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Clovék je zrozen
ke vzdajemné pomoci

Mili ¢tenari,

léto opét ubehlo a vétsina z nds se po zaslouzené dovolené vrdti-
la ke svym povinnostem vSednich dni. Doufdm, Ze jste dovolenou ¢i
prdzdniny stravili podle svych predstav a Ze jste nacerpali nové sily.

Stejné jako pro vétsinu lidi, i pro mne byly prdzdninové dny
obdobim relativniho klidu, kdy je vice casu premyslet o vécech,
na néz jindy mnoho casu nezbyva.

A tak jsme se také my v redakcni radé trochu zamysleli nad
nasim Metabolikem. Chceme, aby vam Metabolik prinasel stdile
nové a zajimavé véci, aby vam zkrdtka nezevsednél. Proto by-
chom v budoucnu chtéli casopis ozivit a rozsirit o nékteré nové
rubriky. Jako prvni viastovku dnes prindsime rubriku KOUTEK
CESTOVATELU, kterou najdete na strané 7. Vidyt nejen dietou
a problémy kolem PKU jsme nuceni se zabyvat. Urciteé stoji za to
si precist i néco z jinych soudkii...

Problematiku fenylketonurie a véci s tim souvisejicich bychom
chteli v budoucnu ozivit o dalsi novou rubriku, kterd je zatim
ve stadiu zrodu a se kterou se pravdépodobné setkdte v pristim
roce. Mirka Plecitd

PRELOZENO ZE ZAHRANICNICH ZDROJU

Davkovani proteinovych nahrad pvi PKU: kolik potiebuji mladi pacienti?

Anita MacDonald, Anupam Chakrapani, Chris Hendriksz, Anne Daly, Paul Davies, Diane Asplin, Kate Hall, Ilan W Booth
Arch Dis Child zvefejnéno online 17. bfezna 2006; doi: 10.1136/adc.2005.084285
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Uvod

Zakladem dietni Ié¢by PKU jsou bilkovinné nahrady neobsahujici
fenylalanin. Jsou tvoreny L-aminokyselinami doplnénymi o tyrosin
a mohou obsahovat ptidavky polysacharidi, tukt, vitamint a mine-
ralti. U pacientti s PKU tvoii 80 — 85 % pozadavki na ptisun bilkovin.
Pracovni skupina MRC® doporucuje podavat bilkovinné nahrazky
vSem détem s lé¢enou PKU. Tato pracovni skupina uvadi, ze davko-
vani maze byt dilezité, nebot’ patrné ovliviiuje kontrolu koncentrace
fenylalaninu v krvi. Stale se diskutuje otazka piesnych pozadavki na
nahrady bilkovin pti PKU. V soucasnosti dostupné udaje si protifeci
a nestaci ke stanoveni racionalnich doporu¢eni o vhodném davko-
vani.

V otazce davkovani bilkovinnych nahrad existuji dvé myslen-
kové Skoly. Ve Velké Britanii doporucuji smérnice MRC® vysoké

mnozstvi aminokyselin. Uvadgji, Ze déti ve véku nad 2 roky je tieba
udrzovat na davce 2 g bilkovin/kg/den. To presahuje bézné pozadav-
ky na bilkoviny®. Vysoka davka bilkovinnych nahrad miize vést ke
zlepéem’ tolerance fenylalaninu(3 4 Podzim' bﬂkovinného ekvivalentu
sun tudiz miZe kompenzovat nei¢inné zpracovani organizmem.
Dalsi skupina autorti uvadi, ze u déti s PKU neni diivod pro odlisné
pozadavky na pfisun proteinti oproti détem bez PKU®. Tento nazor
prevlada na n&kterych pracovistich v USA® a v dalsich evropskych
zemich. U déti ve véku 1 — 10 let jsou b&zné pozadavky na piisun
bilkovin relativng nizké, v rozmezi 1,0 g — 1,2 g/kg/den® 10,
Pokud by se bilkovinny ekvivalent z bilkovinné nahrady podaval
pouze k pokryti normalnich pozadavkil a dosahlo se tim pfijatelné
kontroly koncentrace fenylalaninu v krvi, mohli by britsti pacienti
vyznamn¢ snizit mnozstvi proteinovych nahrad, které musi kazdy
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den uzivat. Proteinové nahrady nemaji ptijemnou chut’ a jsou drah¢.
Miizeme proto piedpokladat, ze snizeni davky bilkovinnych nahrad
by mohlo zlepsit jejich ochotu k dieté a vést k leps§imu dodrzovani
1é¢ebného rezimu.

Cilem této klinické studie bylo zjistit, zda niz§i davka bilkovin-
nych nahrad povede ke stejnému nebo lep§imu stupni kontroly kon-
centrace fenylalaninu v krvi. Ve skupiné dobi'e kompenzovanych déti
s PKU byly srovnavany dvé rtizné davky bilkovinnych nahrad.

Soubor pacientii

Do studie bylo zatazeno 25 déti ve véku 2 — 10 let s dobte kom-
penzovanou PKU, které byly sledovany v poradné Birmingham
Children’s Hospital. VSechny déti dodrzovaly piisnou dietu s niz-
kym obsahem fenylalaninu obsahujici:

v béznou stravu v ramci povoleného denniho mnozstvi fenylala-
ninu ve straveé

v bilkovinné nahrady bez obsahu fenylalaninu

v potraviny s nizkym obsahem fenylalaninu, napf. vétSinu ovo-
ce, fadu druhl zeleniny a specialni vyrobky s nizkym obsa-
hem bilkovin nebo tzv. neomezena jidla povolena v obvyklém
mnozstvi

Studie méla t¥i zarazovaci kriteria:

v udrzeni hodnoty plazmatické koncentrace fenylalaninu u 70 %
vzorkl (odebiranych tydné nebo jednou za dva tydny podle
véku) nejméné v mezich doporucenych pracovni skupinou
MRC®* bghem 6 mésich pred vstupem do studie

vék 2 — 10 let

schopnost rodi¢t odebirat vzorky krve z prstu

4
4

*U deéti ve véku 0 — 5 let se pohybovaly koncentrace fenyl-
alaninu v krvi v rozpéti 120 — 360 pmol/l, déti ve skolnim véku
120 — 480 pmol/l.

Tato kriteria splnilo ¢trnact divek a jedenact chlapcti.

Jako bilkovinné nahrady bylo pouzito 8 riznych pfipravki na
bazi aminokyselin bez Phe. Stfedni hodnota davky bilkovinné
nahrady byla 2,2 g/kg/den (rozpéti 1,5 g/kg/den az 3,1 g/kg/den)
na zacatku studie.

Metoda

V ramci 6-tydenni kontrolované studie byly podavany pa-
cientim dva typy davek bilkovinnych nahrazek a byla srovnavana
koncentrace fenylalaninu v krvi. Kazdé davkovani bilkovinnych
nahrazek uzivali pacienti po dobu 14 dnii, mezi témito fazemi byl
vloZen 14-ti denni tzv. volny interval. Bilkovinnou nahrazku bral
kazdy jednotlivy Gcastnik 3x az 4x denné (podle obvyklych zvyk-
losti) ve standardni dobg.

Faze A: Déti dostavaly denné 2 g bilkovin/kg télesné hmotnosti
z bilkovinné nahrazky (vysoka davka bilkovinné nahrazky) po
dobu 14 dnt.

Tzv. volné obdobi: Pacienti uzivali obvykly typ a mnozstvi
bilkovinné nahrady po dobu 14 dnti. Stfedni hodnota kontrolni
davky bilkovin z nahrady bylo 2,2 g/kg/denné (rozpéti 1,5 g/kg/
den az 3,1 g/kg/den).

Faze B: Davkovani bilkovinné nahrazky bylo podavano u déti pod-
le dietnich referen¢nich hodnot UK®@, tj. 1,2 g bilkovin/kg télesné
hmotnosti/den po dobu 14 dnti (nizk4 davka bilkovinné nahrazky).

Zavéry

Tato prvni randomizovana a kontrolovana klinicka studie zjisti-
la, ze niz8i davkovani bilkovinnych ekvivalenti podavanych ve
formé bilkovinnych nahrad je spojena se zvySenim koncentrace

svwr

fenylalaninu v krvi. Jiné studie zjistily, Ze nizsi pfisun bilkovin-
nych nahrad nepfiznivé ovliviiuje celkovou kontrolu koncentrace
fenylalaninu v krvi a fenylalaninovou koncentraci, avSak jednalo
se o mensi nebo nekontrolované studie.

Podle vysledkt nasi studie ma zména davkovani bilkovinnych
nahrad okamzity vliv na koncentraci fenylalaninu v krvi. Pes-

ny mechanismus vys§i koncentrace fenylalaninu v krvi pfi niz§i

davce bilkovinné nahrady neni jasny. Lze jej vysvétlit zvySenym
katabolismem spojenym s bud’ niz§im pfijmem aminokyselin
nebo poklesem energetického ptisunu z polysacharid nebo tuku
pfidavaného k bilkovinnym ndhradam, pfi¢emz vliv energie na
zpracovani bilkovin je dobfe znamy'”.

Proménny obsah energie v riznych bilkovinnych nahradach byl
také podle v§eho vyznamnym faktorem, ktery ovliviioval vysled-
ky. Tento rozmér jsme ve studii nezohlednili, nebot’ v tomto pfi-
padé by byl nabor pacientli mnohem obtiznéjsi, pokud by vSichni
pacienti méli standardné uzivat jediny typ bilkovinné nahrady.
Proto jsme pouzili rozli¢nou skupinu bilkovinnych nahrad. Acke-

liv u vSech pacientii do$lo pfi niZ§im davkovani bilkovinnych

nahrad ke zvySeni koncentrace fenylalaninu v krvi, pacienti
uzivajici bilkovinné nahrady s pfidanim polysacharidi (a at’
s tukem nebo bez néj) méli na zacatku vétsi pokles prisunu

energie pri niz§im davkovani a vysSi odpovidajici vzestup

koncentrace fenylalaninu v krvi.

Zavérem lze fici, ze vy$$i davkovani bilkovinnych nahrad
u pacientd s PKU by mohlo sniZzovat koncentraci fenylalaninu
v krvi. K dalf§imu vyzkumu t¢inku davkovani bilkevinnych
nahrad je zapoti'ebi provést dalsi kontrolované studie, pri kte-

sev

rych bude zaji$tén konstantni prisun polysacharidi a tuki.
Presto vSak vysledky piredkladané prace naznacuji, Ze davko-
vani bilkovinnych nidhrad miiZe mit dileZitou roli p¥i celkové

kontrole metabolismu fenylalaninu.
Odbornd recenze: MUDr. Dagmar Prochdzkovd PhD.,
ambulance DPM a pediatrie FN Brno
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OKENKO PSYCHOLOGA

Desatero asertivnich prav a jedno navic

Jste ptilis nejisti, poddavate se snadno druhym, neumite sva
préani prosadit? Pak je na misté seznamit vas s asertivnimi pravy.
Je tfeba zdiraznit, ze kazdy €lovék ma sva prirozena prava,
ktera se musi naucit obhajovat a prosazovat. Naplnéni téchto
prav vede k uspokojeni z mezilidského styku.

Sebevyjadfeni souvisi se sebehodnocenim a hodnocenim
druhymi lidmi. Tak maze dojit k rozporu mezi tim, jak se hod-
notim sam a jak mé¢ hodnoti jini. Hodnoceni druhych byva pie-
cenovano. Mame pravo nebyt perfektni podle toho, jak si pieji
druzi.

Asertivni prava vznikla z tzv. manipula¢nich povér. Povéry
umoziuji druhym s ndmi manipulovat. Lidé ,,hraji na nase pted-
sudky, pocity viny, obavy ze ztraty pratelstvi a lasky.

1. Mam pravo sam posuzovat své vlastni chovani, myslenky
a emoce, byt si za né a jejich dusledky sam zodpovédny.
Toto pravo vychazi z povéry: ,,Nemél bys bezohledn¢ a neza-
visle na jinych posuzovat sebe a své chovani. Mtizes byt zhod-
noceny pouze autoritou.*

Uvédomme si, ze nelze manipulovat naSimi emocemi a cho-
vanim, pokud to nepfipustime. Jde o nas Zivot a co se v ném
stane, zalezi na nas.

2. Mam pravo nenabizet Zidné vymluvy, vysvétleni ani omlu-
vy svého chovani.
Povéra: ,,Za své chovani se musi§ zodpovidat druhym lidem.
Vsechno, co délas, musi$ zdivodnit a omluvit.*
Zakladem tohoto prava je nepouzivat sebeponizujici omluvy
nebo nadbyte¢né vymluvy pro své chovani a nazory.

3. Mam pravo posoudit, zda a na kolik jsem zodpovédny za
feSeni problémi druhych lidi.
Povéra: ,Mas vétsi zavazky vuci druhym lidem nezli k sobé.
Mas tedy obétovat své hodnoty a pfizptisobit se.*
Toto pravo vychazi z obav: co tomu feknou lidé. Nemtzeme
konat vice, nez jsme schopni. Nemtizeme feSit vSe za druhé a
nem¢éli bychom citit vinu, pokud se rozhodneme jinak.

4. Mam pravo zménit svij nazor.
Povéra: , Kdyz uz sis jednou pfisvojil nazor, nemél bys ho
menit. Musel by ses omluvit, tedy pfiznat omyl. Jsi nezodpo-
védny a neschopny se sam rozhodovat.*
Je lidské fici: ,,Zmylil jsem se, mizeme o tom hovortit?*

5. Mam pravo délat chyby a byt za né€ zodpovédny.
Povéra: ,Nesmi§ délat chyby. Kdyz je délas, musi§ mit pocit
viny. Jini pak musi kontrolovat tebe a tva rozhodnuti.*
Je dilezité se zbyte¢né neomlouvat, zvladat vlastni chyby bez
emoci. Je v8ak dulezita i snaha chybu napravit. Nez dlouhé
vysvétlovani je lepsi kratce fici: ,,Mas pravdu, udélal jsem
chybu.”

6. Mam pravo Fici: ,,Ja nevim.*
Povéra: ,,M¢l bys umét odpoveédét na kazdou otazku. Pokud to
neumis, jsi Spatny.”

Jsou situace, kdy se vas nejblizsi ptaji: ,,Jak si to predstavujes
dal?* Muzete odpovédet asertivné: ,,Ja nevim.*

7. Mam pravo byt nezavisly na dobré vili druhych lidi.

Povéra: ,,Lidé v tvém okoli by k tob€ méli mit kladny vztah.
Druhé potiebujes, je dilezité, aby t€ méli radi.”

Zavdécit se viem nelze. I kdyz se protéjsek upfimné snazi,
ale nam se jeho navrh nelibi, méli bychom mu to asertivné
sdélit.

8. Mam pravo délat nelogicka rozhodnuti.

Povéra: ,,Musis se drzet logiky a zdtvodnit vse, co délas. Co
je logické, je 1 rozumné.*

Ve skutecnosti se setkdvame s celou fadou problémd, které
lezi mimo limity logiky.

9. Mam pravo Fici: ,,Ja ti nerozumim.*

Povéra: ,,Musi§ byt vnimavy k potfebam druhych lidi, ned¢-
145-1i to, jsi necita a nikdo t& nemtize mit rad.“

Vsichni jsme zazili situace, kdy se na nas n¢kdo diva dotce-
né&, urazené ¢i nastvang, aniz bychom chépali pro¢. Snazme se
proto komunikovat jasné a srozumiteln¢.

10. Mam pravo Fici: ,,Vidim to jinak.“
Povéra: ,,M¢l by ses stale zdokonalovat. Pokud tak necinis, jsi
liny a nezaslouZis si respekt.*
Clovék mé pravo nedbat na to, aby byl dokonaly a aby se tak
jevil kazdému.

11. Mam pravo se rozhodnout, zda budu jednat asertivné ¢i ne.
Povéra: ,,Ve vSech situacich musi§ jednat asertivng, kdyz uz
tuto dovednost ovladas.«

Jedna se o dovednost, kterou miizeme a nemusime pouzit.
Zalezi na nasem rozhodnuti, zda je asertivita pro danou situa-
ci vhodna ¢i nikoliv.

Mgr. Renata Hermdnkovd, Ph.D.
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CO NAS PALI

Zpravodaj Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

Po prazdninové prestavce uz mame zase napilno.

X Kontrola asociace D.L.A. — asociace Diplomatic Ladies As-
sociation, ktera z velké ¢asti sponzoruje nas casopis, provede
béhem zafi kontrolu vyuziti jejich sponzorského daru.

X V.LP. vefer Zdravotni pojiSovny Ministerstva vnitra
— agentura Mediaflow s.r.0. ve spolupraci s nasim Sdruzenim
pfipravuje V.I.P. vecer Zdravotni pojistovny MV. Zdravotni
pojistovna bude volit mezi dvéma navrhy — nasim na téma
PKU a konkurenénim na téma astma. Tak drzte palce, protoze
ve hie je nezanedbatelny sponzorsky dar.

X Internetové stranky — uvédomuji si, ze trvalym problémem

Sdruzeni jsou webové stranky. Vynasnazime se tento nedosta-
tek napravit v co nejkratsi dobé.

K Clenska Schiize NS PKU a jinych DMP — piedpokladame,
ze koncem listopadu 2006 probéhne 1. ¢lenska schiize naseho
Sdruzeni. Dame vam v¢as vedét.

X Mikulasska besidka — zacatkem prosince tradi¢né usporada-
me Mikulasskou besidku.

X Shanime sponzory — zanedlouho nastane posledni Ctvrtleti
tohoto roku. Nejvyssi ¢as myslet na finan¢ni rozpocet Sdruzeni
na rok 2007. Uvitame zprostfedkovani jakéhokoliv sponzor-
ského daru.

Kldra Foglarova

Vyhlaska o uhraddch Iéku a potravin pro zvlastni lékai'ské ucely

- platna od 1. srpna 2006

Situace s aminokyselinovymi pfipravky se zménila v souvislos-
ti s tolik diskutovanou vyhlaskou o tthradach 1€éki a potravin pro
zvlastni 1ékarské ucely platnou od 1. srpna 2006. NS PKU podalo
na Ministerstvo zdravotnictvi zddost o zvyseni uhrady piipravku
PKU 2 MIX, ktery byl od 1. ledna 2006 nedostupny vzhledem
k vysokému doplatku.

Dale jsme zadali o tthradu prvniho tekutého preparatu Easiphen
a vytvofeni samostatné kategorie s vyssi tthradou oproti prasko-
vym preparatim. To znamend, Ze od 1. 8. 2006 je k dispozici
PKU 2 MIX s plnou tihradou, tzn. bez doplatku. Déle je moz-

no si nechat predepsat i Easiphen bez doplatku v maximalnim
poctu 20 ks za mésic pro déti od 8 let véku do 19 let véku.
Abyste méli jistotu, Ze dostanete piipravky bez doplatku, dopo-
ruCujeme si je vyzvedavat ve vybranych lékarnach, které patii
k vasim metabolickym centrtim.

Kromé toho chysta firma Milupa novinku — Milupa PKU Activa
— prvni slany pfipravek s prichuti rajcete. PKU Activa bude k dis-
pozici od 1. fijna 2006 v neomezeném poctu baleni a bez omezeni
veku pacienta. PKU Aktiva bude plné€ hrazena opét ve vybranych
1ékarnach u metabolickych ambulanci.

AKTUALNI STAV NOVINEK A ZMEN V UHRADACH PKU PREPARATU

PKU 1 MIX 0 od narozeni do 18 mésicu od narozeni do 18 mésicu 1. 1. 2006
XP Analog LCP 0 od narozeni do 18 mésici od narozeni do 18 mésici 1. 1. 2006
PKU 2 MIX 0 pro déti od 1 roku do 8 let véku deéti od 1 roku do 5 let véku * 1. 8.2006
Phlexy 10 tyéinky 448 K&/20 ks | pro déti od 5 let, dospivajici a dospélé 1. 1. 2006
T 0 o @i e, dlsaimie £ G & deti a mladistyi od §-19 fet, max. 20 ks/ 1. 8. 2006
PKU Activa 2 rajcatova 0 pro déti od 9 do 14 let véku 1. 10. 2006
PKU Activa 3 rajcatova 0 pro déti nad 15 let véku, dospivajici a dospélé 1. 10. 2006
L 0 gzozcelit; od 8 let, dospivajici,dospélé a téhot- 1. 8. 2006
5111?1 ItJé)Z Sl (e cca 55 Ké/ks | pro déti od 8 let, dospivajici a dospélé 1. 1. 2006

Pozn: pokud je uvedeny preparat pIné hrazen, je tato plna thrada dohodnuta pouze ve vybranych lékarnach, informujte se u Iékate ve vasem metabolickém centru.

* nad 5 let véku nutno koupit za plnou cenu (cca 3100 K¢/1 plechovka a 400 g)

** nad 19 let véku nutno koupit za plnou cenu (cca 330 K¢&/1 krabicka a 250 ml)
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A co bude dal ?

Jiz pét let uplynulo od doby, kdy mi 1ékai oznamil ta prosta
slova: vaSe dcera ma fenylketonurii. Dodnes si pamatuji na ten
uzkostny pocit, bolest, kterou jsem tehdy pti téch slovech citi-
la a ktera se zabodavala hloubéji a hloubéji i na anabazi, ktera
nasledovala. Ale také si pamatuji na hfejiva slova pani docent-
ky Hejcmaové, ktera dokazala slovem pohladit, zahnat chmury
a dodat tolik potfebny optimismus pro budoucnost. Méla v mno-
hém pravdu, ale...

...Ale nemohla tusit, jaky bude dalsi vyvoj situace PKU pa-
cientd, ani jaké jim budou kladeny nastrahy a klacky pod nohy.

Zatimco pfanim i poslanim pani docentky bylo 1é¢it a poma-
hat, stat ma na celou situaci zcela jiny nahled.

Co vse se vlastné od té doby zménilo a co nas znatelné pozna-
menalo? Vse zacalo v roce 2002, kdy nam vlada zrusila dotace
na zékladni PKU potraviny. Najednou nebyl pytlicek téstovin za
13K¢, ale za 43 K&, mouka uz nestala kolem 30K¢, ale 115K¢.
Penézenka i rodinny rozpocet tu zménu pocitily velice ostfe, ale
dcera byla jesté mald, spotfeba jidla taktézZ minimalni. Ve se
stale jesté dalo zvladnout — stale jsme hyfili optimismem.

Po prvnim roce Zivota jsem zazadala o prispévek pii péci
o osobu blizkou, dcera byla shledana zdravotné postizenou
s omezenim minimalné z 50 %, tudiz POB mi byl bez problémi
ptiznam do dcefinych sedmi let.

Dcerka rostla a s ni i ceny potravin a jidelnicku (o cenach
energii, benzinu, zvySujicim se DPH, poStovného atp. nemluvé).
S tézkym srdcem jsme skousli prvni véty typu ,,ja chci tohle, ja
chci tamto... a pro¢ nemtzu masicko, rohlicek, ¢okoladku, kdyz
braska (sestticka) to taky papa?“

Pak pfisly vladni Skrty a s nimi i uspory na nepravych mis-
tech. Kdosi rozhodoval o nééem, o ¢em nemél nejmensi potu-
chy a nahle se nase tolik potfebné aminokyselinové smési ocitly
v kategorii 1é¢iv s doplatkem — v kategorii potravinovych doplii-
k. Nez doslo k napravé tohoto ,,nedopatieni®, nékteti z nas
museli v 1ékarnach za aminokyselinové smési uhradit doplatek
radove v tisicich korunach. (Bohuzel na ptipravek PKU 2MIX
rodice do 1. 8. doplaceli 1500k¢ / 1 baleni!)

Stale nam vsak ziistal pfispévek pti péci o osobu blizkou, kte-
ry po dlouhych dohadech, tahanicich a zamérném oddalovani
byl pfeci jenom navysen na celych 5400 K¢. Z jeho zvySeni jsme
se vSak neradovali dlouho.

S platnosti od 1.1.2007 vchazi v platnost zdkon o social-
nich sluzbach. Tento zdkon je §ity na miru télesné a mentalné
postizenym, na dietafe se vSak ponékud pozapomnélo. A pro-
toze vétsina z nas se snazi PKU dietu dodrzovat co nejptisnéji,
tudiz nase déti si dovolily ten luxus nebyt mentalné postiZzeny-
mi, zakon o socidlnich sluzbach pro nas znamena konec pobirani
POB a prakticky nulovy narok na jakykoliv finan¢ni pfispévek.

Co ndam tedy zustdavda ?

Mate narok na prispévek pfi dieté az do vyse 2000 K¢ mésic-
né, ale pouze za predpokladu, ze pfijem rodiny nepfesahuje vysi
zivotniho minima. TakZe tento piispévek vét§ina z nas nikdy
neuvidi. Co na tom, ze strava naSich PKU déti stoji mésicné
nékolik tisic korun? A Ze jen pifisnym dodrzovanim PKU die-
ty se naSe zdravé déti nestanou mentalné retardovanymi? Tento
drobny ,,detail“ nikomu z kompetentnich Ciniteld za zamys$leni
ziejme nestoji.

Aby toho nebylo malo, nad nasimi hlavami se vznasi novy
Damokliv meé. Se vstupem do Evropské unie zacala Ceska
republika pfijimat a upravovat rizné normy, mimo jiné i normy
hygienické. Zatimco doposud (méli-li jste Stésti), byly skolky
a Skoly ochotné ditéti ohtat doma pfipravenou stravu, nové nor-
my jiz tento postup nepovoluji. Setrvacnosti jesté tento systém
ve vychovnych zafizenich dojizdi, ale je jen otazka casu, kdy
se nase déti ocitnou bez svych dietnich svacin a teplych obédu.
A $kolni zafizeni si tézko bude moci dovolit ze svého rozpoctu
uhradit dietniho pracovnika, ktery by dohlédl na ptipravu spe-
cidlniho dietniho jidla pro mnohdy jedno jediné dité¢ ve Skole
nebo skolce.

Mdme tedy viibec néjaky duvod k optimismu?

Ministr prace a socialnich v&ci Ing. Z. Skromach projevil
ochotu fesit problematiku PKU pacientt alespori v ramci své-
ho resortu a nechal vypracovat studii o ,,Nakladovosti dietniho
stravovani oproti stravovani b&znému*. Tuto studii zpracovala
spole¢nost Forsapi s.r.o., Praha 6 - Suchdol a z vysledki této
studie se vychazelo pti navySeni ¢astky dietniho ptispévku pti
ruznych typech diet.

Dle této studie je udajny rozdil u PKU diety oproti stravovani
béznému nasledujici:

déti 6 mesict az 1 rok rozdil 0 K¢
déti 1 az 3 roky rozdil 300 K¢
deéti 3 az 6 let rozdil 900 K¢
déti 6 az 10 let rozdil 1200 K¢
prisny rezim déti 10 az 18 let a dospély  rozdil 600 K¢
téhotné zeny rozdil 1200 K¢
volngjsi rezim dospély rozdil 150 K¢

Také se vam ty ¢astky zdaji nizké a neodpovidajici skute¢nos-
ti? V této studii je nesrovnalosti mnohem vic. Dle této studie je
nejnakladn&jsi dietou dieta bezlepkova. Udajng o 1800Kg, ale
protoze se pry ¢asto kloubi s dietou bezlaktézovou a dietou pti
osteoporoze, tato Castka se jest¢ navysuje o zvySené naklady
u téchto dvou diet, takze vysledna suma u bezlepkové diety ¢ini
2 400K¢.
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Pii blizsim zkoumdni jsem vycetla ndsledujici:

» ... dieta bezlepkova: ...Jedna se o organizacné naroc-
nou dietu, pacienti se nemohou bez rizika najist ve vefejném
stravovani, nebo jen v drahych typech restauraci, nemohou
vyuzit dotované zavodni jidelny apod. Moznost vybéru potra-
vin je velmi omezena a vyzaduje specialni vyrobky, které ne-
jsou bézné k dispozici v obchodni siti a jejich cena je vyrazné
vys$$i nez adekvatni bézné potraviny. Z toho vyplyva, ze se
jedna o dietu vyrazné finan¢né narocnéjsi, nez je strava racio-
nalni. Cena se vyznamn¢ lisi podle toho, zda je néktery ¢len
v domacnosti a je schopen pfipravovat stravu individualné ¢i
zda jsou pacienti odkazani na primyslové vyrobené potravi-
ny a polotovary.

Nase kalkulace vychazi z kombinaci obou forem stravovani
a nezahrnuje naklady na ¢lena rodiny, ktery ¢asto musi zdstat
z téchto diivodi v domécnosti.*

Ale totéz preci plati i u PKU diety !

Prestoze intolerance laktdzy ma u bezlepkové diety dle infor-
maci uvedenych na strankach vénovanych problematice celiak-
lie (www.bezlepkovadieta.cz) ¢etnost cca 24 %, pti kalkulaci
jidelni¢ku vychazeli automaticky z bezlepkové diety kombino-
vané s dietou pfi intoleranci laktozy a pfi osteopordze, navic
v jidelnicku byly zahrnuty ceny polotovart a dokonce i slad-
kosti. Zatimco jidelni¢ek u bezlepkové diety nebere v Givahu
veékové kategorie, u jidelnicku fenylketonurikti jsou néklady
rozdéleny dle v€ku ditéte a navic PKU jidelni¢ek nezahrnuje
ceny polotovart ani sladkosti (nase déti zfejmé narok na sladké
nemaji !!!). Jinymi slovy: jidelnic¢ky, ze kterych se vychazelo,
nebyly srovnatelné co se kvantity i kvality tyce.

Pokud bychom méli dostatek finanénich prostfedkd, nase
déti by mély jidelniéek mnohem bohatsi (a tudiz i nakladnéjsi).
VétSina z nds ma vSak vysi prostiedkli znaéné omezenou a tak
sestavujeme jidelnicky chudé a svym détem pftili§ nedoptava-
me. Bohuzel nemame to §tésti, Ze by za nas loboval uznavany
odbornik s tituly pied a za jménem — tak, jak je tomu u celia-
tikd.

Fenylketonurik si z béZnych surovin jidelni¢ek nesestavi,
z vétsi ¢asti musi pouzit prevazné nizkobilkovinné potravi-
ny, které si navic mimoprazsti musi nechavat zasilat obchod-
nim balikem.

Na rozdil od celiatikii mame navic dal§i naklady, na pos-
tovné (zasilani krevnich kapek) a na telefon (volame na vysled-

STALO SE

Letni tabor v Ruzené 2006

ky, které mnohdy jesté konzultujeme taktéz telefonicky s dietni
sestfi¢kou). Ani tyto ,,drobnosti* nikdo jiz v potaz nebere.

Nejasnosti v dané studii je vic, proto jsem se pocatkem cer-
vence jménem Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP obratila
pfimo na tvirce studie a zadala je o vysvétleni. Poté, co Minis-
terstvo prace a socialnich véci coby zadavatel studie dalo sou-
hlas firm¢ Forsapi vstoupit s nami do jednani ve véci oponentury
studie v rezii MPSV, nasledovala zadost o koordina¢ni schiz-
ku, na kterou vsak do dnesniho dne (16.8.2006) nepftisla zadna
odpoveéd’! Pomalu se vSe vytraci do ztracena, ticho po pé&sing,
nikoho nic nepali. Nikoho, kromé nas — rodi¢ti PKU déti. Opét
vakuum ze strany kompetentnich organti, opét ignorace nasich
problému, ackoliv naSe situace je uz doslova kriticka.

Jak dlouho nam jesté budou hazet klacky pod nohy? Je tak
tézké pochopit, Ze jen prisnym dodrZovanim PKU diety
vyrostou z naSich PKU déti naprosto zdravi a plnohod-
notni jedinci, pouze s odliSnou stravou? A Ze naopak jiz
dvoumeésic¢ni vysoké hladiny PHE v krvi vedou k vaZnému
poskozeni mozku a mentalni retardaci? Je skute¢né tak
téZké pochopit, Ze my, rodi¢e PKU déti, opravdu délame
v$e, co je v nasich silach, aby naSe déti byly zdravé, ale Ze
naSe moznosti a prostiedky jsou omezené a Ze pomoc statu
skute¢né potiebujeme?

Pro kompetentni organy nase problémy zni zfejme jako Spat-
na pohadka, kterou jsme si z dlouhé chvile vymysleli. Kdo
nezazil na vlastni kiizi, co obnasi PKU dieta, jak obrovsky je to
zasah do rodinného rozpoctu, do kvality zivota rodiny i Zivotni
urovng, jak velké je to omezeni, ten nepochopi.

Kdyz budeme mlcet, nic se nezméni. Oslovujte své poslance
i sendtory, piste, mailujte, telefonujte. Bud'te dtisledni a nenech-
te se odbyt. Cim vé&tsi bude informovanost o nagich problémech,
tim vic lidi bude pozadovat feSeni nasi neutéSené situace.

Nebojte se také oslovit svého ombudsmana, ochrance veiej-
nych prav (Udolni 39, 602 00 Brno, e-mail: podatelna@ochran-
ce.cz, internetové stranky: http://www.ochrance.cz). Ja to jiz
udélala, dne 9. 8. 2006 jsem vefejnému ochranci prav zasla-
la oficialni stiznost na stat ve véci neustalého podcenovani
a ignorace problematiky PKU pacientli a jejich diskriminace,
nesouhlas s vysledky studie Nakladovost dietniho stravovani
oproti stravovani béznému a nasledné s vyhlaskou stanovujici
vysi dietniho ptispévku pii riznych typech diet, neodpovidaji-
ci skute¢nym nakladtm.

Snad se konecné ledy pohnou ...

Hana Konaiikovd, Tabor

Letos jsme opét navazali na tradici pofadani letniho tabora pro
déti s PKU a HPA. Jelikoz z mé strany panovaly urcité pochyb-
nosti a nejasnosti kolem organizace a vateni diety (a také z Ciré
zvédavosti), rozhodla jsem se zucastnit letosniho bé&hu, ktery
se konal na prelomu cervence a srpna. Na tabor jsem jela spi§
jako pozorovatel, protoze odborna zdravotni péce je zde po 1éta
garantovana osobou pana doktora D. Marxe z nasi kliniky. Ten
mél s sebou na vypomoc studentku mediciny, kterd se ochotné
ujala michani aminokyselinovych pripravki. Déti je dostavaly

namichané v shakerech 3x denné. Vyhovéli jsme i détem, které si
michaji doma aminokyseliny jinak nez do vody a pfipravovali je
podle jejich potieb.

Déti mély stravu 6x denné. Na vafeni a pfipravu dohlizela sle¢-
na Michaela Vackova, ktera ma jiz dlouholeté zkuSenosti s pii-
pravou této diety a byla u nds prfedem proskolena spolu s dalsi-
mi dvéma kuchatkami. Samoziejmé nelze v té€chto podminkach
nastavit dietu pfesné podle tolerance Phe kazdého ditéte, a tak
jsme pocitali toleranci primérnou. Déti s PKU a HPA jsou vsak
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od malicka vedeny tak, zZe by mély védét, co si mohou ¢i nemohou
doptat navic. Obcas jsem poocku sledovala, co dobrého si naku-
puji v mistnim stanku za dobroty. Vétsinou to byly ovocné zmrzli-
ny. Pokud by si déti nakupovaly nevhodné potraviny, vypovida to
dost o tom, jak jsou vedené doma ¢i co délaji i mimo tabor. Nék-
teré obdobi ve vychové je prosté obtizné a kazdé dit€ ma jinou
povahu. Ja jsem takovéto prohfesky nezaznamenala, ale rozhodné
jsem se nestavéla do pozice policajta, ktery je kontroluje u okén-
ka. Na naseho nejmladsiho klientika dohliZela obétave jeho starsi
sestra, takze 1 zde jsem byla bez prace.

Pokud jde o kvalitu stravovani, byla jsem velmi spokojena s kva-
litou nedietni stravy a ¢asto jsem se ptala déti s dietou, jak jim chut-
nalo. Nezaznamenala jsem v tomto ohledu zadné namitky.

Jako dité jsem travila kazdé 1éto na détském letnim tabote a témer
pokazdé nékde jinde. Tim chci fict, Ze mam bohaté zkusSenosti.
Byla jsme velmi mile pfekvapena vedenim a organizaci progra-
mu pro déti v Rizené. Nasazeni vedoucich pro déti bylo ohromné
amyslim, ze déti ani nemély moc ¢asu na styskani po mamince, coz
doklada i to, Ze jsme v ordinaci nezaznamenali zadné boleni biiska,
které se bézné objevuje — zv1asté na pocatku pobytu.

Dvakrat déti navstivily firmy, které distribuuji aminokyselinové
smési. Béhem jednodenniho vyletu mohly vyzkouset novy tekuty
aminokyselinovy ptipravek Easiphen firmy SHS s prichuti les-
nich plodi. Firma Milupa zase détem piedstavila novou slanou
variantu aminokyselinového doplitku stravy — rajskou polévku.
Ta, myslim, déti dost pfekvapila a nékteré, zv1asté ty starsi, by ji
rady obcas vyzkousely. Od obou firem dostaly déti darkové balic-
ky. Firma MetaX uspotadala misto vecete pro déti barbecue party
z nizkobilkovinnych potravin. Setkalo se to s velkym ohlasem
a co naSe déti nesnédly, rozdalo se ostatnim ptihlizejicim détem,
které tak mohly ochutnat dietni jidlo.

Dovolte mi se s vami podé€lit o nekteré postiehy, které mne
behem pobytu oslovily. Pfi jednom ob&dé jsem zaslechla vyrok
prepubertalniho chlapce: ,,Co to mas§ za nemoc, Zze musi$ jist
takovej blaf?“ K mému piekvapeni se ozval na odpovéd’ kama-
rad chlapce s PKU: ,,To neni nemoc, jenom dieta a neni to tak

hrozny, jsem to sim ochutnal.“ Byly téstoviny s omackou. Hol-
¢icka s PKU tu byla se svymi ,,zdravymi* kamaradkami a nosily
stejné zapletené culiky. Chlapec z détského domova mohl prozit
kus prazdnin mezi svymi vrstevniky, chlapec se sluchovym a mir-
nym mentalnim handicapem byl pfijat mezi zdravé déti, dva kluci
s PKU se stali kamarady mého syna, byli spolu v oddile. Benja-
minek z mé ambulance s velkou odvahou hral divadlo pfed celym
taborem a byl tak roztomily.

Co tedy zavérem: Pokud odmyslime nepfizeil pocasi v dru-
hém tydnu, niz8i uroven socidlniho zafizeni (je snad pfislib na
rekonstrukei), myslim, Ze tabor ptinesl 150 détem mnoho wZzas-
nych zazitkl,, moznost stravit volny ¢as se svymi kamarady nebo
si najit nové pratele ¢i mnohé se naucit a pochopit. Jen je mi lito,
ze déti s dietou zde bylo pouze 11 a doufam, ze v pfistim roce na
tuto tradici opét navazeme a ucast bude hojnéjsi. Mozna, Ze se
podati ziskat pro tuto akci i sponzory, kteti by mohli pomoci méné
majetnym rodindm s Gthradou poplatku. Tésime se tedy pfisti rok
v 1ét¢ na shledanou.

Za PKU centrum KDD FNKV MUDr. R. Pazdirkovd

KOUTEK CESTOVATELU

Zajimavd mista Ceské republiky

Mili ¢tenafi,

jak jste se jiz z uvodniku dovédéli, pfipravujeme pro vas
v nasem Casopise nékolik novinek. Prvni z nich je pravé tato nova
rubrika, kterd je tak trochu oddychova. Véfime, Ze se radi dovite
néco i mimo oblast PKU...

Ceské republika nema mnoho tajemnych staveb a mist, jakymi
jsou naptiklad povéstné sochy na Velikonoénich ostrovech. Piesto
Ize v Cechach a na Moravé najit fadu mist, ktera maji své kouzlo
a sva tajemstvi a kterd ndm pfipominaji ddvnou minulost daného
kraje ¢i mista.

Stred Evropy, kde nase mala republika lezi, byl na historické
udalosti velmi bohaty. Pravé na naSem uzemi se nasly pozustatky
velmi starych osidleni, jejichz tajemstvi jsou jesté v dnesni dobé
stale poodhalovana. Kromé prastarych keltskych ¢i slovanskych
nalezi$t' lakaji k navstévé mista neméné tajemnd, ale mnohem
mladsiho pivodu. Mlizeme navstivit mnoho poutnich mist, ktera

jsou spojena uz s dobou, kdy nase uzemi pln€ opanovalo kiest'an-
stvi a k nimz se vazou nejriznéjsi povesti a myty.

V Chrudimi tak tfeba opatruji obraz Spasitele, ktery po zne-
svéceni dykou §védského vojaka zacal krvacet. Znovunalezena
rotunda v Praze byla zase postavena na misté, kde se povoz se
zavrazdénym svatym Vaclavem zastavil u domu, v jehoz sklepe-
nich véznili nevinné lidi. Kong totiz odmitali jet dal. Povést o sva-
tovaclavském vojsku, které spi v nitru hory Blanik, je dostate¢né
znama. Blanicka mytologie vSak ma i dalsi kapitoly. Pied vice
nez sto lety pohf'eSovali celych osmnact let mladého kamenického
déInika Véaclava Podbrdského. Udajné spadl ze skaly, ale jeho t&lo
se nenaslo. Po svém navratu Vaclav vypravél, ze se v podzemnim
sale hory Blanik setkal se zastupem nékdejsich ¢eskych panovni-
k. Toto jeho zmizeni n€ktefi ale ptisuzovali tomu, Ze se d€lnik
celou dobu skryval pted vojenskou sluzbou v rozvalinach hradu
Selmberk u Mladé Vozice. Jaka je viak pravda? Jak to doopravdy
bylo? Kdo vi...
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Putovani v Jiznich Cechdch

Klaster Zlata Koruna

Tento pivodné goticky klaster najdete v jiznich Cechach
asi 8km od Ceského Krumlova. V roce 1263 ho zalozil Pre-
mysl Otakar II. a povolal sem cisterciany z nejvyznamnéjsiho
rakouského opatstvi Heiligenkreuz — v podstaté jako oporu své
moci proti Vitkovcim. Pfemysl Otakar II. daroval klasteru,
ktery zalozil, idajny trn z Kristovy koruny, jenz predtim ziskal
od francouzského krale Ludvika IX. Svatého. Na Pfemyslo-
vo prani byl klaster podle této relikvie nazvan Svata Trnova
Koruna (Sancta Corona Spinea). Je dolozeno, Ze na pocatku
14. stoleti doslo ke zméné nazvu na Zlata Koruna, pravdépo-
dobné v souvislosti s velkym bohatstvim klastera. Tento lidovy
nazev se prenesl i na obec vzniklou v blizkosti klastera, ktery
sam vSak stale uzival svého pivodniho jména. I tento klaster
v roce 1420 vypalili husité a mnisi tak byli nuceni své sidlo
na Cas opustit. Roku 1785 byl vSak klaster zruSen vynosem
cisafe Josefa II. Objekt klastera koupili Schwarzenberkové,
kteti ho az do roku 1909 pronajimali riznym podnikatelim.
Postupné se zde vystiidala vyroba hedvabi, kartounka, vyroba
sukna a nakonec strojirna se slévarnou. Ve zruSeném kostele
sv. Markéty byla vyroba tuzek a sirkarna. Roku 1940 zabavi-
lo Schwarzenberkidm klaster gestapo a po valce ho zkonfisko-

ZIVOTNI PRIBEH

Bylo to jako na houpacce

val stat. Od roku 1979 je ve spravé Statni védecké knihovny
v Ceskych Bud&jovicich.

Klokoty

Poutni misto Klokoty se nachazi na okraji mésta Tabor, smé-
rem na Pisek. Tento malebny architektonicky celek vystavéli
benediktini v letech 1701-1730. Jeho centru dominuje jedno-
lodni kostel Panny Marie, dokonéeny roku 1708. Pozdé&ji byla
pod kostelem zfizena krypta a jesté pribyly kaple sv. Vaclava
a sv. Josefa. Lichob&znikovy prostor, v némz se kostel nachazi,
je obklopen klenutymi ochozy s arkadami. V rozich jsou osmi-
boké kaple, jejichz véze kryji bohaté barokni ban€. Soucasti
komplexu je rovnéz jednopatrovd budova rezidence (1746).
Opodal stoji barokni kaple, k niz vede kiizova cesta s kamen-
nymi zastavenimi.

Navstivili jste i vy néktera zajimava mista naSi repub-
liky? Podélte se o své zazitky s ostatnimi. Napiste, kde se
vam libilo, co zajimavého je kde k vidéni a nezapomeiite
pridat par fotografii.

Zdroj: Internet

Syn se narodil 13. bfezna 1993. Ttinactka nikdy nebyla moje
Stastné Cislo a podvédome jsem se vzdycky tohoto data oba-
vala. Ja nevim, jestli je to mozné, ale na naSem Jardovi se ta
tfinactka opravdu vyfadila.

Asi 10 hodin po porodu u né&j byla zjisténa zadvazna srdec-
ni choroba, pro kterou musel byt operovan a bylo nam fece-
no, ze kdyz vsechno ptijde dobfe, tak asi v jednom roce bude
muset absolvovat dalsi operaci. Po 14-ti dnech nas i s malym
znemocnice propustili, ale to jesté nebyl nasemu trapeni konec.
Doma jsme pobyli asi tyden a uz nas znovu volali do nemocni-

ce, tentokrat na VUZD v Brné, kde byla potvrzena jeho PKU.
Nejdiiv jsem si myslela, Ze je to jenom Spatny sen, ale byla
to bohuzel pravda. Tak jsme zacali, stejné jako vSichni nam
podobni, s dietou. Bylo to jako na houpacce. Nékdy byla hla-
dina lepsi, jindy horsi. Maly v t¢ dobé Lofenalac moc nesnasel,
casto zvracel, pfitom plakal a to zase zhorSovalo jeho srde¢ni
potize. Tak to §lo kolem dokola do 3. mésice jeho Zivota.
Kdyz jsme jeli koncem ¢ervnal994 na kontrolu do Brna, bylo
nam feceno, Ze operace je uz v jeho pfipadé nezbytna. Dal uz
nasledovala nemocnice v Motole. Tam byla provedena druha
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srde¢ni operace. Po operaci se uz jeho stav zlepsil, i Lofenalac
pfijimal docela dobfe, ale zase nebylo néco v poradku. Zacali
jsme si vS§imat, ze jeho prava ruka néjak zaostava. Vsechny
véci, jako napt. dudlik nebo hracky, bral jenom do levé. To se
nam moc nepozdavalo a tak nasledovalo podezieni na né&jaky
neurologicky problém. Pozdgji vyslo najevo, ze pravdépodob-
né po porodu, nez byla srde¢ni vada odhalena, doslo k ¢astec-
nému nedokysliceni mozku a vytvofila se tam pravdépodobné
néjaka srazenina, ktera bohuzel utlacovala pohybové centrum
pravé ruky a ¢astecn€ i pravé nohy. A tak pfibyla dalsi diagno-
za a to pravostrannd hemiparéza. Myslim, Ze na jednoho ani ne
ro¢niho ¢lovicka je toho az dost.

Kdyz jsme se ze vSech téchto zjisténi vypotaceli, nezbylo
nam nic jiného, nez udélat maximum, aby nd$ syn mohl pro-
zit zivot stejny jako jeho kamaradi. Ja jsem s nim byla prvni
tfi roky doma, pozdéji mne vystfidal manzel. Ne ze bychom
neméli problémy, bylo a je jich az nad hlavu, ale v§echny se
nam podafilo né&jak i za pomoci babic¢ek a dédeckl zvladat.

Ted uz syn chodi do 7. tfidy zakladni §koly. PiSe levou rukou,
nenavstévuje télesnou vychovu, ale jinak Skolu zvlada bez
potizi. Do paté tfidy mél na vysvédceni samé jednicky a v Ses-
té mél v pololeti dvé dvojky. To si myslim, Ze je krasné.

Nevime, co nas v budoucnu jesté potka. Ted’ snad mame
nejvetsi starost o to, aby déti s PKU dostavaly dotaci alespon
na mléko (resp. dietni preparaty), kdyz ty ostatni ptispevky
na potraviny jim byly odebrany. Ja vim, Ze je to téméf zby-
te¢na stiznost. Ale je to pravda. Néklady na dodrzovani diety
pfi PKU jsou skute¢né velmi vysoké, ale myslim si, Ze zdravi
na$ich déti za to stoji. Rada si pfec¢tu nové informace v Meta-
boliku a vzdycky jsem potéSena, ze dotace na mléko (resp.

dietni preparaty) se zatim u zdravotnich pojiStoven né&jak
podaftily obhdjit.
Chtéla bych vam vsem, ktefi ndm pomahate, alespori touto

cestou podékovat. Nad’a HladiSovd

Z hloubi matcina srdce

Od Emily Meyersové, matky 28-leté dcery s fenylketonurii

Sblizuje nas spole¢ny problém — mame déti s fenylketon-
urii. VSichni si zivé vybavujeme tu chvili, kdy ndm oznamili,
ze nase dité ma fenylketonurii. Rada bych oteviela své srdce
a svéfila se s pocity, jaké je byt matkou ditéte, které trpi timto
onemocnénim.

Pamatuji si ten telefonat, jako by to bylo véera. Uplynulo
ale jiz 28 let od toho okamziku, kdy mi lIékaf oznamil, ze mé
treti dité, ma jedina dcera, prvni dcera narozena v rodin€¢ mého
byvalého muze po tfech generacich, ma pozitivni test na fenyl-
ketonurii. Byla jsem naprosto zdrcena. Moje krasna mala hol-
¢i¢ka byla vazné nemocna. Slova ,,fenylketonurie mize vést
k mentalni retardaci, nelé¢i-1i se” mi dodnes zni v usich. Koji-
la jsem ji a musela jsem s tim OKAMZITE piestat. Tehdy se
zakazovalo déti s fenylketonurii kojit. Dal§i den jsme odjeli
na specializovanou kliniku do Filadelfie. Tu noc jsem vibec
nespala. A nasledovala tfada dalSich bezesnych noci. Mnoho
proplakanych noci. Stale jsem se ptala sama sebe: ,,Pro¢ zrov-
na ja?“

Zahijily jsme dietu: pfipravovala jsem piiSerné pachnouci
napoj, ktery se jmenoval Lofenalac, stale pocitala a odmétova-
la (tehdy nebyly vhodné vahy). Dietni jidelni listek se skladal
asi z 10 stranek povolenych potravin. Znaceni potravin tehdy
nebylo povinné a tudiz prakticky neexistovalo. Pocitala jsem
i zrnka kukuftice apod. Vazeni potravin neptichazelo v tivahu.
Pro¢ zrovna ja?

Ve svém muzi jsem nenachézela zadnou oporu (ale to je upl-

né jiny ptibeh). Citila jsem, Ze inteligence mé dcery spociva
v mych rukou a tento pocit odpovédnosti mne zcela svazoval.
Vse bylo na mych bedrech. Pro¢ zrovna ja?

M4 dcera ma dva star$i bratry, ktefi nikdy zadnou dietu
nemuseli dodrzovat. Pro malou hol¢icku bylo velmi tézké
pochopit, proc€ si jeji bratti mohou koupit zmrzlinu a ona ji ne-
smi, ale mozna t&€z8i to bylo pro jeji mamu. Pamatuji si vSech-
ny ty slzy a smutné pohledy. Méla toho tolik zakazaného, tolik
toho nesméla a byla ptiliS§ mala na to, aby to chapala. Pro¢
zrovna ja?

Jak frustrujici bylo vzit ji s sebou na oslavy nebo svatec-
ni obédy a kazdému vysvétlovat, Ze ji nesmi nic davat, nebot’
je prilis mala na to, aby se tomu sama ubranila! A pak stale
vysvétlovat celou situaci ohledné fenylketonurie: co to je, pro¢
ji mé a co se s tim da délat. Pro¢ zrovna ja?

Mnohokrat jsem litovala sama sebe. Utapéla jsem se v bezmoc-
nosti a litosti, suzovand bfemenem odpovédnosti, které musim
nést ja sama. Nenavidéla jsem slovo ,.fenylketonurie* a vse, co
s ni bylo spojené. Nenavidéla jsem lidi, ktefi tomu nerozumé-
li. Byla jsem zoufald, Ze jsem dceru nemohla pustit do skolky,
nebot’ hned druhy den jeji dietu nedodrzeli. Byla jsem zoufala
z toho, Ze jsem ji musela vysvétlit, ze nebude moci mit nikdy
déti (to me tehdy fekli, abych ji to vysvétlila). Byla jsem zoufala
z ptedstavy, Zze bude muset svému pfiteli fici, ze nemize mit déti
(pochopi to nebo ji zlomi srdce a rozejde se s ni?). Byla jsem
zoufala z toho, Ze ja a mlij manzel jsme nositeli toho odporného
genu, ktery zptisobil, Ze moje drahd hol¢icka ma fenylketonurii.
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Byla jsem zoufala z toho, Ze ji nikdo nemuze hlidat, nebot’ jsem
nikomu nemohla véfit. Pro¢ zrovna ja?

Jennifer drzela dietu do svych 5 let. Tehdy se to tak déla-
valo. Lékafi fekli, ze ve véku 4 rokl ukon¢il jeji mozek vyvoj
a ze fenylketonurie mize poskodit pouze vyvijejici se mozek
(pak se zjistilo, ze to neni pravda...). Takze v 5 letech ji dietu
ukoncili. Pamatuji si ten den naprosto piesné. Cestou domu
jsme se zastavily u McDonalda, Ze si ted’ mize dat hamburger
stejné jako jeji bratti. Citila jsem, jak mi spadl ze srdce tézky
kamen. Byl to §tastny den. Netusila jsem, Ze je to pro mou
dceru to nejhorsi, co se mohlo stat.

Po mnoha obtizich (to je ale opét jiny pfib&h a o tom nékdy
jindy) se dcera vratila k dieté, kdyz ji bylo 20 let. K tomu se da
fici pouze to, ze VSECHNY jeji obtize zmizely po par tydnech,
kdy opét dodrzovala dietu. Ty roky, kdy dietu nedrzela, byly
hrozné. M¢la spoustu obtizi, ale ja si je nikdy nespojila s tim,
ze neni na diet€. Myslela jsem si, Ze prosté vychovavam pro-
blémové dité. Se specializovanou klinikou jsme ztratili kon-
takt, nebot’ jsem se rozvedla a parkrat jsme se stéhovali, takze
jsem netusila, ze by se méla k diet€ znovu vratit.

Jennifer se vratila k dieté a jeji hladiny v krvi jsou vyborné.
Kdyz opét zacala drzet dietu, fikala jsem si, Ze uz to prosté
nezvladnu, Ze na to uz prosté¢ nemam silu. Tehdy jsem ji fekla:
,»Jsi uz dospéla. Kdyz jsi byla poprvé na dieté, byl osud tvého
mozku v mych rukach. Tentokrat je to vSe na tobé.”“ Mohla si

LISTARNA

délat, co chtéla, ale rozhodla se brat svou odpovédnost vaz-
né. A udélala to. Jsem na ni py$na, protoze je v tom dobra,
ma odhodléani a je schopna se na svij problém sousttedit. Moc
jsem ji vétila. Dodrzovani diety je neuvétitelng tézké! Zapolila
jsem s nadvahou a neméla jsem takovou vili jako ma ona.

Takze pro¢ pravé ja? Protoze si Buh ptal, abych méla Jen-
nifer a citil, Ze jsem to schopné zvladnout. A véfim tomu, Ze
se mi to povedlo, nebot’ z ni vyrostla krasna zena s vysokymi
idealy. Jsem na ni moc pys$na, na to, kym je, co dokazala, Ze je
motivovana, odvaznd, odhodland, talentovana, chytra a laska-
va. Kdybych se méla znovu rozhodovat, nic bych neménila!

Trvalo to dlouho, nez ve mné fenylketonurie pfestala vyvola-
vat Spatné pocity. Vzdy jsem ji vnimala jako néco velmi nega-
tivniho. Kdyz v8ak byly Jennifer asi 3 roky, pfestéhovali jsme
se do jiné Ctvrti a nasi novi sousedi méli 2 déti s muskularni
dystrofii. S jejich rodinou jsem se velmi sblizila. Bylo to velmi
smutné, nebot’ védeli, Ze jejich déti se nedoziji déle nez 18 let.
Jejich matka vidé€la své déti, jak je nemoc postupné ochromuje.
Vid¢la, jak ptestavaji byt schopné dychat. Vidéla je, jak se jiz
samy nemohou oto¢it na posteli. A vidéla je umirat. Rikala mi
stale: ,, Ty jsi tak Stastnd. Prala bych si, aby existovala dieta,
ktera by mé chlapce zachranila.” A tehdy jsem si uvédomila, Ze
jsem mé&la VELKE §tésti! I pfestala jsem si fikat: ,,Pro¢ zrovna
ja?* A nyni dékuji Bohu za to, ¢im mne obdafil.

Zdroj: National PKU News

Dobry den,

dovolte mi, abych se zpozdénim reagovala na ¢lanek v Casopise
Metabolik 2006, roénik 6, ¢islo 2: Posouzeni compliance u pa-
cienti s metabolickym onemocnénim.

Chtéla bych uvést, ze v soucasné dob¢ je v ¢eské populaci asi
9% lidi s ukoncenym vysokoskolskym vzdélanim a asi 1% ma
vzdélani vyssi odborné; 2/3 maji vzdélani stfedni. Z tohoto uhlu

pohledu je dosazené vzdélani respondentd (22% s vysokoskol-
skym vzdélanim) pomérné prekvapivé, a to zvlasté u nemoci
PKU, kdy jednim z hlavnich ptiznakii poruSovani nizkobilkovin-
né diety je pravé snizeni intelektu.
Preji hezky den.
MUDr. Dagmar Prochdzkovda PhD.,
ambulance DPM a pediatrie FN Brno

Byl jsem na tabore (RiiZend 2006)

Na tabote jsme neméli ani chvilinku volného casu, byly porad
né¢jaké hry. Byla vyjimka poledni klid a hra zlata jehla. Ta hra
znamena, ze se zaSijeme do chaticky, aby o nas vedouci nevéde-
li, jinak budem klikovat. Ale i o polednim klidu byly dobrovol-
né hry a na konci celého tabora vitéz dostal odménu: sladkosti,
zmrzlinu atd. Taky bylo dobry, kdyZz se na nas fenylacky pfijela
podivat MILUPA a SHS a potom taky lidi, ktefi ptivezli nase jidlo
z Némecka, nic lep$iho nez tu ,,masovou” konzervu jsem ja asi
nejedl. Jenom koda, Ze se to neprodava u nas v Cesku. Jidlo,
které vatila nase pani kucharka, bylo moc dobré, hlavné druhé
vecefe. Méli jsme skvélého vedouciho, jmenoval se Honza. Vedl
nas oddil 8 a jeho kamoska Eva vedla vitézny oddil 7, ktery nako-
nec vyhral celotdborovku nad nami.

Pristi rok se tam t&§im, vZdycky s nima byla sranda a ne jenom
s nima, dokdzali vzdycky vymyslet néjakou prima hru. Nejlepsi
byly bojovky a diskotéky.

Hodné jsme hrali hry s oddily 5 a 6 a ¢asto jsme si chodili
na louku hrat na lupice a policisty atd. Hrozny ale byl celo-
denni vylet, vSichni byli utahani, vedouci Eva a druha Evca
mély problémy s tlakem, o jednu se postaral Indy — nas sportak
a o druhou vedouci se postaral na§ vedouci Honza. Nakonec
jsem byl od Honzy povéten ja, abych dovedl oddily 8, 7,6 a 5
do naSeho tabora nejrychlejsi cestou. Honza mi véfil, protoze
védel, Ze uz tu jsem po Sesté. To je asi vSechno, co jsem chtél
fict o tabofe.

Ondra Havazik, 13 let

hana.sladkova@quick.cz

Toto &islo vychazi v zafi r. 2006. Casopis je registrovan pod & MK CR E 13356. ISSN:1214-3057 Vychézi 4x ro¢ng. Vydava: NS PKU
a jinych DPM. Graficka uprava: Karel Cejka - Kolaci. Vedouci redaktor: Mirka Plecitd. Clenové redakéni rady: A. Plecita, H. Sladkova,
M. Strouhalova, H. Vostrejzova Kontaktni adresy: Posilani prispévki a komentaia: metabolik@centrum.cz Nové piedplatné a urgence
nedodanych ¢isel ¢asopisu: Hana Sladkova, Bukurest'ska 2792, 390 01 Tabor, tel.: +420 381 262 295 nebo +420 606 637 177, e-mail:
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RECEPTAR

AMERICKE KOBLIHY

Suroviny: 300 g nizkobilkovinné mouky; 80 g cukru, 1 vanilkovy
cukr; % prdsku do peciva; ochucend limondda (nejlépe pomeran¢
nebo citron); 5 IZic oleje; tmavd tukovd poleva (k dostani v super-
marketech v baliccich)

Postup: Vsechny pfisady rychle smichame, vypracujeme hlad-
ké 1ité tésto a nalijeme do vymazanych formi¢ek na americké
koblihy (kulaté formicky s vystouplou dirou uprostied). Pece-
me ve stfedné vyhtaté troub€. Po vychladnuti ozdobime tuko-
vou polevou.

HOUBOVE RIZKY

Suroviny: 100 g hlavicek z hribovitych hub; 30 - 40 g nizkobilko-
vinné strouhanky
na tésticko: 5 g vajecné ndahrazky; 20 g nizkobilkovinné mouky;
100 ml vody; sul

Postup: Vaje¢nou nahrazku spoleéné s vodou vymixujeme do
pény a ptiddime NB mouku a stl. Hlavicky z hub nakrajime na
tendi platky, namoc¢ime do pfipraveného tésticka a obalime v NB
strouhance. Smazime na sadle nebo oleji do zlatova.

Recept pripravila: Marcela Strouhalova

KYSELICA

Suroviny: 500 ml vody, 200 g kysaného zeli; 100 g brambor; 20 g
Speku; 30 g cibule; 10 g susenych hub, 20 g Lp drinku nebo Zajice;
10 g nizkobilkovinné mouky, sil; kmin; pepr; na ozdobu slehacka
ve spreji

Postup: Spek nakrajime na kosticky a osmahneme. Po zriizovéni
ptidame nakrajenou cibuli, osmahneme, zalijeme vodou, osolime,
pridime namocené pokrajené houby a kotfeni. Kysané zeli pte-
krajime a rychle proplachneme (kdo ma rad kyselejsi polévku,
tak neproplachuje). Po uvedeni do varu vlozime do polévky na
kosticky nakrajené brambory a vafime do me¢kka. Kdyz brambory
zméknou, nasypeme do polévky Lp drink a v trosce vody rozmi-
chanou NB mouku. Kratce povafime.

Pred podavanim mizeme ozdobit Slehackou.

Recept pripravila: Marcela Strouhalovd
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PRVNI SLANY PKU PRIPRAVEK
S PRICHUTI RAJCETE

PKU 2-activa rajcatova a PKU 3-activa rajcatova

Lahodna prichut’ rajcete ve formeé polévky

v’ Praktické baleni e ——

1 sacek (45 g) = 10 g bilkovin

v’ Jednoducha priprava
1sacek + 125 ml teplé vody (50°C)
Staci zamichat a jist!

Phku3z

v’ Pouziti kdekoliv a kdykoliv
ve Skole, v zaméstnani,
na cestach apod.

Blizsi informace zadejte ve vasi PKU ambulanci.

Jsme s vami cely vas zivot

Kontakt pro CR: Nutricia a.s., Milupa, Na Pankraci 30, 140 21 Praha 4, tel: 296 33 27 28
Kontakt pro SR: Nutricia s.r.o., Milupa, Dunajska 4, 811 08 Bratislava, tel.: 2 571 071 11
INFOLINKA ZDARMA PRO CR A SR: 800 110 000, e-mail: milupaklub@prague.nutricia.com



