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Stésti se podoba zdravi. Dokud je mate, ani si ho nevéimnete.

B Mili ctendari,

koneéné& nastévd pro mnohé z nés (a predevsim pro déti) to
nejkrésnéjsi obdobi v roce a vy opét driite v rukou dalsi &islo Me-
taboliku.

Spolu s nim u% zajisté premitate nad tim, kam vyrazit na leto$ni
dovolenou; jestli léto strdvit aktivné nebo se nechat undset ro-
mantickym nicnedélénim. Tak ¢&i tak, je 1éto dobrou pfilezitosti, jak
pozndvat nové lidi a nové kraje.

Prévé o pozndvéni novych lidi jsem opravdu nikdy neméla nou-
zi. Poslednich $est let chodim kazdé léto na brigddu na mistni
tébor. Na vylety do zahrani¢i za pozndnim novych kultur, novych
lidi o za zdokonalenim jazykovych dovednosti nebylo v rodinné
kasi¢ce Casto dostatek penéz. A tak se tyto vylety nekonaly ni-
kterak ¢asto a j& se moc do zahranié&i nepodivala. Ale jak se Fika:
,Clovéce, kam bys chodil, cely svét pfijde za tebou.” A tak tomu
bylo i v mém pfipad&. Nejen, Ze jsem na mistnim venkovském
a docela malém tabote poznala spoustu lidi z Ceské republiky,
ale i ze zbytku Evropy, dokonce i USA. A uZ se t&3im na letodni
prézdniny a na to, co nového na mé &eka.

Vy se pro zménu |iz ist& t&Site na to, co zajimavého a pouéné-
ho najdete na strankdch letniho &isla. A my doufdme, e &ldnky,

Ivan Sergejevic Turgenév

které jsme pro vés pfipravili, budou opravdu tim pravym letnim
ctenim.

Za celou redakci védm tedy preji krdsné sluneéné léto a spoustu
pohody.

Petra Koudelkova

Mili étendri,

S pranim hezkého éteni

v nésledujicich éislech ¢éasopisu Metabolik naleznete seridl vénovany kromé fenlyketonurie dalsim metabolickym
poruchdm, které se vyskytuji u ¢lend naseho NS PKU a jinych DMP. Dnes se sezndmime s galaktosémii.

Vsichni jsme na jedné lodi, vSechny nds pali stejné problémy a abychom si mohli vzajemné G¢inné pomdhat, méli by-
chom o sobé vice védét. Vérime, Ze tento novy seridl vém prinese nové poznatky a obohati vase obzory. Koneckoncd,
ne nadarmo se fikd, Ze poznani jde ruku v ruce s moudrosti a Uspéchem.

redakce

B Galakiosémie

Klasickd forma galaktosémie je zpdsobena poruchou aktivity
galaktéza-1-P-uridyltransferdzy (GALT). Vyskyt galaktosémie v po-
pulaci se odhaduje na 1:40 000-60 000 Zivé narozenych déti
a d&di¢nost onemocnéni je autosomdlné recesivni. Pfi souéasné
porodnosti v Ceské republice > 110 000 déti to znamend cca 2
nové piipady za rok. V organismu nemocnych déti se hromadi ga-
laktéza-1-P, kitery se ddle metabolizuje alternativni cestou na go-
laktitol, ktery je detekovatelny v mo¢i. Galaktitol a galaktéza-1-P
pUsobi toxicky zejména na dtra, mozek, ledviny a oéni Eocky.

Klinické pFiznaky: u donoSenych novorozencd obvykle za-
¢inaji mezi 4.-9. dnem Zivota zvracenim, odmitdnim piti, zvéte-

nim jater, Zloutenkou, letargii nebo kife¢emi pripominajici akutni
septicky stav s jaternim a ledvinnym selhdnim. U nemocnych déti
se moze rozvinout edém mozku. Casty je oboustranny dedy z4-
kal. U pfedeasné narozenych novorozencl, kiefi jsou na totdlni
parenterdlni vyZivé se onemocnéni projevuje az po pfevedeni na
mléénou vyzivu. Dal$i prabéh onemocnéni je dietni lé¢bou dobie
ovlivnitelny, ale dlouhodobd prognéza postizenych déti nemusi
byt vzdy pfizniva a to i s ohledem na postizeni ditéte |iz pfi pfeno-
su galaktézy pres placentu v prib&hu t&hotenstvi a pro moznost
pfemény glukézy na galaktézu v organismu samotném. A tak
i u déti s dobrou dietni kompenzaci &asto pozorujeme poruchu



vyvoje fedi, mirnou az stfedné t&zkou poruchu mentdlniho vyvoje,
zhorenou orientaci v prostoru a u postizenych divek v dospivani
rovnéz periferni ovaridlni selhéni.

Diagnéza: je zaloZena na prikazu zvy$ené koncentrace ga-
laktitolu v mo¢i a galaktéza-1-P v erytrocytech, ale je nutno |i vidy
potvrdit na enzymatické a molekuldrné genetické Grovni. Novo-
rozenecky screening galaktosémie, ktery je dostupny v nékterych
zemich, se v Ceské republice neprovadi. Uzite&nost novorozenec-
kého screeningu je viak otaznd, protoze akutni zhorSeni stavu
a projevy onemocnéni se u nékterych novorozencd mohou pro-
jevit jesté pred vysledkem screeningového vysetieni a v nékterych
ptipadech mohou byt v novorozeneckém screeningu pozorovany
fale$né negativni ndlezy.

Terapie: u novorozencl, u kterych bylo vysloveno podezie-
ni na galaktosémii, musi byt okamzité vysazena mléénéd vyZiva.
Pokud je diagnéza potvrzena, je nutnd celoZivotni bezlaktézové

Galaktosémie je jednim z dédi¢nych metabolickych onemoc-
néni, které se d&4 pomérné dobfe ovlivnit dietni lé¢bou.

Jde o celozivotni nizkogalaktézovou dietoterapii se
snahou o vylouéeni laktézy a snizeni pfijmu galaktézy ve stravé.

Neexistuje ani 2adnd dand denni tolerance povoleného mnoz-
stvi galaktézy ve stravé, jako je tomu tfeba u fenylketonurie. Pa-
cienti s galaktosémii maiji jednodussi dietu v tom, Ze si |i nemusi
denné propo¢itdvat, ale o to ji maji komplikovangjsi vyb&rem po-
travin. Hlavnim kritériem vhodnosti potravin, je obsah galaktézy
na 100g potraviny. Povolend hodnota galaktézy ve stravé je 13
mg/100g potraviny, éemuz mohou odpovidat potraviny ze skupi-
ny doporuéovanych a z &ésti potraviny z druhé skupiny (viz. nize).

PFi vybéru vhodnych potravin se fidime i tim, jde-li napf. o druh
ovoce ¢&i zeleniny, ktery obsahuje zrnic¢ka, jadérka, pecky ¢i
slupku, nebot zde se galaktéza kumuluje v daleko vétsi
koncentraci, nez v samotné duziné.

U mnoha potravin i vyrobkd, které jsou v dnedni dobé na trhu, bo-
huZel nezndme obsah galaktézy a proto je jejich zafazeni do jidelni¢ku
komplikované. Timto omezeny vybér potravin mdze asto vést i k jed-
notvarnosti jidelni¢kd a neplnohodnotné stravé. Tomu Ize zabrdnit jen
pravidelnou konzultaci jidelni¢kd s odborniky, ktefi se touto problema-
tikou zabyvaii (I€kafi, nutriéni terapeuti ve specializovanych centrech).

Doporucované potraviny, kieré Ize pouzivat bez omezeni:
Nutrilon soya, Pregomin (u malych déti)
maso — rybi, dribezi
prikrmy — ryZe, brambory, bezvajeéné téstoviny
mouka, krupice a pekdrenské vyrobky, pfi jejichz vyrobé neby-
lo pouzito mléko (chléb Sumava, Graham, Kminovy — lépe zjistit
pfesné u vyrobce)
zelenina, ovoce (mimo nize uvedeného)
olej, cukr, sul, &sté kofeni (ne smési)
margariny bez mléénych pfisad (napf. Alfa plus, Diana)

Potraviny s vyssim obsahem galaktézy, kieré ve stravé jiz
omezujeme:
mdslo, margariny (které obsahuiji syrovatku)
ze zeleniny — kapusta, kvétdk, rozickova kapusta, fepa, cukety,
zeli, rajéata
z ovoce — ostruziny, maliny, jahody, angret, meloun, ananas,
hroznové vino, meruiiky, datle

Potraviny s vysokym obsahem galaktézy, kieré ze stravy
vyluéujeme:

a nizkogalaktézovd dietoterapie. Bezmléénd strava jesté sama
o sob& neznamend dietu bez galoktézy (jednoduchého cukru
tvofictho souédst mlééného cukru — laktézy), protoze galaktéza
je v ur&itém mnoistvi pfitomna i v celé fadé nemléénych potra-
vin. Ur¢ité mnoZstvi galaktézy je piitomno ve véech druzich ovoce
a v nékterych obilovindch, zelening (napfiklad kapusta, kvétak,
fepa, rozi¢kové kapusta, zeli, rajéata) a luténindch (hrach, séja,
fazole, ¢otka apod.). Naopak v drdbezim a rybim mase je obsah
galaktézy nulovy.

Je zapottebi kontrolovat i pfedepisované léky a vitaminové tablety,
protoze laktéza & galakiéza mize byt soucdsti nékterych lékovych
forem.). Pro riziko nizkého pffjmu vapniku podévéme jeho néhradu
(alespori 500mg/den). Bohuzel Gplné vylougeni galaktézy ve vyzivé
nelze dosdhnout. Navic dosud neni zndmo, nakolik je malé mnoZstvi
galaktézy ve vyzivé ditéte s galaktosémii nutné nebo naopak dkodlivé
pro jeho vyvoj. MUDr. Tomas Honzik, PhD.
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mléko, potraviny mléko obsahuijici: tvaroh, maslo, tofu, syry, jo-
gurty, smetana a vyrobky pfi jejichz vyrobé bylo pouzito mléko
lugténiny — hrdch, séja, fazole,éocka

vnitfnosti, uzeniny, tladenky, konzervy & potraviny, kde se nedd
zjistit jejich sloZeni a je moznd piitomnost “skrytého” mléka

kiwi, ostruziny, fiky, rajéatova $tava, rajéatovy protlak

kakao, ¢okoldda, smetanové zmrzliny, mandle, ofechy, skofice
vajeény zloutek a potraviny jej obsahujici (téstoviny, smési na pe-
&eni atd.)

Upozornéni: nutno dbat na pritomnost galaktézy ne-
jen ve straveé!

Je zapotiebi kontrolovat i predepisované Iéky a vitaminové tab-
lety, protoze laktéza ¢&i galaktéza mdze byt v nékterych lécich ob-
sazena (hlavné u formy drazé, sirupd apod.).

Terezie Paterovd, nutricni terapeut

Méte-li néjaké dotazy ohledné PKU ¢&i jinych vzacnych dédiénych
metabolickych poruch, pfip. dotazy z oblasti détského lékarstvi,
moZete vyuZit on-line poradnu na strédnkéch www.porodnice.cz/
poradny/23, kde smérujte svij dotaz na odborného asistenta
MUDr. Toméase Honzika, Ph.D.

Podminkou komunikace v této on-line poradné je zaregistro-
véni - najdete v pravé listé v 1. modrém rdmecku Prihlaseni /
Registrace. Zde si vytvofite svij U&et a uz se mizete ptdt...



Na strankéch Metaboliku se pravidelné setkdvdme s rozhovory
a Zivotnimi pfib&hy pacienti s fenylketonurii. Nejsou viak sami,
ktefi se musi potykat s fadou nelehkych Zivotnich situaci, proto
dnes navdZeme na pfedchozi odborné sdéleni a budeme si povidat
s Evou o jejim Zivoté s galaktosémii.

Evo, pojdme se podivat zpét do vaseho détstvi, jak na
néj vzpomindte?

Kdyz jsem se pfed tficeti péti lety narodila, moje maminka
mé do pll roku kojila. Nevédéla, Ze jsem nemocnd. Po pdl
roce, kdyz jsem skoro umirala, [ékafi zjistili, Ze mam galakto-
sémii. Proto také od narozeni $patné vidim, mym druhotnym
postizenim je $edy zdkal. Automaticky jsem proto chodila do
specidlni 8kolky a poté do specidlni $koly pro zrakové postize-
nou mldadez.

Ve $kolce jsem nepocifovala nic zvldstniho, protoZe jsem byla
mezi stejné nebo dokonce je$té hdte postizenymi détmi, mezi
ndmi byli i nevidomi. Nikdo se mé& ani rodi¢d nikdy nezeptal,
do jaké 3koly bych chtéla chodit. Rodi¢e se trapili a bdli se
o mé, ale nesnazili se ménit $kolu. Byla jsem tam v podstaté
spokojend. Tim, Ze mdm metabolické postizeni, jsem pomaleisi
a ne tolik koncentrovand jako ostatni. U¢itelé na zdkladni $kole
méli specidlni vzdéldni, hodné se ndm vénovali a viechny nds
podporovali, tu podporu jsme ve t¥idé citili. Na zdkladni kole
jsem neméla 24ddné problémy, ale na stfedni gkole to byl velky
rozdil.

V éem byl hlavni rozdil?

Hlavné ve studijnich vysledcich. Dlouho si mysleli, Ze jsem hy-
peraktivni, to se nepotvrdilo, j& jsem jenom neddvala pozor. Moje
koncentrace je opravdu naru$end. Specidlni $kola byla pro mé tak
trochu botanickd zahrada - sklenik. Byla jsem stdle v chranéném
prosttedi. Po vypusténi do b&Zného Zivota jsem najednou zjistila,
Ze jsou i zdravi lidé. Pfechod byl hodné t&7ky.

V détstvi jste byla mezi rdzné postizenymi détmi, ale
méla jste navic specidlni dietu. Znamenalo to pro vas
néco negativniho?

Moje dieta mi byla zéhadou uZ od matefské gkolky. Viechny
déti jedli stejné&, jen |4 jsem si nosila svoje jidlo v kuffiku. Kdyz mé
maminka nebo tatinek vedli do gkolky, dévali pani kuchafce jidlo
zabalené v ubrousku. Pamatuiji si, Ze jednou za éas koupili $tévu
do vody nebo do &aje, kdyz jim pani kuchatky Fekly, tu jsem pila.
Ostatni déti pily mléko. Bylo mi to divné, pro¢ ostatni maji néco
jiného a pFipadalo mi to zvlé$tni. Pani uéitelky mi to vidy vysvétlily
a jé& jsem se s tim smifila.

Rodice vam to také vysvétlovali? Jak vam predavali
informace o galaktosémii?

Moiji rodi¢e byli velmi opatrni a béli se. Maminka o mé méla
velky strach. Kdyz mi davala néco k jidlu, tak mi fikala, co mdzu
a co ne, vysvétlovala mi to. Vafila mi moji kasi ze sojového mléka
bez laktézy, v té dobé se jmenovalo Nutramigen. Bylo to dobro-
druiné, protoze se vozilo z ciziny, ze zakdzaného zdpadu. Nikdy
jsme nevédéli, jestli ho dostaneme. Jednou za rok jsme dostali
domt velkou zdsilku. Kasi jsem jedla k snidani a k vecefi. Jid-
lo vidy pfipravovala maminka, tatinek mél spide vychovnou roli.
S jidlem si ho moc nespojuiji.

Evo, citila jste se jind v kolektivu déti, nezavidéla jste
jim nékdy?

Na zdkladni skole, hlavné na prvnim stupni, jsem zdvidéla dé&-
tem, Ze mohou chodit do $kolni jidelny a j& ne. Povidali mi, Ze
méli k ob&du napt. gulés a kolinka. Bylo mi lito, Ze tam s nimi ne-
m0zu spoleéné jist. Neuméla jsem si to dobfe pFedstavit, protoze
jsem chodila domd za babigkou, kterd bydlela blizko a vafila mi.

Pamatuji si také, Ze kdyz konéil na zdkladni 8kole $kolni rok,
zbyly n&jaké penize za sbér. Pani uéitelka koupila naukovy dort.
Kazdému dala kousek, véechny déti ho dostaly. Se mnou si nevé-
déla rady, tak mi nedala nic. Bylo mi z toho smutno. V tu chvili
jsem si uvédomila, Ze jsem jing, citila jsem tu jinakost.

To se vaze hlavné ke 8kole, ale doma jsem to necitila. Tam se
nejedlo nic, co jsem nemohla. Kdyz byla né&jaké oslava a mamin-
ka pekla dort, pro mé udélala vzdy druhy, tfeba piskot s dzemem,
ostatni méli krém a Slehac¢ku. Na stiedni Skole se mi uz nemohli
rodi¢e ani babi¢ka tak vénovat. Nemohla jsem dojizdét za jid-
lem a zaéala jsem chodit do $kolni jidelny. Svickovou mi nepolili
oméckou, jedla jsem suché maso apod. Pochopila jsem, co zna-
mend $kolni jidelna a prestala jsem zdvidét.

Poprvé jsem se tehdy dotkla zodpovédnosti. Byla jsem pfinu-
cend zadit se starat o to, co mdzu jist a kolik toho mudzu snist,
sledovala jsem, z &eho se co vyrdbi.

Jak se stravujete ted? Pripravujete si jidlo doma nebo
chodite do jidelny nebo restaurace?

Pracuji v centru mésta a tam je t62ké najit néjakou vhodnou
restauraci. V préci méme jidelnu, kam chodim. Dopfedu se
ptdm, z &eho se jidlo pFipravuje a podle toho se zafidim. Mdzu
jist napfiklad $panélského ptéeka, gulds apod. Jen s kufetem
si nikdy nejsem [istd, nemém jistotu, zda je pfipravované na
oleji. KdyZ jdu do restaurace, jsem velmi opatrnd, musim se
na viechno ptat. Nastésti uz persondl zjistil, Ze jsou rozné diety
a potravinové alergie. J& nikomu nefikdm, o co ve skuteénosti
ide, fikdm Ze md&m potravinovou alergii a reakce nejsou ne-
gativni.



Citite se ,jinad” pouze v souvislosti s jidlem?

Jinakost citim predevsim v jidle, hlavné pred cizimi lidmi. Kdyz
jsem s t&mi, ktefi mé znaji, tak si mOZu vic vybirat. S cizimi lidmi
jsem schopnd se radéji nenajist. Nejde samoziejmé jen o jidlo,
jsou na to nabalené i [iné problémy.

Uz se nékdy v minulosti stalo, Ze jste snédla néco, co
nemuzete?

Ano, bylo to nevédomé. V préci mi fekli, Ze je to gulddovd po-
lévka, ale byla frankfurtskd. J& jsem to nepoznala, byla dobra.
Bylo mi tak $paing, e jsem myslela, ze umfu. Rekli mi na to:
,Gulddovd nebo frankfurtskd, vzdyf je to jedno.”

Obecné mdm neodolatelnou touhu jist syry.

Stalo se vam to nékdy védomé, ze jste se nedokdzala
ovladnout?

Nerada se s tim sv&fuji. M&la jsem obdobi v pubertg, kdy jsem
se schvdlné zrarovala a zabijela jidlem. Délala jsem to Géelové,
snédla jsem napfiklad syr a pak jsem trpéla. Myslim si, Ze to tak
maiji tfeba i bulimi¢ky a anorekti¢ky. Prosté jsem zdpasila s jidlem.
Uz je to za mnou, zlepsilo se to.

Bylo to jen v obdobi puberty nebo jste to zazivala
i pozdéji?

Trvalo to do dospélosti. Uvédomuii si, Ze to zdvisi na psychic-
kém stavu. Zazila jsem hrozné obdobi. Hlavnim spoustécem byly
problémy v prdci.

Nicméné ted uz opét stojite pevné na nohach. Co pla-
nujete do budoucna nebo éeho se bojite?

Snazim se divat do budoucna optimisticky, ale né&jaké zadrhele
urité pfijdou.

Z dvodu mého onemocnéni nemdzu mit déti, matefstvi nepfi-
padéd v Gvahu. Asi feknu kacitskou myslenku, ale mém problémy
sama se sebou a jedté se starat o né&jaké déti? Je mi jen lito, Ze
tteba za dvacet let budu sama. Vidim na svoji mémé, jok je $fast-
nd, Zze nés se sestrou md. Mladsi sestra je zdravd, ale jeji déti

Cesta za pozndnim specifickych vyvojovych poruch uéeni je
dlouhd. Aristoteles (384-322 pred Kristem) si myslel, Ze mozek
ochlazuje srdce. Galen (201-131 pred Kristem) oznadil mozek
jako sidlo mysleni a citéni. Franz Joseph Gall (1758-1828), ra-
kousky lékat se pokusil lokalizovat Fe¢ové funkce v uréitych mistech
kory mozkové. Francouzsky fyziolog Pierre Flourens (1794-1867)
Galla kritizoval a pfipravil tak pddu k védeckému zkoumani fe-
¢ovych funkci.

Historie specifickych vyvojovych poruch uéeni viak sku-
te¢né zadala az s objevem francouzského neurologa PBroca v roce
1861. Ten objevil misto v &elnim laloku levé mozkové polokoule,
které fidi nade mluveni po motorické strdnce. Daldim ddleZitym
objevem bylo zji$t&ni némeckého neurologa O.Wernickeho v roce
1874.V blizkosti Brockovych center se nachdzeiji i jind centra, kte-

budou ohroZené, je geneticky nositel. Otdzku déti mdm v sobé
vyfeenou, ale otdzku partnerstvi je$té ne. Byla doba, kdy jsem to
ldmala pres koleno, ale pochopila jsem, Ze to nenf Fedeni. Muzi
jsou vétsinou zbabéli a necht&ji mit vedle sebe jakkoli postizeného
Elovéka, chybi jim zodpovédnost. Ja jsem pomalejdi, rozvaznéjsi,
vzhledem k metabolické poruge a poskozenému zraku je pro mé
sportovani hodné ztizené, mém radéji klidnéjsi zabavu. Mdélokte-
ry muz je ochotny na to pfistoupit. Ted si spi§ hledém stariho
partnera, ale neni to alfa ani omega mého Zivota. Abych pravdu
fekla, ted bych spise chtéla néco dokdzat sama.

Evo, co je tedy alfou a omegou Vaseho zivota? Jak se
chcete realizovat, co Vés naplituje a tési?

Ted'je pro mé velkd vyzva galaktosemicky klub. Stale pFesné ne-
vim, co viechno bych konkrétné mohla udélat. Asi bych se k nému
chtéla chovat jako ke svému ditéti, hyekala bych si ho a pecovala
o né&j. Zatim v3ak roste v mé hlavé pouze myslenka.

Chci se také zaméfit na problémy v prdci, kde se zménily pra-
covni podminky natolik, Ze uz mé prestala t&sit. Pracuji jako per-
sonalistka ve velké firmé. Chci se vyhnout stresu, ktery ted’ zaZi-
vém kazdodenng, neni to dobré pro mij zdravotni stav. Zndm
svoje klady i zdpory. Rada bych pracovala s lidmi a poméhala
jim, napf. v neziskové organizaci nebo charité. Trochu se bojim
té obrovské energetické ndroénosti a zodpovédnosti, ale ur¢ité
bych to zvlddla. Pro mé jsou dulezitéjsi vztahy s lidmi neZ vysoky
vydélek, ten rozhodné& neni podminkou. Hlavni je citit se dobfe
v pracovnim kolektivu.

Co byste poradila ostatnim, ktefi maji také néjaké me-
tabolické onemocnéni?

O ostatnich metabolickych poruchéch toho nevim tolik, ale jed-
nu véc méme spoleénou — celoZivotni dietu. Chtéla bych viechny
vyzvat, aby dodrzovali dietu. Nenf nic jednodussiho a zdrover
sloZitéj$iho. Je to nd$ Zivot a musime mit rédi sami sebe. J& jsem
dlouhé obdobi dietu nedodrzovala a jsem tam, kde jsem. Mé to
vliv na koncentraci a 1Q. Zni to vie joko fraze, ale je to skuteéné
dolezité.

=fr=-

rd jsou odpovédnd za porozuméni mluvené fedi a za obsahovou
slozku mluveného projevu.

V Anglii v roce 1896 prakticky lékaf Pringle Morgan poprvé
popsal pfipad &rnéctiletého chlapce a jeho poruchu nazval ,vro-
zenou oéni slepotou”. Utednik zdravotni sluzby James Kerr se
zmifiuvje o Zdcich, ktefi trpi vrozenou slovni slepotou. James Hin-
shelwood, o¢ni chirurg, napsal prvni ¢ldnek o dyslexii.

Ceska historie specifickych vyvojovych poruch uéeni je
spojend s osobnosti docenta Antonina Heverocha. V roce 1904
jako prvni na evropském kontinenté uvetejnil ¢lanek o jednostran-
né neschopnosti nauditi se &isti pfi znamenité paméti. Vénuije se
v ném pfipadu jedendctileté divky s dyslexii. Profesor Heverech
definuje dyslexii jako jednostrannou poruchu, ndpadné a prekva-
pivé se odrdzejici na pozadi pfimérené inteligence.



S népravou prvnich pfipadt dyslexie se zac¢alo v roce 1952
na détském oddéleni psychiatrické lé¢ebny v Havlitkové Brodé.
V roce 1994 byla prdace rozdifena na détskou psychiatrickou 1é-
&ebnu v Dolnich Polernicich, kterd se stala centrem pro ndprav-
nou a lé&ebnou pédi pro dyslektiky u nds.

Prvni svétovy kongres o vyvojové dyslexii byl uspofdddan v roce
1994 v USA. Druhy sv&tovy kongres se konal v Recku v roce 1983
a fFetf kongres opét v Recku, na Krété v roce 1987. Rada mensich
konferenci se konala v USA, Kanadg, Zapadoevropskych zemich
a v roce 1989 v Praze.

Specifické vyvojové poruchy uéeni vstupuji do zdkon0 v jednotli-
vych zemich. U nés je to tzv. ,Metodicky ndvod k hodnoceni a kla-
sifikaci ..."” vydany Ministerstvem $kolstvi.

Poruchy uéeni jsou souhrnnym oznaenim rdznorodé skupiny
poruch, které se projevuiji zfetelnymi potizemi p¥i nabyvéni a uZi-
vani takovych dovednosti, jako je mluveni, porozuméni mluvené
fedi, &eni, psani, matematické usuzovani nebo poitani.

Definici dyslexie poukazujeme na vyrazny nepomér mezi Grovni
&eni a inteligenci. Dyslexii mdZzeme poznat jen na uritém pozadi,
jimz je celkovd rozumové vyspélost ditéte. PFicinou $patného &teni je
neschopnost poznévat pismena, rozliSovat pohotové jedno od dru-
hého, zapamatovat si je, sklddat z nich slova a pak ze slov véty.

Dysortografie znamend specifickou poruchu pravopisu. Byvé
s dyslexii Uzce a &asto spojena. Déti si nemohou zapamatovat, jak
které pismenko vypadd, stale zadaji, aby jim je nékdo predepsal.
Opisovdni jim nedélé potize.

Dysgrafik se nenaudi psét, i kdyz netrpi Zddnou smyslovou va-
dou ¢&i pohybovou poruchou. Nemé také nedostatky v oblasti inte-
ligence a citovych vztahd. Dité nedovede napodobit tvary pismen,
nepamatuje si je, zamé&huje je, zrcadlové obraci. Pise toporné
a kie¢ovité a pismo mé proto zvlasini réz.

Dyskalkulie je obdobou dyslexie v oblasti matematiky a jsou
proto obdobné definovény. Dit& se nem{ze naudit potitat, i kdyz
neni intelektové opozd&no a mélo pfileZitost k uéeni. Dité nemudze
pochopit symbolickou povahu ¢&isla a ulpivé na konkrétnich né-
zornych predstavéch. Naudi se zpaméti Fadé spojd, ale ndroéngjsi
pfechody pfes desitku nezvlada.

Techniky ndpravy vznikly na podkladé praktické zkudenosti

Na pfelomu Gnora a bfezna se konalo celoslovenské setkéni
pacientd s PKU, jejich rodin, prétel a lékaid. Toto setkdni pofadalo
slovenské Ndrodni sdruzeni pro PKU. O sponzorstvi se jiz tradi¢né
postaraly firmy SHS a Milupa.

Tentokrdt jsme navtivili misto pfimo na Upati Vysokych Tater -
vesni¢ku Zavaznd Poruba nedaleko Liptovského Mikuldse. Hotel
Bohunice, ve kterém jsme byli ubytovani, je situovany do maleb-
ného Udoli pod kopcem se spoustou sjezdovek a smrkovych lest.

Jiz v Gvodu jsme se dozv&déli, Ze toto setkdni je historicky nej-
pocetnéjsi a zGastnilo se ho celkem 123 lidi.

Prvni rodiny zadaly pfijizdét jiz v patek po ob&dé a viichni jsme
pomalu objevovali hezké zafizeni hotelu Bohunice. Kromé& Gtul-
nych pokojd musim vzpomenout napfiklad na hotelovy bazén,
saunu, posilovnu nebo hezkou a prostornou jidelnu s barem.
Souddsti uvitaci haly bylo pfijemné sezeni s pohodinymi &erve-
nymi sedackami, kieré se nésledné& staly oblibenym setkévacim

a jsou touto dlouhou zkudenosti ovéfeny. Metoda obtahovani je
vhodnd pro potéte¢ni stddia ndpravy u zvldsté t&zkych pripadd
dyslexie a dysortografie. Dit& si md vymyslet ,strasné t&zké slovo”.
Kdyz si je vymysli, napi$eme je velkymi psacimi pismeny na list pa-
piru. Dité jednotlivd pismena obtahuje prstem a kazdé jednotlivé
pismeno zvlast vyslovuje. Toto opakuje nékolikrét po sobg, oz celé
slovo ovladd pohybové.

Metoda barevnych kostek klade dbraz na predstavy hmatové,
pohybové a zrakové. Jednotlivd pismena abecedy jsou nalepena
na barevnych kostkdch. Samohlésky maif jednu barvu a souhldsky
druhou. Napred dité¢ nau¢ime bezpeéné rozlisovat jednotlivd pis-
mena. Pak pfistoupime k ndcviku skladby pismen ve slova. Kostky
mohou velmi dobfe poslouzit i k rozliSovani tvrdych a mékkych
slabik. Kostky nesouci tvrdé slabiky jsou ze dieva, kostky s mékky-
mi slabikami z mékké gumy.

Uelem &teni s okénkem je cvidit sprévné pohyby oka po tadku,
odstrafiovat dvoji ¢teni a doddvat plynulost. V destiéce je vystiize-
no okénko délky asi 4cm a S$itky odpovidaijici velikosti pismen.
Tahneme-li timto okénkem po fadku, maiji se objevovat dvé oz ffi
slova. Pozornost ditéte je soustfedovdna k exponované &asti textu,
pozadi tvofené desti¢kou kolem okénka je neutrdlni a nerugivé.

V népravé dyskalkulie by se dé&ti mély uéit pozndvat &isla. Mély
by rozlisit pfedméty podle velikosti, barvy a tvaru. Poté by se mély
nautit, jak sefadit &isla popofddku. Pfi s¢itdni je doporuéeno uzi-
véni konkrétnich pfedmétd. Déti se Easto uéi poditat tak, Ze pou-
Zivaji &iselnou fadu. Obvykle se doporuéuije, aby se nautily vazbu
mezi sé¢itdnim a ndsobenim predtim nez se budou uéit nazpaméf
malou nésobilku. Déleni se predstavuje jako podileni se. Mé&feni
se vyuluje jako zkudenost rukou. Pfedméty se méfi co do délky
a pozdéji co do obsahu a hmotnosti. Pojmy jako obsah, kapacita,
tvary, Ghly, éas a penize se vyuéuji tak, aby déti ziskali co nejvice
praktickych zkugenosti.

Mgr. Renata Hermdankovad, Ph.D.
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mistem. Kazdy si rdd nabidnul ob&erstveni na mistnim baru, kde
mé&l moZnost navazovat piételstvi s daldimi G&astniky.

Samoziejmosti byla pfiprava specidlni stravy, kterou pro nds varil
hotelovy kuchat. Hned prvni den jsme méli nizkobilkovinové t&stoviny
s omackou. PFi nadi prvni spolené vedeti nés pfivitala pani Ing. Anna
Gabarikovd, predsedkyn& Nérodniho sdruzeni pro PKU na Slovensku
a pozvala nds na Gvodni diskusni veder. Sesli jsme se ve spolecenské
mistnosti a méli jsme moznost shlédnout ti Zivotni prib&hy pacientd
s PKU. Nedodrzovdni diety mdze mit zavazné disledky, v nasi disku-
si i 1ékafi potvrdili vyznam celoZivotni diety. Ten veder padlo mnoho
otdzek. Vésnivé debaty se rozpoutaly nad tématem manzelstvi, kdy
nés pan doktor Urge upozomil na to, e je lepsi hledat si partnera
mezi ,zdravymi”. Dal$im tématem bylo studium na vysoké skole. Zjistili
jsme, Ze ve svém stfedu mdme pocetnou skupinku vysokoskoldkd a na
druhé strané takzvané ,lajddky”. Nejddlezitj$im sdélenim byla stard
zndmd poutka, Ze jenom uZivanim dietnich piipravkd se citit dobre
nebudeme a Ze je nuiné spravné dodrzovat dietu a pfitom si zvolit pfi-
pravek, ktery ndm nejvice vyhovuie - na trhu jich je jiz velké mnoZstvi.

Odborny program pokraéoval druhy den dopoledne. Pan dok-
tor Urge z bratislavského centra se ve své prezentaci ohlédnul do
historie PKU a také zdGraznil, Ze jedinou 1é¢bou fenylketonurie je
sprévné vedend dieta. Jen tak je mozné dosdhnout pfiméfeného
dusevniho a té&lesného vyvinu ditéte. O novorozeneckém screenin-
gu pohovofila pani doktorka Knapkovd ze screeningového centra
novorozencY v Banské Bystrici. Zopakovala ndm spravny postup
pfi odbéru krve na stanoveni hladiny Phe a upozornila na nej-
Cast&j§i chyby pfi odbéru (joko je nedostateéné mnozstvi krve na
papirku, nekompletni prosdknuti, kontaminovany listek apod.).
Pani doktorka Poto&ridkové méla pfednésku o souéasné nabidce
dietnich pfipravkd a poukdzala na souéasné trendy v kombino-
véni pfipravkd. Dnes si iz kazdy pacient mdze sém sestavit nejen
pestry jidelniéek, ale i vhodné a podle chuti kombinovat celou
fadu modernich pfipravkd. Na ni navdzala pani doktorka Hélova,
kterd predstavila elektronickou aplikaci, kterd kazdému ulehéi se-
stavovani jidelni¢ku a vypoéet hladin Phe. Odkaz na tuto aplikaci
najdete na adrese: http://www.wtb.tue.nl/woc/ptc/vanesch/pku/

V zavéru pani doktorka Saligové hovofila nejen o alternativnich
moznostech lé¢by PKU, ale také o vyznamu dodrzovani diety.

Po pasmu predndsek jsme se mohli sezndmit s novymi pfipravky
firem Milupa a SHS, které jsou na slovenském trhu a jejichz na-
bidka byla tentokrdt opravdu $iroké.

Kazdy ze sponzord mél své misto, kde ndm predstavil své pfi-
pravky, nabizel dobré rady a spoustu potfebnych materiald. U Mi-
lupy jsme kromé& vzorkd é&okolddového a vanilko-jahodového
shaku dostali i krdsné Eervené tri¢ko. PFipravek PKU 2 shake je
baleny v praktickych séécich, takZe si ho mdZeme brdat na cesty.
S&&ky se daiji jednoduge zahrnout do denni diety a nakombinovat
se sou¢asnym pfipravkem, napfiklad PKU 3 advantou.

Ve dnech 8 . — 11. kvétna 2008 probéhlo iz tradi¢ni vikendové
setkéni rodin s détmi s fenylketonurii a jinymi dédi¢nymi meta-
bolickymi poruchami v rekreaénim stfedisku Pracov u Radimovic
u Zelge.

Z celkového poctu 110-i Géastnikd bylo 50 déti, z nichz na dieté
bylo 33 dé&ti (30 dé&ti mé&lo PKU & HPA, 2 déti tyrosinémii a 1 dité
homocystinurii).

Prvni G&astnici se zadali sjizdét v probéhu &vrteéniho dopoled-
ne. Na obé&d jsme jiz byli takika v plné sestavé, chybély jiz pouze

U firmy SHS jsme se mohli sezndmit s Uplné novymi, modernimi
pripravky Lophlex, které jsou v nabidce ve formé& prégku a také
jako iz ,hotové vaky”. Prednosti téchto modernich pfipravkd je
hned né&kolik. Pfedevsim se jedn& o nejmensi objem, coz? je re-
voluéni prevrat v souéasném uzivani pfipravkd, protoZze ndpoj
z praskového Lophlexu je 5x mensi nez napftiklad ndpoj z P-A-
Mu. Dalsi prednosti jsou samoziejmé oblibené prichufové vari-
anty — pomerané, lesni ovoce a citrus. Obé& formy — jak prégkova
tak tekutd — se uzivaji bez jakéhokoliv odméfovani. Také jsme se
mohli sezndmit s mezindrodnim projektem 14-ti denni akce ,Di-
eta s Lophlex”, ve kterém si mdzeme vSechny tyto nové pfipravky
vyzkouset. Kdyz jsme se dozvédéli, e zapojenim ziskdme i pékny
prakticky batoh, zdjemcd byla hned celé fada.

Pdvodnim plédnem, jok spole&né stravit sobotni odpoledne, bylo
lyZovani. Pogasi ndm ovéem nepfdlo a tak jsme se museli roz-
hodnout pro alternativni program. Nakonec jsem se shodli na
spoleéném vyletu do aquaparku Tatralandia, coz je nejvétsi vodni
park nejen na Slovensku, ale i v Cechdch a v Polsku.

Kdyz jsme se vrdtili, ¢ekala na nés dobrd velerfe a prekvapeni
v podobé velmi jednoduchého nového receptu s Milupa PKU ac-
tivou. Zakladem byly nizkobilkovinové téstoviny a ke¢upovo-zele-
ninovd omacka s PKU activou, kterd byla dobfe ochucend, takze
sland chut PKU activy se zmimila a vzniklo tak velmi chutné jidlo.

Zakoné&enim naseho pobytu byla veéerni diskotéka, na kierou
jsme se velmi t&8ili a kde jsme se mohli vSichni vyfédit. Pan D)
ndm namixoval jak nejnové&jsi, tak i velmi zndmé star§i lagry.
VSichni jsme se pofddné vytancovali.

Réda bych podékovala, a myslim, Ze mdzu mluvit jménem viech
Ueastnikd, nadim sponzordm firmé SHS a Milupa, Ze ndm umoz-
fuji se takto pravidelné setkévat a douféme, Ze poet nés, ktefi se
chceme setkdvat a seznamovat se, bude stdle stoupat.

-mapu-

A toto je vySe zminény novy recept s PKU activou, pro ty z vés,
ktefi byste ho chtéli vyzkouset.

Tomatovd omacka na téstoviny s PKU activou:
* do hrnce ddme konzervovand nebo oloupand &erstvd naseka-
nd rajéata ( podle chuti miZeme pfidat i dalsi zeleninu — napt.
papriku, cibuli, pokud méte rddi, tak i olivy) a podusime
pfiddme sladky kecup (je dobré si koupit opravdu sladky, aby
se chut activy  vykompenzovala) a pfidéme sol s kofenim dle
chuti
* smés krétce povafime a nechdme vychladnout
poté, co teplota klesne, mélo by to byt méné nez 50 °C, tak
vmichédme activu (POZOR!I! aby se activa neznehodnotila je
opravdu NUTNE, aby teplota byla pod 50 °C)
Poddvéme s &erstvou bazalkou.

tfi rodiny, které pfijely v prabéhu &vrteéniho odpoledne a péteé-
niho dopoledne.

Détské hristé brzy zadalo pfipominat velké mraveni§té plné
hemzicich se déti¢ek a z krytého bazénu, ktery je souédsti aredlu,
se zadaly ozyvat prvni radostné vykfiky a veselé $plouchdni.

Zatimco v odpolednich hodindch déti mély na planu pod ve-
denim nasich asistentek Moniky Denkové a Andrey Kadefébkové
organizované setkani spojené s hratkami, po poééte¢nim nesmé-
lém rozkoukdvani dospélych Géastnikd se aktivity ujala Markéta



Lhotékovd a v salénku zorganizovala kratké sezeni dospélych za
U&elem blizstho sezndmeni, pfedstaveni se a rozebrani nejéast&ji
diskutovanych témat.

A protoze ne nadarmo se Fik& ,sportem ku zdravi”, veler se
velci i mali mohli zé&astnit palhodinky aerobiku.

Péteéni dopoledne mnozi vyuzili k ndvitéveé Tabora a prohlidce
okolnich kulturnich pamétek.

Pocasi ndm skute¢né dopiévalo, slunitko se zesiroka usmivalo
a pfijemné htdlo po cely den, veder jsme se proto sesli u tdbo-
rového ohnég, kde si vSichni mohli dle libosti opéct $pizy, parky
a dal3i dobroty.

Na sobotu jsme se vSichni t&Sili asi ze vieho nejvic.

Krétce po snidani viechny déti pod vedenim asistentek zacaly
na terase na velky balici papir barvami vytvéret mote plné ryb
a z tuhnouci hmoty hnist obyvatele podmoftské fise. Tato &innost
se setkala s obrovskym nad$enim a navic si déti mohly vyzkouget
své tvoréi schopnosti.

Odpoledne pak bylo vénovéno odbornému programu.

Po 0Ovodnim proslovu predsedkyné Hany Konafikové nds
MUDr. Renata Pazdirkovd z Fakultni nemocnice Krdlovské Vino-
hrady sezndmila s nejnovéj$imi poznatky v oblasti vyzkumu a lé¢-
by fenylketonurie. Zavérem zaznélo, Ze v souéasné dobé e stdle
jedinou moznou lé&bou pfisnd nizkobilkovinné dieta.

Pan Mgr. Jifi Munk ze spole¢nosti SHS nds sezndmil s novymi
dietnimi pfipravky a zdrovefi upozornil na pravé probihaijici akci
spoleénosti SHS, kterd se tykd moznosti zdarma obdrzet na 14
dnd plné davky prepardtt Lophlex s réznymi pfichutémi a prégko-
vé preparéty a poté hodnotit jejich chuté i prakti¢nost. Tato akce se
tykd pacientd starsich 8mi let a zdjemci se mohou pfihldsit u svych
odettujicich 1ékatd v metabolickych centrech.

Sleéna Markéta Jifikovd ze spoleénosti MILUPA pfipomnéla,
jakd kritéria jsou pfi vyrob& aminokyselinovych prepardtd prede-
v&im zohledrfiovéna a co je hlavnim krédem spoleénosti Milupa.

Velmi vitanym pfispévkem byla navétéva poslankyné Aleny Pa-
ralové - mistoptedsedkyné socidIniho vyboru PSP CR, kierd se za-
méfila na dotazy se socidlni tématikou a zéroven nds informovala
o pldnovanych zmé&ndch v socidlnich zakonech.

V nésledné diskusi se pani poslankyn& mohla sezndmit s pro-
blematikou, které nés viechny pdli a trapi (véetné extrémné vyso-
kych cen nizkobilkovinnych potravin a jejich moznych Ghrad ze
zdravotniho pojisténi) a vyzvala nds, abychom poslance i sendtory
stéle na nasi situaci upozorhovali, Ze ona sama ndm velmi rozu-
mi, ale je pfili§ slabym hlasem ve snémovné a e mdme byt ne-
odbytni — &im vice poslancd bude podrobné zasvéceno do nasich
problém0, tim vétsi bude nadéje na jejich Fedeni. Ujistila nés také,
7e v nejblizsi dobé pUjde do parlamentu névrh na prodlouZeni
rodi¢ovského pFispévku v pfipadé péée o zdravotné postizené dité
az do 15i let v&ku ditéte v zdkladni vysi 7600ke mésiéné s G¢in-

V tomto roku sa 23. pracovné dni Dediénych metabolickych porich
(DMP) uskutoénili v zdpadoslovenskom kraiji nedaleko hlavného mesta
Slovenska, v krédsnom prostredi hotela Senec. Stretnutia odbornikoy,
ktori sa zaoberaju problematikou dediénych metabolickych pordch,
sa z0&astnilo viac ako 100 registrovanych Geastnikov z Ciech a Slo-
venska. Pozvanie prijali aj zahraniéni $pecialisti prof. Brian Fowler zo
Svajéiarska, prof. Barbara Plecko z Rakuska a dr. Pablo Crespo zo

nosti od 1.1.2009 (ktery véak mdZe a nemusi byt pfijat, nicméné
vile ODS je tento zdkon prosadit) a Ze i z&dkon o socidlnich sluz-
bach mé doznat citelnych zmén.

Na zdvér odborného programu zéstupci spoleénosti SHS a MI-
LUPA obdarovali déti sponzorskymi bali¢ky a zdroveri pro véechny
pfitomné pfipravily ob&erstveni v podobé dietnich véneckd, vé-
trnikd, vyborné zmrzliny, jochodového koktejlu a mnoho dalsich
pochutin.

Aby si vSichni po dlouhém sezeni mohli protéhnout ztuhlé télo,
ndésledovala pro déti i dospélé bojovd hra, sloZzend z plnéni roz-
nych disciplin za sladké i vécné odmény.

A protoze energie nadich déti je snad nikdy neutuchaijici, po
vecefi byla pro né pfipravena détské diskotéka.

Nedélni dopoledne jiz bylo vénovéno volné zdbavé, baleni
a po ob&dé jsme se vichni rozjeli ke svym domovim.

Celé vikendové setkdni hodnotim jako velmi pfijemné a vyda-
fené, i kdyz jistou vadou na krdse bylo tentokrét dietni jidlo, které
se ne vidy kuchafdm zcela vyvedlo a jisté vyhrady bych méla
i k velikosti porci nedietniho jidla, ze kterych by se sotva najedno
dité, natoZzpak dospély muzsky.

| pfes tyto nedostatky se viak véem piitomnym celé setkdni vel-
mi libilo a na jejich pFani se pfisti rok toto vikendové setkdni usku-
teéni opét zde v Pracové.

Na zavér bych chtéla velmi podékovat nasim klicovym
sponzorim - spoleénostem SHS a MILUPA, bez kterych by
se toto pFijemné a odpocinkové setkani nemohlo usku-
tecnit a také dékuji sleénam Monice Denkové a Andree
Kaderabkové, které se skutecné velmi poctivé nasim dé-
tem vénovaly a pFipravily pro né pestry a zajimavy pro-
gram.

Konafikova

Spanielska. Tak ako po iné roky odborné témy pracovnych dni boli
velmi atraktivne a zaujimavé:
v DMP vitaminov a kovov so zameranim hlavne na Wilsonovu choro-
bu
v’ Neurometabolické ochorenia
v Varia
Odborné prispevky po prvy raz v histérii podujatia boli prezentova-



né okrem klasickej formy predndsky a diskusii pri posteroch aj krétkou
5 minGtovou prezentdciou formou ,miniprednésky.” Celkovo zaznelo
11 predndsok, 25 krétkych prezentdcii a 32 diskusii pri posteroch. Pri-
spevky boli na vysokej odbornej Grovni a priniesli najnovsie poznatky
z oblasti DMP

Tohtoro&né pracovné dni o DMP boli vynimoéné aj z iného hladiska.
V predveéer podujatia sa konal Workshop o fenylketondrii. Na pra-
covnom stretnuti sa z0&astnilo viac ako 40 posluchééov, ¢o sme ani
neotakdvali. V rédmci panelovej diskusie vystpili odbornici na fenylke-
tondriu (PKU) zo véetkych Centier PKU v Ceskej a Slovenskej republike.
Z bohatého planovaného programu sa podrobne prediskutovali hlav-
né témy ako cielové hodnoty fenylalaninu (Phe) v jednotlivych vekovych
skupindch, pri akych hodnotéch Phe sa mé zadaf lie¢ba, ako prebieha
laboratérne a klinické sledovanie deti a dospelych pacientov s PKU,
odporuéené frekvencie odberov krvi a klinickych vysetreni, resp. ktoré
dalsie doplnkové vySetrenia s0 u pacientov s PKU potrebné. Diskusia
trvala viac ako 2,5 hodiny. St¢astou workshopu boli aj 3 krétke pre-
zentécie na #mu Novorodenecky skrining fenylketonurie na Slovensku

Dne 25. dubna 2008 se konal edukaéni kurz vafeni pro rodi¢e
nejmensich déti a batolat s PKU. Zahdijeni za¢inalo predndskou
Dr. Pazdirkové s volnou diskusi k danym tématdm.

Ndlada byla jako vidy vield a uvolnénd. Sezndmili jsme se se
zajimavymi informacemi k aktudlnim situacim, které nastat mo-
hou, ale také s nejvétsi pravdépodobnosti nastanou: jak se zacho-
vat v obdobi nemoci, zvraceni, projmu...

Poté se nds ujala zdstupkyné firmy Milupa Markéta Jifikovéd s in-
formacemi o p¥ipravcich k tomuto, (ale i star§imu) véku.

V odpolednich hodindch se ndm vénovala v prostordch Zdra-
votnické $koly 5. kvétna dietni sestra — pani Komérkové.
V 5 skupindch jsme se snazili pfipravit pfedem uréend jid-
lo - napt. rajskd oméeka s knedlikem, kvétdkova polévka, du-
kétové buchticky s krémem, téstovinovy saldt se zeleninou,
mufiny s pérkem, ovocné fezy, nizkobilkovinnd ¢okoldda ...
Odpoledni program byl zakonéen ochutnévaci hostinou, kterd
dopadla nad o&ekévdni dobfe. Uvafili a upekli jsme na pohled
hezkd, ale i chutnd jidla. P¥inosem pro nds uréité bylo to, Ze jsme
si mohli vyzkous$et, jak se dané pokrmy pfipravuiji. Snad za viech-
ny mohu fici, Ze to byl pfijemné straveny den a podé&kovat viem,
ktefi pro nds tento kurz pfipravili.

Marcela Tomaskova

v roku 2007, Nutriéné starostlivost o dospelych pacientov s PKU a Pri-
prava na graviditu Zien s hyperfenylalaninémiou. Priestor na prezenta-
ciu tu dostali tie? zéstupcovia oboch Nérodnych zdruzeni PKU, za CR
Mirka Plecitd a za SR Ing. Anna Gabarikové.

Mnoho otdzok este stdle ostalo otvorenych. Difame, Ze podobné
stretnutie sa uskutoéni aj na budici rok.

K Uspednému priebehu 23. pracovnych dni DMP, okrem velmi kva-
litného odborného programu, prispel aj spoloéensky program. Krdsne
prostredie Podunajskej niziny a Malych Karpét zanechali v G¢astnikoch
metabolickych dni nielen prilemné pocity, ale umoznili aj mnohé nefor-
mélne diskusie, ktoré budy uréite prinosom v ich kazdodennej préci.

Zéverom dovolte konstatovaf, Ze 23. pracovné dni DMP mozno
hodnotit vysoko pozitivne a uZ teraz sa mdzeme tedif na 24. pracovné
dni DMP, ktoré sa budd v roku 2009 konat' v Olomouci.

MUDr. Oto Urge,
Doc. MUDr. Jaroslava Strnova CSc.




Fakultni nemocnice Krdlovské Vinohrady a NS PKU pordadaji edukaéni kurzy, které jsou zaméfeny nejen na problematiku PKU, ale
také na praktickou pFipravu nizkobilkovinnych jidel. VSichni zdjemci jsou srdeéné zvani.

Druh kurzu

Termin kurzu

Pro rodice batolat
(iidelni¢ek je rozsifren o pestiejsi jidla)

rijen 2008 (patek odpoledne), bude upfesnéno na za&atku zéii 2008

Pro déti ve véku
12-15let

zari 2008 (od patku odpoledne do nedéle dopoledne), bude
upfesnéno do konce &ervna

Pro dospivaijici ve véku
15 - 19 let

listopad 2008, bude uprfesnéno na za&atku zari

Pro dospélé

listopad az prosinec 2008, bude upfesnéno na zaldtku zari

Svou Uéast potvrdte telefonicky na disle
+420 608 155 638 (je mozné téz poslat SMS), pFip. e-
mailem na KonarikovaH@seznam.cz nebo v pani Ko-
markové na tel. ¢. +420 267 162 562, pfip. e-mailem na:
komarkova@fnkv.cz

Pokud by se vam navrhovany termin nehodil nebo by byl vel-

Opét bude poradan letni détsky tdbor v RGZené pro déti s fenylke-
tonurii ve spolupréci CK TOPINKA a Kliniky dét a dorostu FNKV.

Popis tabora: Tébor se nachézi v zapomenuté oblasti jiznich
Cech mezi mésty Sedlec Préice a Milevsko na biehu rybnika Pa-
fezity, jehoz vlastni pldz je sou&dsti tédbora. V aredlu se nachdzi
hfi§té na volejbal a fotbal. Okoli déva dostateény prostor pro hry
v piirodé, koupéni a sportovni vyziti.

Ubytovani: chatky po 4-6 osobdch, stany s podsadou, WC,
sprchy, tepld voda v hlavni budové

Program: celotdborova hra, fotbal, volejbal, koupéni, tanec,
spol.hry, vylety do okoli, disko, tdbordky,.....

ky zdjem Géastnikd, bude moZné zafadit zdjemce do ndhradniho
kurzu. O terminu bychom vds samoziejmé véas informovali.
Misto konani:
Klinika déti a dorostu Fakultni nemocnice Krdlovské Vinohrady
a Vy38i odbornéd $kola zdravotnickd a Stfedni zdravotnickd $kola,
ul. 5. kvétna, Praha 4

v v

CK TOPINKA s.r.o., Pfemyslovska 21, 130 00 Praha 3 , fel.
+420 602 403 470, fax: +420 382 591 300

e-mail: tabory@tabory.cz, http://www.tabory.cz/lokalita/letni-
tabory-cr/ruzena/

Odpovédnost za vafeni diety pfebird pofadatel, ktery se za-
vézal zajistit vy$koleného kuchafe a doddvku nizkobilkovinnych
surovin do tdbora. Objedndvku surovin pro dietu a pFipravu ami-
nokyselinovych doplikd vyZivy zajisti klinika.

V pfipadé zdjemcd s PKU prosime nahlésit véas Géast telefo-
nicky pani Komarkové na tel. & +420 267 162 562, ptipadné
e-mailem: komarkova@fnkv.cz Jana Komdrkova

Termin: Cena:

Vék déti: Hlavni vedouci:

26.7.-8.8.2008 4490,-K¢

717 let Petr TOma

Mé jméno je Martina Foltynovd. Narodila jsem se v nemoc-
nici v Kyjové na jizni Moravé v Onoru roku 1982. Pochdzim
z vesnice Vacenovice. Bydlim u rodi¢d v rodinném domé.

Byla jsem ocekdvané prvni vnuéka v roding, na kterou se
t&3ily v8echny babigky a dédové. Po narozeni ale pfisla $patné
zpréva. Bylo ozndmeno, Ze trpim klasickou PKU. V péti tydnech

jsem byla pfevezena do détské nemocnice v Brn&, kde mé pre-
vedli na dietu. Oba dva rodige prosgkolili, nikdy nikdo od nds
o takové nemoci neslySel.

Jako malé jsem &asto mivala zanét modovych cest, pfitom
vysoké teploty a z toho ddvodu i vysoké hladiny. Do jednoho
roku jsem travila vice ¢asu v nemocnici, jok doma. Doma jsme



vSechno vazili, ale presto jsem méla vysoké hladiny. Mamka mi
dévala jen to, co jsem mohla. U nds ve vesnici mé& znal skoro
kazdy, protoZe dité s takovou nemoci u nds |iZ neni, jen ve ved-
lej$i vesnici v Ratiskovicich bydli jeden kluk. Taky jsme se ¢asto
setkdvali a vyménovali si recepty na vafeni. Mamka se mnou
byla doma do 6 let.

Do 3kolky jsem chodila jen na ¢tyfi hodiny do obé&da. Sva-
&¢inu si nosila v tasce s sebou. Uitelky to respektovaly. Ndstup
do 8koly probéhl stejné& jaoko u jinych déti. Nosila jsem si také
svacinku, nékdy i dvé misto ob&da.

Od prvni tfidy jsem se zU&astfiovala kazdoroéné letnich tdbo-
rd, které pofadala détské nemocnice v Brné VUZD. Méla jsem
tam hodné& kamarédd a kamarddek, ktefi méli stejnou dietu
jako j4.

Po zdkladni gkole jsem se pfihldsila na damskou krej¢ovou
do uéeni, potom jesté na ndstavbu, abych méla maturitu a den-
né jsem dojizdéla do Strdznice.

Potom po odmaturovdni jsem nastoupila do Brna na vy$si
odbornou 8kolu textilni. Tam jsem bydlela na internétu. Na po-
koj mi povolili svoji malou ledni¢ku a v kuchyfice jsem si sama
vafila. Neméla jsem problém se stravou, jenom jsem nevédéla,
co stéle vymyslet za jidla, néco jsem si vidy vozila i z domova.
Skoda, e v restauracich neni v&t§i vybér zeleninovych saléto
a jidel.

Po Usp&sném ukonéeni $koly jsem ziskala diplom a titul DiS.
Nasla jsem si prdci, kterd mé zatim bavi, ale do budoucna
moznd sezenu néco lepdiho. Asi pfed tfemi lety jsem se seznd-
mila s fajn klukem, chodime spolu. O mé dieté vi a dokonce se

Jmenuiji se Nikola Jezkové a je mi 14 let. Bydlim v Liberci, jednom
z nejvétSich éeskych mést, které lezi na severu a Zije v ném vice neZ
100 fisic lidi. Navstévuji osmy roénik Zakladni skoly s rozsirenou
vyukou jazykd v Husové ulici v Liberci. Mezi mé oblibené konicky
patii hra na hudebni ndstroje - ato na housle, violu & klavir, a také
sborovy zpév, kterému se vénuiji uz skoro 7 let. Ddle mne bavi &eni
knih, uéeni se cizim fe¢em a préce na poéitadi — grafika, webové
stranky atd. Také mdm Sestndctiletou sestru Lucii.

Tok jako kazdy pacient s PKU musim i j& od narozeni dodrzo-
vat nizkobilkovinnou dietu a pouZivat specidini pfipravky. Dieta mé
ale omezuije jen v jediném pFipadé, a to na tdborech & na lyZaf-
skych a jim podobnych kurzech. PFesto ale jiz tfeti léto po-
jedu na dvoutydenni letni hudebni soustiedéni. Toké jez-
dim se sborem nebo s orchestrem na rdzné (i zahrani¢ni) zdjezdy
(vét8inou zhruba tydenni), na kterych byvdme prevdiné ubytovani
v rodindch. Mamka vzdy dohodne jidelni¢ek, posle se mnou mé
potraviny a pani kucharky mi je tam zvIast uvaii. Mezi mé oblibend
jidla patfi bramborovy gulds$ s houbami a pizza. Dietni pFipravek
si jiz michdm sama. Jes$té jsem neméla vétsi problém s domluvou
jidelni¢ku a dodrzovénim diety. Jenom si musim vidy s sebou vzit
dostateéné mnozstvi potravin a piipravku.

Postupem ¢asu se stavam ¢im dal vice samostatnéijsi.

Jako mald jsem pouzivala Analog a poté jsem zadala uZivat PKU
pripravky od firmy Milupa. V sou&asnosti mém pfipravek PKU 2
Secunda. M4 lepsi vlastnosti neZ stari PKU 2. Nejvice mi vyhovuje

mnou jezdi na setkdni dospélych fenylketonurik. Zavérem chci
Fict rodi¢im, ktefi maji malé dit¢ s PKU, Ze se da zit plnohod-
notny Zivot i s touto nemoci.

Martina

ieho lepsi chut, vylepsené slozeni, jelikoz jiz nemusim zvl&st brét
selen, ktery je tam jiz obsaZeny a samoziejmé& mnohem lepsi roz-
pustnost.
S pfipravkem jsem spokojend a doufdm, Ze si ho oblibi i dalsi lidé.
Jsem moc rada, ze se pripravky inovuji a tim nam lépe
pomdhaiji v dieté, ktera sice neni jednoduchq, ale da se
s ni zvladat i dost pestry zZivot.

Toto &islo vychdzi v gervnu 2008. Casopis je registrovén pod & MK CR E 13356. ISSN: 1214-3057. Vychdzi 4x ro¢né. Vydavé:
NS PKU a jinych DMP Vedouci redaktor: Hana Konafikovd. Grafickd Gprava: Karel Cejka — Kolaci. E-mail: metabolik@centrum.cz



Korpus: 200g PKU mouky (Damin); 20g kakaa; 125¢g
rozpusténého tuku (Rama); 120g cukru krupice; 1% bal.
présku do peciva; 1 bal. vanilkového cukru; 300g strou-
hanych jablek nahrubo; 1 IZice rumu

Pfiprava tésta: Rozpustény tuk, cukr, vanilkovy cukr mi-
chdme ruénim elekirickym $lehaéem, poté priddme na-
strouhand jablka, mouku smichanou s préskem do pedi-
va a kakaem, rum a déle michdme nejprve na nejniz§im
stupni, pak na nejvy$sim stupni cca 2-3minuty. Tésto vlo-
zime do tukem vymazané dortové formy a peéeme pfi
170 st.Celsia cca 35minut.

Uprava korpusu: Po vychladnuti oddélime dno formy
a korpus poloZzime na dortovy podnos. Pomoci IZigky
korpus vydlabeme do hloubky 2 ¢cm. Ponechdme 1cm
Siroky okraj. Vydlabanou &ést korpusu v misce nahrubo
rozdrobime.

Pfiprava ndplné a zdobeni dortu: 400ml $leha&ky
Hole (2 baleni po 200 ml); 1 mandarinkovy kompot;
120 ml $tdvy z kompotu.

Vychlazenou $leha¢ku Hole udlehdme do tuha spolu
s pfidanou mandarinkovou $tédvou. Nakonec pfiddme
okapany mandarinkovy kompot.

Slehatkovy krém navréime na korpus kopulovité a7 ke
kraji a dortovym drobenim dort posypeme. Nechdme
v lednici alespof 2 hodiny ztuhnout.

POZN: Misto mandarinkového kompotu miZeme pouZit
bandny. Pak postupujeme takto:

Bandny oloupeme, podélné rozpdlime a plochou stranou dédme do vyhloubeného korpusu. Sleha¢ku Hole uglehdme (mdZeme pfidat
¢okolddovou ozdobnou ryzi na zdobeni dortd), navréime na korpus a posypeme dortovym drobenim.

Palacinky: 200g nizkobilkovinné mouky; 40g cukru;
10g vaje¢né ndhrazky; 30g Lp drinku nebo Zajice; sil;
vodu dle potfeby

Na polevu: 100ml vody; 10g Lp drinku nebo Zajice; 59
cukru; 5g pudingového présku; maéslo

Postup: V trosce vody rozmichdme vajeénou ndhrazku,
po vymichdni pfiddme vodu, NB mouku, cukr, Lp drink,
sOl a zpracujeme na tekouci palaginkové t&sto. Na vy-
masténé pdnvi postupné pe¢eme paladinky, které plnime
dle chuti dZemem nebo rozdugenymi jablky. Naplnéné
palacinky naskldddme do zapékaci misky, zalijeme po-
levou a navrch rozlozime vlo¢ky mdsla. Dédme zapéct do
rozpdlené trouby na cca 10 minut.

Recept pripravila: Eva Strouhalovd - babicka



Milupa PKU-Concept a la carte

... Zjednodusi vam zivot

(

od 9 let
do 14 let

zAMEN'TELNOST

10g bilkovin = 15g PKU 2-Secunda
=1 sacek PKU 2-Activa

NOVINKA

PKU 2-Secunda
7049 bilkovin /1009 pripravku

(

nad 15 let
a téhotné zeny

—._gge— zAMEN"ELNOsT

activa

@5

10g bilkovin = 15g PKU 3-Advanta
=1 sacek PKU 3-Activa

NOVINKA

- PKU 3-Advanta

704 bilkovin /100 g pfipravku

® vylepSena varianta pripravku PKU 2 ® vylepSena varianta pripravku PKU 3

® lepsirozpustnost @ lepsirozpustnost

® vyvazeny obsah Zivin ® vyvazeny obsah Zivin

@ obsahuie selen a vitamin C a E na ochranu pred @ obsahuie selen a vitamin C a E na ochranu pred
volnymi radikaly volnymi radikaly

NOVINKA NOVINKA

PKU 2-Activa rajcatova

109 bilkovin / 1 sacek

prvni slany pripravek ve formé rajcatové polévky
vyvazeny obsah Zivin

jednoducha priprava

praktické jednordzové baleni

/

N

- PKU 3-Activa rajcatova

109 bilkovin / 1 sacek

@ prvni slany pripravek ve formé rajcatové polévky
® vyvazeny obsah Zivin

® jednoducha priprava

@ praktické jednordzové baleni

/

«» o

zivot

Jsme s vami cely vas

e-mail: marketa.jirikova@prague.nutricia.com



