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Clovék je zrozen
ke vzdajemné pomoci

j: " Vieni étendfi,

prichézi ¢as vanoéni — rodinné svatky, které mame tolik radi. S odchéazejicim rokem bilancu-
jeme a pfemyslime, co bychom si ptali do budoucna. Néktera mista u stolu vsak zlstanou jiz

navzdy prazdna...

Prejeme vam krasné Vanoce a §t'astny Novy rok !

redakcéni rada

Smutnd zprdava

S hlubokym zarmutkem oznamu-
jeme, Ze dne 14. 10. 2005 zemiela
pani MUDr. Ludmila Hejcma-
nova. Zemfela po kratké tézké
nemoci. Odesel c¢lovek, ktery
byl velky odbornik, pracovity,
laskavy, obétavy a vstricny ke
kaidému z nés Iv téch sloiitéj—
vS§ichni ob¢as prozivame, se nam
snazila pomoci.

Svou skromnosti a lidskosti,
kterou v sobé méla, dokazala
mnoho lidi pfesvéd¢it a ziskat si
u nich divéru a velkou oblibe-
nost.

Tento ¢lovek, kterého jsme
v§ichni méli radi, zistane v naSem
srdci navzdy.

Ambulance pro PKU,
Klinika déti a dorostu FNKV

Odesla MUDr. Ludmila Hejcmanovd

14. tijna 2005 zemfela po kratké t&€zké nemoci ve véku 59 let MUDr. Ludmila Hejema-
nova. Promovala na Fa-
kulte détského Iékatstvi
UK v Praze v roce 1970
a po promoci pracovala
nékolik let na détském
odd€leni  nemocnice
v Tabore, kde slozila
atestaci L. stupné z pe-
diatrie. V roce 1974
zahdjila svoji profesni
drdhu na Klinice déti
a dorostu v Praze na
Vinohradech. Po ziska-
ni atestace z pediatrie
II. stupné ji ptizvala
doc. Bohunka Bleho-
va ke spolupraci ve
stiedisku péce o déti
s vrozenou metabolic-
kou vadou — fenylketonurii, které bylo a je soucasti vinohradské Kliniky déti a dorostu.
V roce 1982 MUDr. Ludmila Hejemanova zcela ptevzala specialni péci o déti s fenylke-
tonurii skoro z celé ¢eské ¢asti nasi republiky, které byly diagnostikovany v laboratofi
novorozeneckého screeningu FN Kralovské Vinohrady. Problematice fenylketonurie se
vénovala také vyzkumné v uzké spolupraci s dalsimi odbornymi pracovisti. Vysledky
jejich vyzkumnych ukoll a grantd byly publikovany v nasi i zahrani¢ni literatufe a na
fadé sympozii.

MUDr. Ludmila Hejecmanova pattila mezi nase predni odborniky v oboru metabolickych
vad, jmenovité fenylketonurie. Od roku 1991 také pisobila jako odborna asistentka v oboru
pediatrie na 3. lékarské fakulté UK a mezi studenty patiila k nejoblibenéjsim pedagogtim.

V MUDr. Ludmile Hejemanové ztraci eska pediatrie renomovanou specialistku na fe-
nylketonurii, vybornou détskou 1ékarku, ptikladnou vysokoskolskou ucitelku, skromnou,
jemnou a spolehlivou osobnost — prototyp Capkova lékare-lidumila.

Cest jeji pamatce!

Prof. MUDr. Olga Hnikovd, CSc. a prof. MUDr. Jan Lebl, CSc. se spolupracovniky,

Klinika déti a dorostu UK — 3. LF a FNKV, Praha
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Predstavuje se MUDr. Renata Pazdirkova

Jmenuji se Renata Pazdirkova, je
mi 37 let. Po ukonceni 1. l1ékaiské
fakulty UK v roce 1993 jsem se stala
détskou 1ékarkou. Nejprve jsem pra-
covala na novorozeneckém oddé€leni
Kladenské nemocnice, po matetské
dovolené jsem pak v roce 2000 na-
stoupila na Kliniku déti a dorostu
FNKYV jako sekundarni Ié¢karka. Ates-
taci z détského 1ékarstvi jsem slozila
v roce 2002.

S pani asistentkou Hejcmanovou jsme jiz davno planovaly, ze

bych se postupné stala jejim nastupcem v ambulanci pro PKU.
Jeji vazna choroba a nahly odchod nam ale neumoznily rozvinout
blizsi spolupraci. Jejim ptanim bylo, abych se této ambulance uja-
la ja, a proto jsem se rozhodla tuto nabidku ptfijmout. I kdyz mi
pani doktorka Hejcmanova nemohla pfedat osobné vSechny své
védomosti a zkusSenosti, denné ke mné€ promlouva ze zapist z 1¢-
katské dokumentace, z ¢lankt které publikovala i ze zkuSenosti,
které ptinasite vy nasi pacienti s sebou do ordinace. Dékuji za
podporu nutriéni terapeutce pani Jan¢ Komarkové a sestie Hané
Kothankové za pomoc v organizaci a za podporu vedeni kliniky,
které mi umoziuje dal$i vzdé€lavani v tomto oboru, ktery jsem
pfijala za své zivotni profesionalni poslani.

POZNALI JSME HISTORIL VENUJME SE SOUCASNOSTI

Problematika mastnych kyselin u pacientit s metabolickymi poruchami:
je tieba je doplriovat?

Preklad origindlniho clanku 7 National PKU News — Spring/Summer 2004

Ptiznivé ucinky omega-3 mastnych kyselin se v poslednich
letech dostavaji do stfedu zajmu $iroké vetejnosti. Americka kar-
diologicka spolecnost (American Heart Association — AHA) nyni
doporucuje, aby se omega-3 mastné kyseliny, obsazené v rybach
a dalSich zdrojich, staly soucasti bézného jidelnicku zdravych
lidi, nebot’ pfispivaji k ochrané srdce.

Co vSak pacienti s poruchou metabolismu, vcetné téch s fenyl-
ketonurii? Tito 1idé jsou odkazani na specidlni stravu, obsahujici
malo nebo prakticky zadné omega-3 mastné kyseliny a nesmgji
jist potraviny s vysokym obsahem bilkovin (napf. ryby), které
obsahuji vysoké mnozstvi téchto mastnych kyselin.

Uloha DHA a LCPUFAs

Americky ufad pro kontrolu potravin a 1ékti (Food and Drug
Administration — FDA) pied nedavnem schvalil pouzivani dvou
druhd mastnych kyselin — kyseliny docosahexaenové (DHA,;

Molekula tuku

Glycerol

klikata cara ,, mastnd kyselina“

omega-3) a kyseliny arachidonové (AA; omega-6) — jako po-
travinovych dopliikli pro kojeneckou vyzivu, aby se jeji slozeni
priblizilo co nejvice slozeni lidského matefského mléka. Obé tyto
latky patii mezi tzv. polynenasycené mastné kyseliny s dlouhymi
tetézci (long chain polyunsaturated fatty acids — LCPUFAs). Jaky
je vyznam téchto mastnych kyselin?

DHA plni v lidském téle fadu dtlezitych funkci. Vyvijejici se
détsky mozek a o¢i obsahuji vysokd mnozstvi DHA a provedené
studie prokazaly, ze DHA je v prubéhu t€hotenstvi Zivotné dile-
zita, zejména pak v poslednim trimestru, kdy vznikaji zvySené
naroky plodu na tuto latku. Rychly vzestup koncentrace DHA
v mozku nastava také v obdobi od narozeni ditéte do veéku dvou
let. Existuji studie, které dokazuji, ze déti, zivené umélou ko-
jeneckou vyzivou, maji niz8§i obsah DHA ve tkanich a mozku
nez déti kojené. Studie na zvifecich modelech ukazuji, Ze nizké
koncentrace DHA v mozku narus$uji proces uceni.

Nedostatek LCPUFAs u fenylketonurie byl poprvé diagnosti-
kovan v Sedesatych letech minulého stoleti, jedna tehdejsi studie
popisovala deficit LCPUFAs v pitevnich nalezech mozku u pacientti
s fenylketonurii. Studie z roku 1977 prokazovala, Ze lipidy, pocha-
zejici z tukové tkan€ mozkil nemocnych fenylketonurii, obsahovaly
snizené mnozstvi LCPUFAs ve srovnani s mozky jedinct, ktefi
fenylketonurii netrpéli. Nekolik dalsich studii, uskutecnénych po
roce 1990 uvadélo deficit DHA v krvi fenylketonurikli v porovnani
s kontrolnimi vySetfenimi. Nase studie z roku 2002 (Moseley a kol.)
zkoumala hladiny mastnych kyselin u 27 dospélych a dospivajicich
pacientt s fenylketonurii. Zjistili jsme, Ze tito pacienti méli zvySené
hladiny omega-6 mastnych kyselin a vyznamny nedostatek DHA.

V nékolika studiich, které se tykaly fenylketonurie, byly
snizené hladiny DHA pozorovany v souvislosti s dysfunkci pre-
frontalniho laloku (,,exekutivni funkce®), vyskytujici se obcas
u pacientt s fenylketonurif.

Pfi nelééené nebo nedostateéné lécené fenylketonurii bloku-
ji vysoké hladiny fenylalaninu transport tyrosinu a tryptofanu
(prekurzor( neurotransmitertt dopaminu a serotoninu) do mozku.
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Tyto neurotransmitery hraji dilezitou tlohu v procesech uceni
a maji vliv na naladu jedince. DHA je nezbyta pro jejich syntézu,
kterou vysoké hladiny fenylalaninu narusuji.

Veliky zajem o DHA vyplyva z dilezitych funkci, které tato ky-
selina v mozku ma, stejné tak jako ze skutecnosti, Ze jeji nedostatek
je spojen s nékterymi jinymi poruchami zdravi. DHA hraje roli
pri fizeni genovych informaci, udrzeni tekutého stavu bunéénych
membran, regulaci enzyml vazanych na membranu a regulaci
velikosti neuronti. Deficit DHA byva pozorovan u mitochondrial-
nich poruch, ADHD (porucha pozornosti s projevy hyperaktivity,
dyslexie, schizofrenie a depresi). Mnoho vyzkumnych pracovnikd
se zabyva studiem ulohy DHA pii poruchach néalady a uceni, ale
i u Alzheimerovy choroby. O DHA a jejim vlivu na lidské zdravi
vime stale velmi malo.

LCPUFAs a otazka jejich dopliiovani

Nové uskute¢néné studie u déti, které byly od narozeni Ziveny
bud’ standardnimi kojeneckymi mléénymi pfipravky, mléénymi
pripravky s ptidavkem LCPUFAs (véetné DHA a AA) nebo
matefskym mlékem, ukazaly, ze kojené déti a déti ve skupiné
zivené mlécnou vyzivou s pifidavkem LCPUFAs mély v Sesti
letech niz8i krevni tlak nez déti, které dostavaly standardni ko-
jenecké mléené piipravky. Casné podavani LCPUFAs tak mize
v pribéhu dalsiho Zzivota snizovat riziko kardiovaskularniho
onemocnéni. LCPUFAs mohou vyznamné ovliviiovat zdravotni
stav prostfednictvim jejich pisobeni na G¢inné hormony. Tyto
bunék imunitniho systému.

Nekteti vyzkumni pracovnici, kteti zacali nemocnym s fenyl-
ketonurii podavat rybi tuk a LCPUFAs jako doplnék stravy, po-
pisovali normalizaci krevnich hladin LCPUFAs a zlepsSeni zraku
bez jakychkoli nezadoucich u¢inkd.

Komplikovand rovnovdaha

Problematika dopliiovani LCPUFAs neni zcela bez komplikaci.
LCPUFAs puisobi na tvorbu ucinnych hormoni prostfednictvim
kyseliny alfa-linolenové (ALA, omega-3) a kyseliny linolové
(LA, omega-6). Zdrojem kyseliny linolové je napiiklad svétlicovy
olej, kukuti¢ny olej, slune¢nicovy olej a olej z vlasskych ofechd.
Zdrojem kyseliny alfa-linolenové je olej Inény, fepkovy a sojovy.
Tyto kyseliny patfi k esencialnim mastnym kyselindm: nase télo
je neni schopno tvorfit a musime je proto ziskavat z potravy. Ky-

selina alfa-linolenova mize produkovat DHA, ale pouze v malém
mnozstvi. DHA se nachazi zejména v rybach a mase.

Tyto dvé mastné kyseliny maji protikladné metabolické funkce
a jejich rovnovaha ma klicovy vyznam. Pti pfebytku jedné z nich
budou tcinky druhé slabsi. Pomér ALA a LA by mél byt 1:1 nebo
2:1. Nutri¢ni ptipravky pro pacienty s fenylketonurii vSak obsa-
huji vysoké mnozstvi omega-6 a velmi malo omega-3.

Podle nazoru védci by spravna rovnovaha téchto mastnych kyse-
lin méla vést k poklesu kardiovaskularnich onemocnéni, cukrovky,
vysokého krevniho tlaku a dalSich chronickych onemocnéni.

Je zapotiebi dopliiovat?

Pro mne, jako dietologa, je hlavnim cilem zajistit, aby nasi
pacienti dostavali doporucené davky kalorii, bilkovin, tukd,
vitamini a minerali pro jejich optimalni rdst, vyvoj a zdravi.
Stejnym cilem jsou pro mne i doporucena mnozstvi mastnych
kyselin. Strava mnoha pacientd s fenylketonurii, kteti dodrzuji
predepsanou dietu, neobsahuje vSe, co by méla. Podle mého
nazoru existuje dostatek dikazi o tom, Ze omega-3 mastné ky-
seliny jsou dulezité pro optimalni zdravotni stav a obohacovani
stravy pro nemocné fenylketonurii témito mastnymi kyselinami je
odiivodnéné. Neznam zadné nezadouci ucinky této suplementace
podavané v doporucenych davkach. Nicméné otazka zahdjeni
jakékoli suplementace je téma do diskuze s vasim lékafem nebo
dietologem, kteti se fenylketonurii zabyvaji.

Dostate¢né davky omega-3 a omega-6 mastnych kyselin podle
doporuceni odbornikti (National Institutes of Health, 1999) jsou
uvedeny nize:

Mastné kyselina g/den % energie*
LA (omega-6) 4,40 2,0
ALA (omega-3 2,20 1,0
DHA (omega-3) 0,22%%* 0,1

* Pri prijmu 2000 kcal /den. ** Pro tehotné nebo kojici Zeny:
0,30g/den.

Kathryn Moseley, MS, RD, Children ‘s Hospital, Los Angeles,
Kalifornie, USA

Komentai k predchazejicimu élanku:

Ti z pacientdl, ktef{ jsou na dieté neobsahujici tuky (nebo jen
velmi malé mnozstvi tuki), potfebuji zcela urcité zdroj dostatec-
ného mnozstvi esencidlnich mastnych kyselin véetné omega-3
mastnych kyselin. Kojenecké pripravky pro nemocné s fenylketon-
urif je velmi obtizné obohacovat omega-3 mastnymi kyselinami,
vzhledem k vyraznému zkraceni trvanlivosti (kvili rychlé oxidaci
téchto mastnych kyselin), problematické chuti vyrobku a prodejni
cend. Presto maji pacienti v Cechach i na Slovensku k dispozici
dietni ptipravky, které jsou obohaceny smési vySe uvedenych
mastnych kyselin. Pro déti do 1 roku je to piipravek Milupa PKU
1 MIX nebo SHS XP Analog LCP, pro star$i déti je k dispozici
ptipravek Milupa PKU 2 MIX a od firmy SHS piipravek MINA-

PHLEX. Vsechny tyto produkty jsou vysledkem prace védeckych
tymil, zejména ze SRN. Ob¢ mastné kyseliny jsou nezbytné pro
myelinizaci nervovych obalii, aby se snaze pfenasely nervové
vzruchy a vytvéiela neuronalni spojeni. Za naseho mladi se témto
»dlouhym a nebo kratkym* nenasycenym mastnym kyselindm fi-
kalo vitamin ,,F* od slova fats = tuky. Jejich potfeba pro rostouci
déti byla zfejma a znama. Jen se nevédélo piesné, které nenasy-
cené mastné kyseliny jsou ty nejdilezitéjsi. Uz v 1968, kdyz na
heidelbergské klinice pracoval Prof. Bickel, na tyto zavislosti
upozorioval, ale k jednoznaénym zavérim a k doporuceni od
nejutlej$iho véku se doslo az v téchto letech. Je tieba tento novy
dietni preparat uvitat a ziskat s nim vlastni zkuSenosti.
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V soucasné dobé¢ jsme svédky, Ze se hlavné omega-3 mastné ky-
seliny uz vyrabéji ve velkém a nabizeji i dospélym jako ,,zazrac-
né pomticky ke snadnému uceni, k ziskani chytrosti a podobné*.
Vyznam maji ovSem jen v utlém détském véku, kdy se neuronalni
spojeni vytvaii a vyvijeji se nova asociacni centra v riznych ¢as-
tech mozku. U starSich déti, kde jsou centra uz vytvofena, neni
podavani obou kyselin tak naléhavé. Nenasycené mastné kyseliny
(maji ve své dlouhé molekule dvojné vazby) maji v lidském orga-
nismu prednost pred nasycenymi (bez dvojnych vazeb), protoze
zabranuji u lidi vzniku pfed¢asnych aterosklerotickych zmén.
A tady je jejich misto nezastupitelné, proto preferujeme rostlinné
oleje, kde se nejCastéji nachazeji. V nasem staromodnim stravo-
vacim stylu se stale jesté dost pouzivad mastnych kyseliny nasy-

OKENKO PSYCHOLOGA

cenych. Jsou vice obsazeny v tuhych tucich, protoze je zpeviuji.
Ty vsak doporucujeme pouze pro nejnutngjsi piipravu pokrmil
(pec€eni, smaZeni) — ale ne ke konzumaci.

Z hlediska dlouhodobého zdravotniho stavu naSi populace
pacienti s fenylketonurii mize byt piinos doplnéni omega-3
mastnymi kyselinami vyznamny. Ackoli existuje urcitd pfe-
meéna ostatnich mastnych kyselin na omega-3 mastné kyseliny,
tato pfeména je omezend a nemusi poskytovat jejich optimalni
prijem.

Prof. MUDr. Josef Hydnek, DrSc.
Vieobecnd fakultni nemocnice,

Ustav dédiénych metabolickych poruch
Praha 2, Ke Karlovu 2

Asertivita — zdravy zpiisob sebeprosazeni se

Na skupinovém setkani dospélych, které se kona kazdych ctr-
nact dni v psychologické ambulanci UDMP, se projevila potieba
klientd zvlddnout zdklady asertivniho jednani. Domnivam se,
ze tato informace by mohla byt uzite¢na nejen pro setkani, ale
pro kazdého pacienta s metabolickou poruchou. Ten z vas, kdo se
nespokoji pouze s touto teorii, je mezi nas srde¢né zvan.

Ve vSednim Zivoté se kazdy z nas setkava se situacemi, které
jsou velmi slozité. Ptame se sami sebe, jak mame na vzniklou
situaci reagovat. Uvazujeme, jak se prosadit, abychom se toho
druhého nedotkli. Pro¢ se tak rychle vzdavame svych nazord
a postoji? Umime je obhdjit? Nejsme piilis nesméli? Nebo na-

opak, neurazili jsme toho druhého? Hledame cesty k lepSimu
pochopeni sebe sama a druhych.

Pti prezentaci naseho ndzoru jsou mozné tfi druhy chovani:
pasivita, ustup (submisivita), boj (agresivita) a dohoda (asertivi-
ta).

Asertivita je chovani, které ndm pomaha jasné a presveédciveé
sdélovat nase potieby, pozadavky a pocity jinym lidem, aniz by-
chom se dotykali jejich prav.

Vyzkousejte si, jak na tom s asertivitou jste. V piilozené tabulce
vzdy zaskrtnéte policko, které nejlépe vyjadiuje, jak Casto reagu-
jete uvedenym zpuisobem:

0 — nikdy, 1 — ziidka, 2 — nékdy, 3 — obvykle, 4 — vZdy nebo téméf vzdy

Otdzka Odpovéd’: 0 1 2 3| 4

1 Stane se vam, ze koupite néco, co jste pivodné neméli v umyslu, proto, Ze je pro vas
obtizné odmitnout nabidku prodavace?

2 Vahate s vracenim zbozi do obchodu, jestlize je vadné nebo vam jinak nevyhovuje?

3 Jestlize n€kdo rusi hlasitym mluvenim v king, v divadle nebo tfeba na koncerté, pozadate
ho, aby mlcel?

4 Pokud vas nékdo v kiné nebo podobné obtézuje strkdnim do vasi zidle, opirdnim se o vase
opéradlo a podobné, pozadate ho, aby toho nechal?

5 Jestlize vam vadi koufeni ve vasi blizkosti, pozadate dotyéného, aby piestal?

6 Pokud se vas nékdo snazi ptedb&hnout ve fronté, upozornite ho, aby to nedélal?

7 Jestlize mate v byté poruchu nebo nedostatek, trvate na jejim odstranéni?

8 Pokud si od vas nékdo vypijcil penize nebo néco cennéjsiho a delsi dobu to nevraci,
pfipomenete mu to?

9 Mate pocit, ze jini lidé maji tendenci vas vyuzivat nebo vami manipulovat?

10 Pokud vés dobry znamy zada o pomoc nebo sluzbu, ktera je podle vas prili§ obtizna, ¢i je
pro vas spojena s néjakou nevyhodou, odmitnete jeho prosbu?

METABOLIK

4



298
3 10
prosinec/december 2005

Otazka Odpovéd’:

12

14

16

18

20

22

24

26

28

30

32

Zaujalo vas nase dnes$ni téma? Vyplnili jste si pfiloZzeny do-
taznik? V piistim Cisle ¢asopisu vam poskytneme vyhodnoceni,
abyste zjistili, jak jste na tom s asertivitou vy! Pokud se domniva-
te, Ze potiebujete diskusi v Sir§im kolektivu s lidmi s podobnymi  rada sdélim. Mgr. Renata Hermdnkovd, PhD.

Jste schopen zahajit rozhovor s kterymkoli ¢lovékem?

Pusobi vam potize udrzovat zrakovy kontakt s ¢lovékem, se kterym rozmlouvate?

Umite pochvalit své znamé, piatele nebo ¢leny rodiny?

Umite pozadat své zndmé, prétele, ¢i ptibuzné o sluzbu nebo o pomoc?

Umite byt otevieny a jednozna¢ny pfi vyjadiovani jak pozitivnich, tak negativnich pocitt
vici zenam?

Jste spontanni vic¢i sexualnimu partnerovi?

Umite se o své vnitini pocity podélit s néjakym jinym clovékem?

Cini vam obtize vzit si slovo pfi diskusi ve vétsi skuping lidi?

Uzivate nékdy kiiku, abyste piimél druhé udglat to, co chcete vy?

Pokracujete v hadce, i kdyz je zjevné, ze druhy toho ma uz delsi dobu dost?

Jste kriticky zaméteny vuci cizim myslenkam a nazorim?

METABOLIK
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problémy, tésime se nejen na dalsi setkani nad pokradovanim
naseho seridlu, ale také na naSich pravidelnych setkavanich. Ne-
musite se nijak pfihlaSovat. Postaci, kdyz pfijdete. Terminy vam
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PREDSTAVUJEM PROJEKT ,,DRUHA SANCA¥

Terenna konzultantka

wDaj kazdému driu Sancu, aby bol najkrajsim diiom tvojho Zivota.“

Tymto vyrokom by som zacala svoje zazitky a skusenosti
s pracou terénnej konzultantky, ktor robim. Pri naSom Zdruzeni
rodicov a priatelov deti s fenylketontriou v Kosiciach vznikol
projekt ,,Druha Sanca“. Tento projekt s pracou terénnej kon-
zultantky vznikol pri rieSeni problémovych rodin na stretnutiach
rodic¢ov, lekarov ako aj pracovnikov firmy SHS a MILUPA.

Projekt svoju ¢innost’ zacal s prvymi finanénymi prostriedka-
mi od Ing. Smitku a Mgr. Munka, ktori ma oslovili, ¢i by som ti
pracu neskusila robit’. Teraz peniaze ziskavame od sponzorov a su
pouzité vylucne len pre tento projekt. Ti, ktori sa zaradia do pro-
jektu, musia splnit’ podmienky k tomu ur¢ené. Tak vSetci rodicia,
ktori sa ocitli v takej situdcii a prihlasili sa do projektu, dostali
druhu Sancu. Vel'akrat sa ocitli v tazkej Zivotnej situacii aj svojim
pri¢inenim, ale dostali ,,druht Sancu® a v zivote (aj ked’ sa robia
chyby) davajme aj pomoc. V projekte su rodiny, ktoré sa staraju
dobre. Tam nie je nutna edukacia. Su v hmotnej nidzi, tak je tam
finan¢na pomoc z uctu od nasich sponzorov.

Pracu terénnej konzultantky som zobrala s tym, ze to skuisim,
lebo je to praca len v teréne. Jedna sa o rodiny v hmotnej nudzi,

teda hlavne o romske rodiny. Hlavnym ciePom mojej prace je,
aby sa opit’ vratili na diétu, aby deti uzivali bielkovinovy
suplement, pravidelne navstevovali metabolicki ambulanciu,
dosiahli primerané hladiny fenylalaninu (podl'a veku die-
t'at’a) a tym zabezpecili lepsi vyvoj svojich deti.

Ist do terénu nebolo zo zaGiatku pre miia jednoduché. Mala
som obavy aj strach, ako ma prijmu a ¢i im vébec dokazem vy-
svetlit, prec¢o som prisla za nimi. Musim zdoraznit’, ze velkou
oporou pri tejto praci (alebo skor misii) je mdj manzel, ktory je
nielen osobnym Soférom, ochrancom, poradcom, ale aj mojimi
druhymi o¢ami, rukami. Pracovat’ v teréne mdzem len s ¢love-
kom, ktorému plne doverujem.

Prvé navstevy boli zoznamovacie, kde som im vysvetl'ovala,
prec¢o som k nim prisla. Pri opakovanych navstevach sa bariéry
nedévery zacali rucat’ a postupne som si zacala ziskavat' ich
doveru. Neskor pochopili, Ze ja im chcem len a len pomoct’. Ak

M. Twain

chcem aj nad’alej robit’ tato pracu, je to v prvom rade o dovere
medzi mnou a rodinami. Ak ju stratim, stratim aj tieto deti. A to
by som nechcela a bola by som sklamana. Niekedy, ked sa vra-
ciame domov, eSte cestou rozoberame situaciu, v akej sa rodina
ocitla (Ci su to objektivne alebo subjektivne priciny). Mnohokrat
nevedia ¢o d’alej a to je pre mia hnaci motor. Chcem im poma-
hat’, aby aj z toho mala, ¢o majt, dokazali slusne zit. Pomaham
im pri priprave diétneho jedla v ich podmienkach, v akych Zija.
Pecieme chlieb a ak ho neméme na ¢om upiect’, pecieme posuchy
na platni malej piecky, alebo pripravujeme knedlik. Snazim sa
o pripravu jedla nenaro¢ného na financie a prispdsobit’ to na ich
pomery. Pripravujeme kolaciky. Ved' aj tieto deti chcti kola¢ aj vo-
navy chlieb od mamy, lebo ten z obchodu nemézu. Vysvetl'ujem
im nekonecne vel'a raz, akéd je dolezita diéta pri vyvoji dietata.
Musim mat’ trpezlivost’ pri vysvetlovani, ale musim vediet’ aj po-
¢hvat’ ich problémy a na zéklade toho im poradit’, kam sa obratit’
(alebo to urobim ja, ked’ maji s tym problém) a vybavim, ¢o im
patri. No na druhej strane im opakujem, ze ak im §tat prispieva na
diétne stravovanie, tak je ich povinnostou starat’ sa o dieta, lebo
tie peniaze su pre dieta.

METABOLIK
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Priznavam, ze treba mat pre tGto pracu vela trpezlivosti
a pochopenia. Tu treba mat’ ur¢ité zivotné skiisenosti a ja ju
robim najlepsie ako viem. Robim ju srdcom, s laskou a vierou,
s presved¢enim, ze v kazdom ¢loveku je dobro. Ja si vyberam
to dobro a nie zlo. Davam Sancu dobru a ked’ urobia chybu, tak
ich neodsudzujem, lebo na to nemam pravo, ale snazim sa ich
podrzat’. Teraz pri opakovanych navstevach deti ma uz poznaju,
uz ma vitaju s ismevom aj ich rodicia a to je pre miia odmena.
Zlepsili sa vysledky, priprava jedla, pravidelnost’ kontroly
hladin fenylalaninu aj ambulantné kontroly a to si myslim,
ze je d’alsi krocik, ktory urobilo to moje ,,1-ro¢né dieta” — mys-
lim tym svoju pracu v teréne. Ved’ aj nase deti, ked’ mali 1 rok,
tak sa ucili aj padali a my rodicia sme ich dvihali zo zeme. Svo-

CO NAS PALI

Klubovy zpravodaj

jou pracou davam Sancu kazdému, kto o fiu stoji a podavam mu
svoju ruku.

Pri mojej praci v teréne si mi velkou oporou MUDr. Saligova,
MUDr. Poto¢iiakova, diétna sestra Maria Manikova, ambulantna sestra
Maria Revayova, za o im patri vel'ké d’akujem. Chcem sa pod’akovat’
Ing. Smitkovi, Mgr. Munkovi za ich vel'kll podporu. Este raz sa chcem
aj touto cestou podakovat’ méjmu manzelovi Emilovi. Dakujem Ti.

Svoj prispevok uzavriem citatom:

»[Nemozeme konat’ vel’ké veci, iba malé veci s vel’kou laskou. “
Bl. Matka Terézia 7 Kalkaty

Maria Mulovd

Piedsedkyné:
1. mistopredseda:
2. mistopredseda (hospodar):

Clensky piispévek na kalendaini rok ¢ini:

OZNAMENI
Dne 12. 11. 2005 probéhla ustavujici schiize

NARODNIHO SDRUZENI PKU A JINYCH DMP

Cilem a poslanim SdruZeni je pomahat pacientiim s fenylketonurii a jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami a jejich
rodinam ve vSech ohledech jejich kazdodenniho Zivota, spolupiuisobit p¥i zlepSovani kvality jejich Zivota, zejména pri
odstranovani nepriznivych socialnich a zdravotnich dusledku téchto onemocnéni.

Pritomni schvalili ukonceni ¢innosti Klubu PKU a jinych DPM, ktery je soucasti Sdruzeni na pomoc chronicky nemocnym détem,
k 31. 12. 2005 a zaroven zalozili vlastni sdruzeni, jakozto samostatny subjekt s ndzvem Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP.

Zakladajici ¢lenové schvalili stanovy sdruzeni a zvolili tfi¢lenny vykonny vybor:

I vy se muzete stat ¢lenem Néarodniho sdruzeni PKU a jinych DMP a pomtizete tak podpotit dobrou véc. Prihlasky 1ze ziskat
u pani Markéty Samkové na adrese: Kolinska 6, 130 00 Praha 3, tel.: 271 736 763.

Kolektivni ¢lenstvi (vSichni ¢lenové rodiny — otec, matka, SOUTOZENCT) ....veveverrireeriesiiriesiesteseesiestesseesnesseseeseessessesseennens 300,-K¢
Individualni ¢lenstvi (fyzické a pravnické 0soby).........ccceeunee.

Klara Foglarova
Jaroslav Nenadal
Markéta Samkova

METABOLIK
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Nové tabulky aminokyselin v potravindch

Ucelené tabulky aminokyselin v potravindch — béhem pro-  sdruzeni PKU a jinych DMP
since 2005 obdrzi zdarma c¢lenové Klubu PKU a jinych DPM  a obdrzite je také ZDARMA!
souhrnné tabulky AMK (Phe, Met) v potravinach. Pro jejich Pokud nejste ¢leny Klubu
sestaveni byly pouzity vSechny dostupné materialy véetné PKU a jinych DPM, nechcete
zahrani¢nich tabulek. Nasim cilem bylo nabidnout uzivate- se stat ani Cleny Narodniho
Iim maximum informaci pro sestavovani dietnich jidelnicki  sdruzeni PKU a jinych DMP
v praktickém formatu. Na tuto publikaci byly ziskany finanéni  a pfesto mate zdjem o tyto
prostiedky od Nadace Diplomatic ladies association formou tabulky, mulzete si je pisemné
projektu. objednat u pani Markéty Sam-

Pokud jesté nejste ¢leny Klubu PKU a jinych DPM a mate  kové, Kolinska 6, 130 00 Praha 3,
o tyto tabulky zajem, stante se do 31. 3. 2005 ¢leny Narodniho  a to na dobirku za 400,-K¢.

Pomozme si navzdjem

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP chce v ramci své ¢innosti  a na svych détech ukazi, ze vSechno bude dobré a Ze i to jejich
nabidnout pomocnou ruku rodindm novych pacientli s dédicnymi ~ miminko jednou vyroste v krasné, zdravé a chytré dité jako je to
metabolickymi poruchami. Jisté si jest€¢ vzpominate na okamziky,  vase. Pokud mate zajem podat pomocnou ruku i vy, pfihlaste se
kdy jste se dozvédeli, ze pravé vase dité trpi tfeba fenylketonurii.  pani Markété Samkové, e-mail: daliborsamek@volny.cz, nebo
Jak vam bylo tézko a jak jste se citili osaméli. Radi bychom uleh-  pani Klare Foglarové, e-mail: klubpku.foglarova@quick.cz. Do
¢ili takové zacatky rodinam novych mali¢kych pacientil a chtéli ~ své pfihlasky napiSte tyto informace: Jméno, oblast, kde byste
bychom vytvofit seznam (databazi) dobrovolniki, kteti by jim  mohli plsobit (napf. Praha a okoli), a spojeni na Vas (telefon,
pomohli radou, zkusenosti a dobrym slovem. Hledame dobrovol-  popf. e-mail).
niky, se kterymi si ti novi mohou popovidat a ktefi jim na sob& Za Klub PKU a jinych DPM Kldra Foglarovd

STALO SA

Banskobystrické stretnutie deti a dospelych s PKU

Mnohi z nas vyuzili skveli moznost’ zucastnit’ sa na ban-
skobystrickom stretnuti deti a dospelych s PKU. Aj tentokrat
sme spolo¢ne diskutovali o rozsiahlej problematike ,,zivota
s fenylketonuriou“. Odbornici z Bratislavy, Banskej Bystrice
a Kosic ndm objasnili nové poznatky z oblasti celozivotnej
liecby fenylketonurie, genetiky, ale aj zdsady spravneho diét-
neho stravovania a tiez radili mnohym zacinajiicim rodicom,
ako prekonat prvé problémy pri zavadzani diéty u svojich
ratolesti.

Pre mnohych boli uréite zaujimavé odprezentované zavery
prieskumu dosiahnutych $tudijnych vysledkov na ZS a SS
u nasich pacientov sledovanych v bratislavskom metabolic-
kom centre, ktoré sa pri doslednom dodrziavani diéty v pod-
state zasadne neodlisuju od inych §tudujucich.

V poobediajsich hodinach sa rozoberali nielen zvedavé otaz-
ky rodicov, ale aj skusenosti a poznatky samotnych dospelych
s PKU. Nesmieme zabudnut’, ze mnohokrat pomocnu ruku ne-
potrebuju iba pacienti, ale aj samotni lekari... Na stretnuti nas

METABOLIK
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lekari oboznamili s problematikou nedostato¢ného bodového
hodnotenia vykonov, kde podla v sti¢asnosti platnej smernice
by mali jednému pacientovi §tandardizovane venovat’ iba 15
min., ¢o nepokryje ani ¢as na vypisanie vsetkych receptov
a nie to eSte aj na kontrolu diétneho rezimu, konzultaciu vy-
skytnutych problémov. Lekari s nedostatoénym poctom bodov,
vykonov by sa mohli stat’ pre niektorych prevadzkovatel'ov ne-
mocnic nezaujimavymi a mohlo by sa realne stat, Ze niektoré
metabolické centra by mohli zaniknut, resp. by mohlo dojst’
k ich zluceniu a to predsa nechceme! Nechceme napr. dochad-
zat’ z KoSic az do Bratislavy! Preto by bolo dobré, keby ste aj
vy rodi¢ia prejavili iniciativu a pridali sa k poziadavke lekarov
na zmenu bodového hodnotenia vykonov lekarov metabolic-
kych centier, ktort chct predlozit kompetentnym organom.
Martina LiSkovad,
pacientka PKU

CO SE PRIPRAVUJE

Setkani rodin

Narodni sdruzeni PKU a ostatnich DMP (néstupnicka organi-  vzdy pisemnou pozvanku s upfesnénim vsech potiebnych infor-
zace Klubu PKU a jinych DPM) pfipravuje na mésic kvéten 2006  maci. Zveme mezi nas i vSechny, ktefi jesté ¢leny Narodniho
tradiéni vikendové setkani rodin. Toto setkani se pravdépodobné  sdruzeni nejsou. Pro ty budou podrobné informace uvetejnény
uskutecni opét na osvédéeném misté v hotelu Jezerka u Secské v pfiStim Cisle Casopisu Metabolik. Ptijd’te mezi nas, téSime se
ptehrady. na vas!

Clenové Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP obdrzi jako Klub PKU a jinych DPM

Setkani dospélych s PKU

[y

Narodni sdruzeni PKU a ostatnich DMP (nastupnicka orga- Blizsi informace s upfesnénim mista konani a terminu akce
nizace Klubu PKU a jinych DPM) ve spolupraci se spole¢nost-  zvefejnime v nasledujicim ¢isle Metabolika.
mi Milupa a SHS pfipravuje na mésic biezen 2006 opakovani
uspésné vikendové akce pro dospélé osoby s PKU a jejich Na Vasi ucast se te$i Klub PKU a jinych DPM,
partnery. spolecnosti Milupa a SHS

ZIVOTNI PRIBEH

Kym vies snivat’

Volam sa Mariana  kde sa o mria starala pani doktorka Ludmila Hejcmanova, ktorej
a narodila som sa pfed chcem touto cestou podakovat’.

osemnastimi rokmi. Ked’ Ked’ som trosku vyrastla, prili§ som sa nezatazovala faktom, Ze
som mala tri mesiace, niektoré vecijednoducho nemézem jest’.
lekari v  bratislavskej Ked som vsak nastapila do Skoly, zistila som, Ze desiaty inych

nemocnici mi zistili fe-  deti sa na mile li§ia od tych mojich a zacalo ma to vel'mi trapit.
nylketonuriu. Do troch Az tak vel'mi, Ze som sa dobrovolne vy¢lenila z kolektivu. Ako
rokov som vlastne vobec  som postupovala do vyssich roénikov, v Ziadnom z nich som si
nejedla Ziadne sladkosti, nenasla kamaratku. Jednoducho som si myslela, Zze ma odstrkuju
pretoze sa eSte celkom  na okraj kvoli tejto mojej odliSnosti. A spoluziaci sa ku mne tak
presne nevedelo, C¢o  naozaj zacali spravat’.

moézem jest. Vtedy sme Ked’ som mala dvanast’ rokov, rozmyslela som o tom, Ze by bolo
zili v Cechach, v Strako-  dobré urgit si par ciel'ov, aby som sa necitila takd menejcenna. Roz-
niciach a chodievali sme  hodla som sa teda, Ze sa nau¢im aspori 4 svetové jazyky, uspésne
do prazskej nemocnice, skoncim Skolu. A tak sa aj stalo — zacala som sa ucit’ po Spanielsky.

METABOLIK
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Po prestupe na strednti Skolu som si uvedomila, Ze dievCensky
kolektiv je ten najhorsi, aky len méze byt. Chodim na Zdruzent
strednt skolu obchodu a sluzieb a nasa trieda je Cisto dievenska.

Na zaciatku vyzeralo vsetko idedlne. Neskor som zistila, ze
jednym z predmetov je tiez priprava jedal a stolovanie a tak som
sa musela rozhodnut’, ¢i budem varit svoje jedl4, alebo sa nau¢im
pripravovat’ bezné jedla. Rozhodla som sa naucit’ pripravovat’
bezné jedla, s tym, ze nebudem jedavat. Doslova som si vychut-
navala Sokované pohlady dievcat, ked’ sme si po prvykrat sadli
k prestretému stolu. VSade boli totiz porozkladané taniere, len moje
miesto zostalo prazdne. Vsetky sa tvarili ako zivé otazniky.

Na konci druhého ro¢nika sme sa mali rozhodniit’ pre jeden
z oborov. Na vyber sme mali podnikanie v obchode, alebo pod-
nikanie v cestovnom ruchu. Rozhodla som sa teda pre cestovny
ruch, ¢o znamend, Ze som si musela okrem anglictiny pribrat’ aj
druhy cudzi jazyk — taliansky a podnikla som d’alsi krok k dosia-
hnutiu svojho ciel’a.

Teraz vo svojich osemnastich rokoch som si povedala, Ze kto

LISTARNA

chce, komu na mne zalezi, bude ma brat’ takud, aka som a kto nie,
jeho chyba — o vela prichadza... ale k takémuto zaveru som prisla
po viacerych vzletoch a padoch, ktoré k moéjmu veku nevyhnutne
patria. Asi som to vSetko musela prezit, aby ma to zocelilo. Toto
vSetko by som vsak sama nezvladla, vzdy pri mne stila moja ma-
minka, ktord mi je velkou oporou a vel'mi ju l'ubim.

Teraz som uplne rovnaka ako kazdé iné diev€a v mojom veku.
Milujem slnko, more, ¢aj a prechadzky noénym mestom. Rada
¢itam, plavam, hram volejbal a po¢iivam hudbu. Mojim momen-
talnym cielom je uspe$ne zmaturovat. Predpokladam, ze d’al§imi
budu néjst’ si pracu, ktord ma bude napliiat’ a zaloZit' si rodinu.

Myslim si, ze kazdy by mal snivat’, pretoze sny su bez nasled-
kov. Ved’ kym vies snivat’, tak mas nade;j...

Takze, teSim sa na nové zajtrajsky a idem si plnit’ svoje sny
—jeden za druhym!

Mariana Bohdcikovd
Polnd 31
934 01 Levice

Podékovani za to nejcennéjsi — zdravi

1. 11.2005
Vazeni,

... 13. dubna tohoto roku jsme se rozloucili slovy na shledanou,
s usmévem na tvari, stiskem ruky a pfanim $tastné cesty se vydali
z kliniky od pani doktorky Hejcmanové domti.

Prozila jsem s rodi¢i a kamarady krasné prazdniny a se zacina-
jicim a jesté hez¢im podzimem neZ jaké bylo 1éto, jsme piijeli po
pul roce v fijnu 2005 na kontrolu...

... rodice:

Dcera se velice tésila, pravé probihaly podzimni prazdniny,
odbér krve bez problémt, po chodbé panoval ruch a bézny chod
ostatniho personalu. Ke kontrole nas ptijala mlada pani doktorka

Renata Pazdirkova a my (rodi¢e a dcera) jsme nic netusic odpovi-
dali na v§echny dotazy tykajici se vySetieni ditéte s PKU.

Cekali jsme, kdy se oteviou dvefe a vstoupi ,,nade pani doktor-
ka“... A pak jsme se to dozvédéli...

S manzelem jsme onémeéli, dcera nas vysvobodila slovy ,,pani
doktorko, preji Vam ve Vasi praci s nami détmi s PKU hodné §tés-
ti*. Rozlou¢ili jsme se, prevzali preparaty na dalsi pil rok a odjeli.

Co nasledovalo poté, nelze popsat.

Nevime, co napsat zavérem, jelikoz slivkem ,,diky* nelze vyja-
drit to, co pani doktorka Hejcmanova svym détem s PKU a jejich
rodi¢im predavala...

S velkym smutkem, pod€kovanim za to nejcennéjsi — zdravi
Vam, pani doktorko, d€kujeme a touto cestou se lou¢ime.

Zuzana Hroudovd s rodici

Nads velky pomocnik - automatickd piecka znacky LG — model HB-202CE

Ked som nastupila do prace, moja dcéra Vladimira (dg. fenyl-
ketontiria) bola druhacka na zékladnej Skole a tito piecku som
niekol’ko rokov nepouzivala. Dévod bol jednoduchy — nevedela
som skombinovat’ spravny pomer surovin, preto sa mi chlieb ni-
kdy nepodaril. Pecenie klasickym spdsobom bolo pre mna ako pre
zamestnani matku ¢asovo dost’ naro¢né.

Dnes ma dcéra uz osemnast’ rokov a vSetci v rodine vieme
upiect’ chlieb pomocou automatickej pekarne (je to pre nés vel’ky
pomocnik). Ak by sa vam tento mdj recept vo vasej pekarni ne-
podaril, nevzdavajte to a neustale skusajte nové a nové recepty!
Urcite raz najdete ten spravny!

Suroviny:
270 ml studenej vody, 250 g miky APROMIX, 1 mala lyzicka
krystalového cukru, 1 mala lyzi¢ka soli, 1 mala lyzicka jablko-
vého prasku (od firmy NATUHLAND), 30ml oleja, 50g HERY
(pokrajat’ na mensie kasky), 1 mala lyzicka pomrvenych kvasnic
(nie je to ani 5g), 50 g postrthaného zemiaku — surovy (stritham
na jemnom struhadle ako syr na chlebicky)

Vsetko dam do piecky presne v uvedenom poradi a nastavim ju
na program 5 B.

Tento program trva 2 hodiny a zahrfia: miesenie, kysnutie a pe-
Cenie. Rendta Bartovd, Bystricany

a.gabarikova@thais.sk

Toto &islo vychazi v prosinci r. 2005. Casopis je registrovan pod & MK CR E 13356. ISSN:1214-3057 Vychazi 4x roéné. Vydava: Klub PKU a jinych DPM a NZ PKU.
Graficka tiprava: Karel Cejka - Kolaci. Vedouci redaktor: Mirka Plecita. Clenové redakéni rady: A. Gabarikové, A. Plecitd, H. Sladkova, M. Strouhalova, H. Vostrejzova
Kontaktni adresy: Posilani piispévkii a komentaii v CR: metabolik@centrum.cz Nové predplatné a urgence nedodanych &isel asopisu v CR: Hana Sladkova,
Bukurest'ska 2792, 390 01 Tabor, tel.: +420 381 262 295 nebo +420 606 637 177, e-mail: hana.sladkova@quick.cz v SR: Posilani pFispévkiu a komentaii, nové pied-
platné a urgence nedodanych ¢isel ¢asopisu v SR: NZ PKU, ing. Anna Gabarikova, Alej Slobody1901/17, 026 01 Dolny Kubin, tel./fax: +421 43 5865 388, e-mail:
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RECEPTAR

CHLEB Z VITAPROTAMU

Suroviny: / 250g vitaprotamu; 40g jablecné vidkniny; 30g drozdi
+ 30g cukru a voda na kvasek; 2,5 Izicky Xanthan gumy, 2,5 [Zicky
Guarové gumy; 10g soli

Postup: Vitaprotam, guar, xanthan a stil ddme do misy a nasucho
promichame.

Z drozdi, cukru a vody udélame kvasek, ktery po vykynuti pfidame
k ostatnim surovinam, a vyhnéteme s pfidanim vody tuhé tésto.
Z takto pripraveného tésta vytvarujeme na vale jeden bochnik, ktery
dame na tukem vymazany plech a nechame asi 20 minut kynout.
Pfi tvarovani bochniku se t€sto pomemné dost lepi na ruce a proto je
ho tfeba moucnit. Potom fadné potieme vodou a dame do vyhraté
trouby péci cca 70 minut pfi teploté¢ 180°C. Béhem peceni potirame
vodou — poprvé asi po 50 minutach a podruhé po 60 minutach peceni
a upeceny potfeme také. Pfi peceni je dobré dat do trouby také hrni-
¢ek s vodou, aby se chléb nevysusoval.

Upeceny a vychladly rozkrajime na krajicky, dame zmrazit a podle
potfeby rozmrazujeme v mikrovinné troubé v mikrotenovém sacku.

Recept obsahuje: 45,3 mg fenylalaninu; 0,9 g bilkovin; 0,2 g tukt; 120,6 g sacharidi; 2 038 kJ/485 kcal

Recept pripravila: Ilona Foktovd, propocitala: Alena Rysava

KYNUTE KNEDLIKY

Suroviny: 500¢g vitaprotamu; 5g Xanthan gumy; 5g Guarové
gumy; 10g drozdi + 20g cukru a voda na kvasek; 10g soli

Postup: Vitaprotam, guar, xanthan a sil ddme do misy a na-
sucho promichame.Vykynuty kvasek ptidime k ostatnim suro-
vinam a vyhnéteme tuzsi té€sto s postupnym ptidavanim vody.
Hotové tésto rozdélime na 4 stejné dily a vytvarujeme knedliky.

Nechame je asi 20 minut vykynout. Vafime po dvou na pafe 15
minut, pfed vafenim potfeme naparovak i knedliky olejem. Opét
je mozno nechat hotové knedliky zmrazit a podle potieby roz-
mrazovat v mikrovinné troubé v mikrotenovém sacku.

Z tohoto tésta je mozné vatit také ovocné kynuté knedliky, které
se vari asi 7-8 min.

Recept obsahuje: 141,4 mg fenylalaninu; 2,6 g bilkovin; 0,6 g tukd; 466,2 g sacharidd; 7 872 kJ/1875 kcal

Recept piipravila: Ilona Foktova, propocitala: Alena RySava

ROSTENKA Z CELERU

Suroviny: 200g celeru, 20g cibule, olej na osmahnuti obalené-
ho celeru a cibulky, 20 g plnotucné horcice, siil, vegeta dle chuti,
koreni (nové koreni, cely pepr, bobkovy list), 40g maizeny na
obaleni celeru a na zahusteni stavy

Postup: Celer nakrajime na platky asi 0,5 cm Siroké, posypeme
vegetou a osolime. Obalime v maizen¢ a jemné osmahneme na
oleji. Zvlast osmazime cibuli, zapra§ime maizenou, zalijeme
vodou a chvili povatfime. Pfidame v ¢ajitku kofeni a hot¢ici. Do
takto pfipravené §tavy vlozime osmahnuty celer a podusime do
mekka. Podavame s ryzi nebo s kynutym knedlikem.

Recept obsahuje: 135,6 mg fenylalaninu; 4,3 g bilkovin; 21,6 g tukti; 58,3 g sacharidd; 1 816 kJ/432 kcal

Recept pripravila: Ilona Foktova, propocitala: Alena RySava
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Kompletni fada pripravku pro dietni Iécbu
fenylketonurie a hyperfenylalaninémie

X Na bazi ¢istych aminokyselin
X  Vyvazené mnozstvi vitamint, mineralnich latek a stopovych prvki
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