdy pfedtim neobjevila.

Na zékladni Skole jsem neméla piili§ mnoho kamaradek. OdliSovala
jsem se od nich jidlem, ale mozna to bylo i tim, Ze jsem se za svou
dietu stydéla a tak jsem se jich stranila. Byla jsem primémmou zakyni,
zlepsila jsem se az v osmé a devaté tfid€. Po skonceni povinné skolni
dochazky jsem nastoupila na stiedni odbornou skolu, obor obchodné-
-podnikatelska ¢innost. Na této Skole to jiz bylo jiné. Méla jsem své
kamaradky, svou partu, s kterou se vidam dodnes, a ty chapaly mou dietu
a s postupem ¢asu se jiz nicemu nedivily. Od druhého roéniku jsem
méla vzdy vyznamenani, Skola pro mne byla hodné dillezita —jiz proto,

Ze jsem chtéla jit dale studovat. Ve druhém ro¢niku jsem se seznamila
také se svym pritelem, s kterym jsem dodnes. Mou dietu ptijal bez pro-
blémi a také jeho rodice mé velice hezky piijali a vychazeji mi vstiic.

Stedni skolu jsem zakoncila maturitou s vyznamenanim. Nyni stu-
duji Vyssi odbornou skolu socialné pravni, ptijdu do tfetiho roéniku a se
spoluzackami vychéazim velice dobre. Je to mozna dano i tim, Ze dnes jiz
mohu jist vice druhti potravin a tak se od nich jiz moc neodlisuji.

Nyni mne ¢eka tfeti, zavérecny rocnik a diplomova prace. Jako téma
této zavérecné prace jsem si zvolila pravé fenylketonurii, a to jiz z toho
diivodu, Ze se o této metabolické poruse prilis nevi.

Mam rada cizi jazyky a chtéla bych je perfektné ovladat. Na stfedni
skole jsem se ucila angli¢tinu, némcinu i francouzstinu (ale pouze
jako ro¢ni kurz). Neovladam je ale tak, jak bych si pfala. Proto bych
po skonceni vyssi Skoly chtéla absolvovat jazykové kurzy anglictiny
a francouzstiny.

Nekdy si fikam, jaké mam $tésti, Ze mi fenylketonurii zjistili vcas.
Kdyz ne¢kde vidim postizené dité, fikam si, Ze jsem tfeba mohla skoncit
podobné.

Obcas jsem méla s dietou problémy, napf. nemohla jsem jist v re-
stauraci (tedy az do nedavné doby) a také jsem se za ,,své jidlo sty-
déla. Ale vim, ze dietu je dilezité dodrzovat i v dospélosti, a proto v ni
budu pokracovat.

Méla jsem veliké $tésti, Ze jsem se pred jednadvaceti lety dostala k pa-
nu docentu Hyankovi, protoZe pravé jemu diky jeho péci a piisné diete
vdécim za to, co ze mne nyni je a jakd jsem. Timto bych chtéla také po-
dikovat pani priméice Stastné, k niz nyni dochézim a ona mé se mnou
velkou trpélivost, dale panu prof. Zemanovi a vSem sestickam.

V Praze, dne 20. srpna 2005 Magda Semerdkovd
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ZIVOTNI PRIBEH

wZlata“ fenylketonurie

Nakonec jsem se i ja, po dlouhém pfemysleni, rozhodla napsat
svij piibéh. Chtéla bych povzbudit rodice, kterym se narodil
chlapec nebo dévéatko s fenylketonurii.

Péta se nam narodil v dubnu roku 1989. Krasny, Sikovny
kluk, takze uz jsme méli kluky dva, protoze doma na Pétu ¢ekal
braska Pavlik. Asi po ¢trnacti dnech po névratu z porodnice u nas
zazvonila détska sestficka a oznamila ndm, ze budeme muset jet
s Pétou do Vyzkumného tstavu zdravi ditéte v Brné. Ziejmé asi
bude muset mit specialni dietu. Byl to Sok! Nasledujici den jsme
jeli do Brna. Tam nas ¢ekal dalsi Sok! Stard, neudrzovana pavla-
¢ova budova, kterda ve mn¢ i manzelovi vyvolala velkou tizkost
a obavy. Nejhorsi bylo, Ze nam ani nikdo poradné nefekl, o co se
jedna, co bude dal. Péta tam zistal asi Sest tydnti, béhem kterych
byl pfevadén na specialni mléko — Lofenalac. Ja jsem zatim byla
doma s na$im tfiaptilletym Pavlikem a snazila se z toho v§eho
vzpamatovat, jak to v§echno zvladneme, co nas ¢ekd. Samé oba-
Vy a nejistota.

Konec¢né jsme si Pétu privezli domi. Doma nam ale Péta nové
mléko nékdy i nekolikrat denné vyzvracel. Byla jsem z toho
zoufala, trvalo to asi tii roky. Pravidelné jsme jezdili do Brna na
kontroly. Vyzkumny tustav se ¢asto st¢hoval. Ted uz jezdime asi
na paté pusobisté. Nejhorsi byl kazdoro¢ni tydenni pobyt v dobé
narozenin. Péta to velmi tézko snasel, pokazdé se mu hladina Phe
hodné zvysila, a tak jsme se doma snazili hladinu snizit. Jinak
m¢l a ma hladiny velmi dobré. Mléka se postupné ménila a s tim
i mnozstvi ovoce a zeleniny, které poctivé vazime. Diky tomu
vSemu se Péta vyviji jako kazdé jiné dité bez diety. Navstévoval
Skolku pro predskolaky. Pfed obédem jsem si ho vyzvedla a pani
ucitelky vzdycky obdivovaly, jak je zodpovédny a nevezme si nic,
co nesmi. Po celou dobu se snazime o to, aby se Péta citil jako
ostatni, védél, Ze mize vSechno, co ostatni, jen ji néco jiného.

LISTAREN

Nieco pre vaSu kuchyriu

Dnes je Pétovi 16
let. Je rozumny a je na
ného spolehnuti. Ma své
kamarady. Dietu poctivé
dodrzuje. Po prazdninach
nastupuje na Sigmundo-
vo stfedni odborné ucilis-
té strojirenské v Lutin€.
Spolu se svym bratran-
cem méli nejvyssi pocet
bodti ze vSech uchazecu.
Hraje na kytaru, ziskal
fidi¢sky prikaz na moto-
cykl. Kdyz se na n¢ho né-
kdy divaim, mam v oc¢ich
slzy a jsem S§tastnd, ze
v porodnici provadi testy
na PKU. Diky tomu vSemu je Péta Sikovny kluk Vidim kolem
sebe hodné jinych nemoci jako 1ékarenska laborantka a prestoze
se rodice snazi svym détem pomoct, nékdy to prosté neni v je-
jich silach.

Kdyby mi nékdo tenkrat tekl, ze diky diet¢ ma Péta Sanci
na normalni Zivot, moc by mi to pomohlo. Nas§tésti mam pri-
ma manzela, ktery mi vzdy pomohl a pomaha, a oboje rodice.
V3ichni jsou mi velkou oporou. Babicky se béhem pracovniho
tydne stfidaji ve vafeni, coz je pomoc k nezaplaceni a ja si toho
opravdu moc vazim. Bez nich bych to vSechno asi nedokaza-
la.

Dieta nam da nékdy zabrat, ale ma smysl a stoji za to. A ja
dekuji, Ze to tak je.

Hana Kopeckd, Slatinice

1. Pani Vrabl'ova nasla www adresy distributorov diétnych potra-
vin v Pol'sku. Dve z nich maju aj internetovy obchod. Mozno
tam najdete nieCo pre Vas.

B www.glutenex.com.pl

B www.bezgluten.pl

B www.bezgluten.pologne.pl

Okrem iného st zaujimavé v tejto ponuke hotové jedla vyra-
bané v Mad’arsku. Podl'a obrazku (zemiaky, kukurica, hrach
a fazul'a) je udavana hodnota obsahu Phe dost neuveritel'na.
Napriek tomu by sme urcite uvitali, keby niekto, kto rozumie
madarsky, sa pokusil vypatrat’ tieto vyrobky priamo tam, aby
sme si to mohli overit.

2. Bola uzavretd dohoda na dovoz nizkobielkovinového syra
z USA na Slovensko. Ide o ten isty syr, ktory uz niektori
ochutnali — napr. vlani v Kalin¢iakove. Prva zasielka je uz na
ceste. BlizSie informacie o cenach a distribu¢nych kanaloch
budi zverejnené na www.nspku.sk.

Cena urcite bude dost’ vysoka — pri dovoze z USA je treba
platit’ clo a prepravné je mimoriadne vysoké. Syr je mozné
vyprazat' ako bezny syr, pouzivat ako posypku na pizzu ¢i
$pagety alebo jednoducho ako prilohu k chlebu. Chutovo vel-
mi zaujimava kombinacia je zemiakova kaSa posypana tymto
struhanym syrom.

Ing. Anna Gabarikovd

thais.sk
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gence nedodanych ¢&isel ¢asopisu v SR: NZ PKU, ing. Anna Gabarikova, Alej Slobody1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 43 5865 388, e-mail: a.gabarikova@
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RECEPTAR

BUCHTA S PUDINGEM

Suroviny:

250g Vitaprotamu

100g krupicového cukru
100ml oleje

Na pudingovou naplii:
300ml vody

50g sojového ndpoje Zajic
1% bal. vanilkového pudingo-

1 bal. prasku do peciva vého prasku
1 bal. vanilkového cukru 50g cukru
200g cukety nebo jablek

5g kakaa

tuk a maizena na vymazani
a vysypani formy (pekdce)

Postup: Vitaprotam smichdme s cukrem, praSkem do peciva, vanil-
kovym cukrem, pifiddme omytou, oloupanou, nahrubo nastrouhanou
cuketu nebo jablka, kakao, olej, trochu vlazné vody a vypracujeme
mirné tekouci tésto. Nalijeme do vymazané a vysypané formy.
Pudingova napli:

300ml vody + sojovy napoj Zajic — ptipravit mléko. Pridat jeden
a pul vanilkového pudingového prasku, cukr a uvafit husty pu-
ding, ktery se necha vychladnout.

Na tésto vylité na pekac se pomoci cukraiské stiikacky nebo sacku, do
které¢ho udélame diru, nastiika vychladly puding do tvaru miizky.
Peceme ve vyhtaté troub€ 35 — 40 min.

Recept pripravila: Ilona Foktovd, propocitala: Alena RySavd

Recept obsahuje: 203,8 mg Phe; 3,8 g bilkovin; 115 g tuki; 509 g sacharidi; 13 144 kJ/3 131 kcal

VAFLE

Prisady:

200g Nb muky Harifen 8mg Phe
3dl rastlinnej slahacky 108 mg Phe
2dl vody

Poznamka: prisady su skutocne iba voda, mitka a $lahacka. Ne-
patri tam ani sol ani cukor.

Postup: Srahacku vyslahame metlitkou na pevni penu. Miku
rozmieSame v studenej vode na hladku kasu a po €astiach do nej

zapracujeme $lahacku. Do vaflovaca zohriateho na pracovni
teplotu dame cast’ cesta (z davky upeCieme 8 — 10ks podla
velkosti) a pe¢ieme 5 — 7 minut. Cas peenia zavisi od druhu
vaflovaca, mnozstva cesta a tiez podla chuti — doporucujeme
kontrolovat az po uplynuti 5 mint. Vaflova¢ neuzatvarame
celkom — ,,zamok* nepouzivame, len priklopime hornu ¢ast’ na
dolnu — cesto tak ma priestor ,,nasko¢it™.

Recept pripravila a prepocitala: Ing. Anna Gabarikovd

Cely recept obsahuje: 116 mg Phe; 2,7 g bielkovin; 82,6 g tukov; 34,6 g sacharidov; 6 686,6 kJ/1648,2 kcal
Prepocet je urobeny na muku Harifen a rastlinnil §l'ahacku Hole. Nie st v lom zahrnuté prisady na ozdobenie. MéZeme pouzit' malé
mnozstvo dzemu, $l'ahacku, Cerstvé ovocie alebo kompot. Ale chutné su aj bez zdobenia.

Postup: Ovocie zmieSame s cukrom.Vsetky ostatné ,,suché® prisa-
dy v miske dokonale premieSame. Priddme ovocie s cukrom a pre-
mieSame. Rastlinny tuk na miernom ohni roztopime, rozmieSame
s vodou (zmes ma byt’ vlazna, nie tepld) a vSetky prisady rychlo
zl'ahka spolu zmiesame. Jamky v plechoch vylozime papierovymi
kosickami a potom pomocou dvoch lyzi¢iek ddvame do kosi¢kov

OVOCNE MUFFINY

Prisady:

50g rastlinného tuku 4mg Phe
180 g muky Harifen 7mg Phe
150g krystalového cukru

10g ndhrady vajca Hammermiihle 6,7mg Phe
20g Nb krupice Hammermiihle 4mg Phe
20g Lp Drink Milupa 20mg Phe
2 lyzicky prasku do peciva 10mg Phe

% lyzicky soli
150ml vody

100g ovocia podla chuti — maliny, cucoriedky, nadrobno nakrdjané
Jahody (2 plechy na muffiny po 12 ks, papierové kosicky na pecenie)

cesto (max. do vysky % kosicka). Plechy vlozime do riry vyhriatej
na 200°C a pe¢ieme asi 20 minut. Po upeceni muffiny s kosickami
vyberieme a nechame vychladnit’ na mriezke.
Na ozdobu: len posypat’ praskovym cukrom alebo poliat’ cukro-
vou polevou a ozdobit’.

Recept pripravila a prepocitala: Ing. Anna Gabarikovd

Cely recept obsahuje: 51,7mg Phe; 1,3 g bielkovin; 60,6g tukov; 351,5 g sacharidov; 5 937,3 kJ/1 652 kcal

V prepocte nie je zahrnuté pouzité ovocie (kompot) a zdobenie.

A este: najlepSie chutia malinové a jahodové. Mrazené ovocie treba pred pouzitim rozmrazit’.
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NOVY PKU 2 shake
- jesté lepsi chut, mensi objem
= i s s priit o

s vanilkou ™ a
PKU 2 shake cokolada
krémova ¢okoladova prichut

' - ! pravého kakaa
} o

150ml 100ml

Méne je vice...

Mensi mnozstvi, lepsi pozitek

Vylepsené PKU 2 shakes: o 1/3 mens$i mnozstvi
napoje, stejny obsah bilkovin a energie

P o v v

"...chut je nyni jesté

¢3h  lahodnéjsi a je

4

toho tak malo..."

Staci pouze smichat s vodou v praktickém "Sejkru" ..,ﬁf

5 .

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



