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Cokoli dad ti osud, to sndsej a zvitézis nad nim.

Vergilius

V y v ry v yF v e
azeni ctenari,
vitdme vés v novém roce ajsme velice radi, Ze jste siudé-
lali ¢as na svUj oblibeny casopis. Zajisté jste si vsimli, ze
Casopis prosel Upravou a ze jsme pro vas v tomto roce
pfichystali jeho zcela novou tvar. Nové ma Metabolik
také svého maskota. Zdmérné jsme vybrali medvidka
koalu, ktery je zndmy tim, ze je potravnim specialistou.
Zivi se listim a kdrou blahovi¢niku. Blahovi¢nikové lis-
ty obsahuji velké mnozstvi vldkniny a terpeny, které
zpUsobuji, Ze eukalypty jsou pro vétsinu zvifat jedo-
vaté. Naopak je v nich jen malé mnozstvi bilkovin
a jejich energetickd hodnota je nizka. Primérny koala
denné zkonzumuje 5004 listi. Koali jatra jsou schopna
odbourat skodlivé latky obsazené v potravé a diky vel-
mi dobfe vyvinutému slepému stievu a symbiotickym
bakteriim muUze koala zuzitkovat i to malo Zivin, které
listy obsahuji. Koala skute¢né nepije tekutiny, veSkerou
vodu pfijimd v rostlinné potravé. Z toho muzete vidét,
Ze nejen vy si musite hlidat to, co jite.V pfirodé existuje
vice druh(, které to nemaji se shanénim potravy zrovna
jednoduché.

V novém Metaboliku vam pfinasime ¢lanek na téma
homocystinurie, zajimavé rozhovory a také nové recep-
ty. Uplnou novinkou pro vas také bude pFedstaveni
programu firmy SHS a pfipravkl Lophlex. Precist si také
muzete o celoslovenském setkani PKU, které se konalo
tento rok na vychod od Tater v oblasti Lubovnianskych
Kupeli. Setkani se zucastnilo 61 lidi s PKU. Pfi diskusnim
veceru, kterym provazeli slovensti lékafi, jsme nové
pouzivali hlasovaci zafizeni a kazdy si mohl ovéfit své
znalosti z oblasti PKU. Také jsme nataceli reklamy na
pfedem zadana témata. Viechny fotografie, reportdze

a videa pro véas umistime na internetové stranky www.
milupa.sk a www.shs-pku.sk.

A na zavér si neodpustim zajimavost z obdobi jara. 20.
bfezna je jarni rovnodennost, den kdy den a noc jsou
stejné dlouhé. Oslavuje se konec mraz(, obzivnuti
pldy, obnoveni a rdst, které pfinasi jaro. Rostlinstvo
puci a ptaci zpivaji. Je to v zemédélstvi ¢as sazeni a seti,
u lidi i zvifat to je ¢as ndmluv, dvoreni a milovani. Veli-
kono¢ni vejce a zaji¢ci jsou symboly tohoto déni. Je to
pfihodny ¢as k zapoceti né¢eho nového.

Takze vzhuru za dobrodruzstvim. Krasné slune¢né dny
vam preje redakce. -rr-




Vyvojové specifické poruchy uceni

Dysortografie

Dysortografie je porucha uceni postihujici pravopis. Nezahr-
nuje vsak celou gramatiku, vztahuje se prevazné na tzv. speci-
fické dysortografické jevy, kterymi jsou rozliSovani dlouhych
a kratkych samohlések, rozlisovani slabik dy-di, ty-ti, ny-ni,
rozliSovani sykavek, pfidavani a vynechavani pismen, popt.
slabik, nezvladani hranic slov v pismu. Patfi sem i problemati-
ka nevhodné aplikace gramatickych jevl v diktatech.
Porucha psani se casto poji s poruchou cteni a kvality psani
pisma. V praxi obvykle dochdzi ke zlepsovani kvality ¢teni, ale
vyrazné obtize v pravopise obvykle pretrvavaji mnohdy i na
druhém stupni zakladni skoly. V nékterych pripadech se jedna
o dlouhodobou zélezitost z hlediska ndpravy, kterd nemusi byt
vzdy stoprocentné ucinna. Velmi zélezi na tom, kdo vsechno se
na napravné péci podili, nakolik je péce komplexni a systema-
tickd. Systemati¢nosti myslime pravé sladéni pozadavkd skoly
arodiny. Klasifikacni fad uklada ucitelim pfihlizet k diagnostiko-
vané poruse, ale pro moznost postupné napravy poruchy psani
a pravopisu je nutné s zakem pracovat specifickymi metodami.

Pfic¢iny dysortografie

porodni trauma a nasledna problematika LMD

nedostatecné rozvinuta funkce dulezita pro psani diktata:

sluchové vnimani - skladani a rozkladani slov

zrakové vnimani - rozliSovani zrcadlovych tvard, postieh

pro detail, fixace tvard

reprodukce a vyvozovani rytmu, tj. délky u slov

negativni vyvoj v fecové slozce rozumovych schopnosti

4. nedokonalost v jemné motorice, pfevod z jedné zrakové
modality do jiné

5. obtize ve sladovani vnimaného s koordinovanymi a jem-
nymi pohyby ruky

6. specifické poruchy reci (expresivni forma reciiimpresivni
forma feci)

7. problematickad pravoleva orientace, orientace na plose,
tzv. nevyhranéna lateralita

8. tempo zpracovavani informaci (bradypsychismus), zpo-
malené psani, kfecovity ichop tuzky

9. oslabena pamét pro verbalni logicky materidl

10. problematika dyslexie, dyspraxie

11. specifické spoustéci faktory, tj. rozvod, traumaticka zale-
zitost, snizena motivace atd.
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Projevy dysortografie

Existuji specifické znaky, které by vam mély napovédét, ze
vase dité muze trpét dysortografii. Pokud si dité stézuje, ze ve
skole nestiha psat, co mu ucitelka diktuje, stoji to za zamysle-
ni. Tyto déti mivaji velmi nethledné sesity, zaménuji pisme-
na, vkladaji ¢i vynechavaji pismena a ¢arky, spojuji vice slov
v jeden vétny celek, nedisponuji schopnostmi rozlozit slovo
na mensi jednotky, Ustné gramatiku ovladaji, ale vykon v dik-
tatech témto znalostem neodpovida.

Co pro napravu muze udélat rodina?

Cvicebni postupy pro ndpravu dysortografie vdm poradiv pe-
dagogicko-psychologické poradné.

lyzy a syntézy - dité rozkldadad slova na mensi jednotky
nebo je naopak sklada. Tim se lépe uci se slovy pracovat.
Dalsim cvi¢enim je zrakové rozliSovani. Nechte své dité vy-
hledédvat shodné a rozdilné obrazky nebo je skladat. Trénujte
také poznavani stejnych nebo nestejnych obrazc a pismen.
Dale se individudlné zaméite na konkrétni jevy, v kterych
nejvic dité chybuje. Jste-li na pochybéach a nejste-li si jisti,
které oblasti délaji vasemu potomkovi nejvétsi problémy,
nahlédnéte do jeho sesitu s diktdty, to vam jisté napovi.

Co pro napravu muze udélat skola?

Skola by méla zajistit komplexnost ndpravné péce mezi z4-
kem, skolou a rodici.

Pedagogicko-psychologickd poradna na zakladé vysetreni
ditéte vyda skole doporuceni, jak s timto ditétem dale pra-
covat.

Ucitelé budou predkladat ditéti zkraceny diktat, individudaini
diktat (doplriovani vynechanych pravopisnych jevi) ¢i vizual-
ni diktat (psani kazdé druhé véty).

Diktat mUze byt také realizovany v pomalém pracovnim tem-
pu s vyuzitim pomUcek a moznosti nahlédnout pfi nejistoté.

Zdroj:
H. Zd¢kovd a D. Jucovi¢ovd: Metody hodnoceni a tolerance déti
s SPU, www.pppkv.cz




Na odborné téma

Homocystinurie

Homocystinurie patfi, stejné tak jako fenylketonurie a ty-
rosinémie, k poruchdm metabolismu aminokyselin. Homo-
cystinurie je metabolické onemocnéni, které je zplsobeno
nejcastéji poruchou aktivity cystathione B-syntazy (CBS), en-
zymu podilejiciho se v organismu na pfeméné aminokyseli-
ny methioninu na cystein. Vyskyt homocystinurie je udavan
s frekvenci 1:83 000 zivé narozenych déti, ale odhaduje se
frekvence mnohem vyssi (az 1:15 000). Dédi¢nost onemocné-
ni je autosomalné recesivni (rodice jsou zdravi prenaseci). Pfi
soucasné ro¢ni porodnosti v Ceské republice (> 115 000 déti)
to znamena zhruba dva az tfi nové pfipady rocné. V organis-
mu nemocnych déti se hromadi kromé aminokyseliny methi-
onin i velmi toxicky homocystein. Vzacnou formou onemoc-
néni je tzv. remethyla¢ni forma homocystinurie s poruchou
zpétné premény molekuly homocysteinu v aminokyselinu
methionin.

Klinické pFiznaky odpovidaji postizeni ¢tyf organovych sys-
téma: oka, skeletu (kosti), cévniho endotelu (cévni vystelky)
a centralniho nervového systému. Pfi narozeni jsou déti zce-
la v poradku, ale postupné, zejména v priibéhu batoleciho
a predskolniho véku, pokud neni vcas zahdjena léc¢ba, se roz-
vine pIné spektrum priznakd. U pacientd s remethylacni for-
mou homocystinurie dominuje tézké neurologické postizeni
s projevy jiz v ¢asném kojeneckém véku.

Postizeni oci: dislokace (posunuti) o¢ni ¢ocky, vyrazna kratko-
zrakost a glaukom (zeleny zakal) patii mezi typické pfiznaky.
Muze se objevit ale také sitnicové odchlipeni, atrofie optické-
ho nervu a katarakta (Sedy zakal).

Postizeni kosti: homocystinurie zpUsobuje tzv. metabolickou
osteopatii. Je pfitomna osteopordza, skolivza a nachylnost
k patologickym kostnim zlomenindm a zhrouceni obratld. Pa-
cienti s homocystinurii byvaji kolem puberty vysoci's tenkymi
a delSimi dlouhymi kostmi a maji dlouhé tzv. pavouckové prs-
ty. Mze byt pfitomna i deformita hrudniku.

Postizeni centrdlniho nervového systému: opozdéni vyvoje
a mentalni retardace s rliznym stupném zdvaznosti postihuje
asi 60 % pacientd. Kiece, odchylky na EEG a psychiatrické po-
ruchy byly popisovany asi u poloviny pfipadd.

Postizeni cévniho systému: tromboembolické komplikace (hlu-
boka zilni trombdza, plicni embolie, cévni mozkova pfihoda),
ke kterym dochazi v tepnach i zilach ve viech castech téla,
jsou hlavnimi pfi¢cinami nemocnosti a umrtnosti. Prognéza je
ovlivnéna mistem a rozsahem cévniho uzavéru.

Stanoveni diagndzy: je zalozeno na priikazu vyrazné zvy-
sené koncentrace homocysteinu a methioninu (u nejcastéjsi
formy homocystinurie) v krvi. Diagndzu je nutno potvrdit na
enzymatické a molekuldrné genetické drovni, protoze zvyse-
nou koncentraci homocysteinu mdze zpUsobit i fada dalsich
dédi¢nych metabolickych nebo ziskanych onemocnéni, mezi
ktera patfi napfiklad porucha metabolismu kyseliny methyl-
malonové a nedostatek vitaminu B12.

Terapie: cilem Ié¢by je snizit hladinu celkového homocystei-
nu a znormalizovat hladinu methioninu v krvi. Asi polovina
pacientd s CBS deficitem odpovida snizenim hladin homocy-
steinu a methioninu na velké davky vitaminu B6 (pyridoxinu),
které vsak musi dosahovat az nékolika set miligram za den.
Pro zhodnoceni efektu podaného pyridoxinu je dilezité zjis-
téni, ze u asi 10% téchto pacientd, ktefi zcela odpovidaji na
podavani pyridoxinu, se hladiny homocysteinu a methioninu
upravuji na normalni hodnoty az béhem nékolika tydn{ po-
davani pyridoxinu. Protoze je odpovéd na tento vitamin také
ovlivnéna hladinou kyseliny listové, je lécba folatem (5-10
mg/den) soucasti |écby. U pacientd, ktefi neodpovidaji na py-
ridoxin, musi byt zahajena a po cely Zivot dodrzovéana nizko-
bilkovinna dieta se snizenym obsahem methioninu, doplnéna
preparatem esencialnich aminokyselin bez methioninu (hom
1-mix, hom 1, hom 2-prima, secunda, hom 3-advanta, Xmet
Analog, M-AM 1, 2, 3). Betain, podavany peroralné v déavce
150 mg/kg/den (maximélné 6-9g u dospélych) je dalsi dd-
lezitou latkou snizujici koncentraci homocysteinu, kterd je
zvlasté vhodna, neni-li uspokojiva dietni compliance.
Prenatalni diagnostika: je dostupna.

Progndza: At uz se pouziva jakdkoli kombinace postup(,
dosazeni normalni hladiny homocysteinu je u vétsiny pacien-
th velmi obtizné. Prevence zavaznych klinickych symptom
spojenych s touto poruchou vsak vyzaduje celozivotni lé¢bu.
Je-li dieta s nizkym obsahem methioninu zahajena v novoro-
zeneckém obdobi, zabréni se mentalni retardaci, je oddalen
zacatek a mira dislokace ¢ocky a klesa pocet a zavaznost kre-
¢i. Avsak i pfi pozdnim stanoveni diagndzy po zavedeni [é¢by
a pfi dobré complianci rodiny a pacienta se vyrazné snizuje ri-
ziko tromboembolické piihody a dalsich komplikaci. Progno-
za pacientl s remethyla¢ni poruchou je mnohem zavaznéjsi.
Zavérem lze fici, ze |é¢ebny Uspéch jednoznacné zavisi na
véasné diagnoze a lécbé a je proto vhodny masovy novoroze-
necky screening. MUDr. Tomds Honzik, PhD.




Principy dietni lécby

u homocystinurie

Zakladem dietni 1é¢by u pacienttd s homocystinurii je nizkobilko-
vinna dieta s limitovanym mnozstvim methioninu (je nutny kaz-
dodenni propocet pfijmu methi-oninu v pfirozené stravé) dopl-
néna aminokyselinovym preparatem obsahujicim smés AMK bez
methioninu a dosazeni snizeni hladiny methioninu a homocystei-
nu v krvi. Pfisnost dietniho omezeni zavisi na individualni toleranci
pacienta k methioninu, tedy povole—nému mnozstvi methioninu
ve stravé. Na naSem pracovisti mame pacienty, ktefi maji v prd-
méru nejcastéji povoleny prijem methioninu mezi 200 - 650mg
methioninu na den. Predpokladem dobré progndzy pro pacienty
s homocystinurii je dobra dietni kompenzace.

- nutny je spravny vybér potravin s nizkym obsahem methi-
oninu

- pouzivani nizkobilkovinnych potravin - NB (NB mouka, NB
pecivo, NB téstoviny).

- vylouceni konzumace potravin s vysokym obsahem methi-
oninu jako jsou napt. syry, vsechny druhy masa véetné ryb.

Nevhodné -,,zakazané” potraviny:

Vsechny druhy masa a ryb (obsahujici mezi 388-520mg met. na
100g), vnitfnosti, uzeniny saldamy Sunka vepf. tlacenka, jitrnice,
masové konzervy a jakékoliv jiné masné a rybi vyrobky.

Syry, nizkotucny tvaroh (obsahujici mezi 366-524mg met. na
1009) a jiné nizkotu¢né mlécné vyrobky.

Vejce jako samostatny pokrm, lusténiny — vSechny druhy (fazole,
¢ocka, hrach, séja...). Ofechy, mandle.

Dovolené potraviny s castecnym omezenim:

Malé mnozstvi tu¢nych mlécnych vyrobkd (smetanové jogurty
(100g - 68mg met.), polotucny nebo plnotu¢ny tvaroh (100g —
370mg met.) a pomazanky z néj, polotu¢né mléko (100g — 86 mg
met.), maslo, smetana 12%, Slehacka 30%, termixy, pudinky, sme-
tanové zmrzliny...

Vejce jako soucast pokrm( (do tésta na knedliky, na moucniky,
zapecené téstoviny apod.).

Bilé pecivo OMEZENE napt. 1ks 2x do tydne.

Mouka - jakykoliv druh, krupice, vlocky, ryze loupana (100g -
137 mg met.), téstoviny, strouhanka...

Brambory (dle sezény v priiméru 100g - 40 mg met.).

Orienta¢né 100mg methioninu je obsazeno ve 4g pfirozené bil-
koviny

Povolené potraviny ,bez omezeni“:

Nizkobilkovinna mouka (Finax, Apromix, Vitaprotam)
Nizkobilkovinna strouhanka, krupice, kukufi¢né lupinky
Nizkobilkovinné pecivo (houska NB, chléb NB 100g — 8 mg met.)
Nizkobilkovinné téstoviny (Loprofin)

Nizkobilkovinné mléko (LP drink, Loprofin)

Ovoce, zelenina, ovocné presnidavky, ovocné zmrzliny
Cuksr, olej, margariny, maslo

Dzemy, marmelady

Pfiklad jidelnicku zdravého ditéte

Sn. 1809 jablecny zavin, caj 93,6mg

PY. 2809 banan 30,8mg
1509 ovocny jogurt 102mg

O. 2709 varené brambory 108 mg
2509 kure pecené 1325mg
200g merunkovy kompot 4mg

Swv. 759 Oblozena bageta zeleninou 85,2mg
1509 jablko 6mg
250ml minerélka

V. 1509 zeleninové rizoto 124,3mg
140g okurka 7mg

celkem 1886 mg met.

Pfiklad jidelnicku s vyrazné omezenym mnozstvim methioni-
nudo 350 mg/den

Sn. 1509 jable¢ny zavin, caj 78mg
preparat — davku urci lékai

PY. 120g banan 11mg

O. 2509 varené brambory 100mg
509 dusena mrkev 5mg
200g merunkovy kompot 4mg
preparat — davku urci lékai

Sv. 2509 pomeran¢ 20mg
250ml mineralka

V. 1509 zeleninové rizoto 124,3mg
1409 okurka 7mg

preparat — davku urci lékai
celkem 349 mg met.

T. Paterovd, L. Houfkovd, nutricni terapeutky




Zpravodaj NS PKU

Vybeérové rizeni na aktualizace
a preprogramovani webovych
stranek NS PKU a jinych DMP

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP provozuje internetové
stranky www.nspku.cz, na nichz informuje své ¢leny i Si-
rokou obcanskou vefejnost o problematice fenylketonu-
rie (PKU) a obdobnych dédi¢nych metabolickych poruch
a o moznostech jejich l1é¢eni. Dale na téchto strankach po-
skytuje aktudlni informace o ¢innosti a o déni v NS PKU
a jinych DMP a o podminkach ¢lenstvi v tomto sdruzeni.
Soucdsti téchto stranek je téz diskusni férum, na kterém
je vedle bézné vymény informaci mezi jeho ucastniky po-
skytovdna bezplatna poradenska a informacni ¢innost pfi
feSeni rdznych problém( (zejména socidlnich a pravnich)
dotykajicich se pacientl s témito nemocemi.

Za Ucelem zvyseni mnozstvi a kvality poskytovanych uda-
jb a informaci na téchto internetovych strankach (napf.
doplnénim novych nabidek a menu, tykajicich se moznosti
nakupu specidlnich nizkobilkovinnych potravin nebo le-
gislativniho okénka, lepsim napojenim diskusniho féra)
a vzhledem k tomu, ze vzhled, technicka uroven i moz-
nosti administrace téchto stranek jiz neodpovidaji
sou¢asnym moznostem a technologiim, se rozhodlo
vedeni NS PKU a jinych DMP tyto stranky pieprogra-
movat. Jelikoz mnozstvi finan¢nich prostfedki NS PKU
a jinych DMP, které by bylo mozné na tyto ucely pouzit,
je velmi omezené, pozadalo vedeni NS PKU a jinych DMP
o dotaci na tento projekt Vladni vybor pro zdravotné posti-

Analyzy potravin

v roce 2009

Vazeni pratelé,

i presto, ze dotac¢ni projekt na provadéni analyz aminokyselin
pro rok 2009 nebyl VIadnim vyborem pro zdravotné postize-
né obcany schvélen, planujeme na zakladé financ¢nich moz-
nosti NS PKU pokracovat v analyzach aminokyselin v béz-
nych potravinach ivroce 2009. Odhadovany pocet vyrobki,
které by mohly byt analyzovany, je pfiblizné dvacet. K tomu,
aby na analyzy byly pfedany vyrobky, o jejichz analyzu je ze
strany ¢lenl NS PKU nejvétsi zdjem, prosim ¢leny NS PKU
o prubézné zasilani obali od téchto vyrobka nebo tipt

zené obcany. Na jeho zasedani dne 29. 2. 2009 bylo ptizna-
ni dotace na tento projekt potvrzeno.

P¥i realizaci tohoto projektu budou ze strany NS PKU
vyZadovdny pisemné smlouvy o pfeprogramovdni webo-
vych strdnek se zdruéni lhiitou na funkénost v rozpéti
1-2 roky, o podpore provozovdni webovych strdnek
a o webhostingu webovych strdnek. Dodavatel tohoto
projektu musi mit IC a ddle musi mit jako predmét pod-
nikdni nebo jako Zivnost tvorbu softwaru, poskytovdni
softwaru nebo zpracovdni dat, a to minimdlné od ledna
2007, a musi akceptovat podminku, Ze platba za prepro-
gramovdni strdnek bude realizovdna az v obdobi od cer-
vence do prosince 2009.

Potencidlni zdjemce, ktefi by méli zajem se do tohoto pro-
jektu zapojit, zddame, aby své prfedbézné nabidky (ceno-
vé i technické) zaslali v terminu do 15. 4. 2009 na adre-
su 1. mistopfedsedy NS PKU a jinych DMP Ing. Radka
Pudy, Fischerova 30, 779 00 Olomouc, e-mail: radek.
puda@dvorak-sw.com, tel. 585 432 116 (vecer) nebo
723 779 320, ktery rad zodpovi i pfipadné dalsi dota-
zy. Na zakladé zaslanych nabidek a jejich vzdjemného
porovnani provede vedeni NS PKU a jinych DMP v mésici
dubnu 2009 vybér kone¢ného dodavatele tohoto projek-
tu.

na tyto vyrobky postou na adresu: Radek Puda, Fischerova
30, 779 00 Olomouc, nebo na e-mail: radek.puda@dvorak-sw.
com.
Na zdkladé jednani s firmami, které by mohly tyto analyzy
provést, nevylucuji, ze analyza prvnich deseti vyrobkd by
mohla byt provedena jiz v kvétnu 2009.
Dékuji Vam vsem za Vasi pomoc.
Ing. Radek Puda
1. mistopredseda NS PKU a jinych DMP



Zeptali jsme se...

Pres vSechna zivotni
uskali jsem spokojeny...

Pro dnesni rozhovor o PKU jsme si zajeli do Tdbora, kde Zije
sympaticky a energicky Michal Studenovsky. Tento mlady
muz kolem sebe Si¥i optimismus a jen tak se Zivotnich kom-
plikaci nezalekne. Proto jsme si s nim povidali o celoZivot-
ni PKU dieté, jak ji Ize skloubit s béZnym dennim rytmem,

a uzivat si tak plné Zivota.

Jak jste prozival détstvi s PKU dietou?

Rané détstvi si moc nepamatuji. Jediné, na co si pfesné vzpo-
minam, je fialova plechovka Lofenalacu. Ve skolce vsech-
no probihalo bez problémd. Mama mi navafila jidlo doma
a donesla mi ho do skolky a tam mi ho v kuchyni ohtali. Nékdy
jsem byl ter¢em posméchu ostatnich déti kvdli jinému jidlu,
ale trauma to nebylo. Ve 3kole to bylo horsi, tam byl vétsi ko-
lektiv. Do $koly jsem si s sebou nosil jidlo, u okénka jsem jen
nahlasil dietu a oni mi vyndali moje ohtaté jidlo. Obcas jsem
simohl vybrat i néco, co méli ostatni.V Sesté tfidé jsem defini-
tivné zanevrel na jidelnu. Mél jsem lepenici, to je bramborova
kase se zelim, s chuti jsem si dal plnou IZici do pusy a kousl
do néceho tvrdého. Byl to kus skla, ddza, ve které to ohtivali,
praskla. Pak uz jsem chodil radéji dom a jidlo pfipravené od
mamy jsem si ohtival sdm.

Zminil jste se o posméscich ostatnich déti. Mél jste kama-
rdady?

V détstvi jsem mél trosku problémy. Déti se mi obcas posmi-
valy, nechtély mé prilis zapojovat a brat mezi sebe. Na stfedni
skole se to zménilo. Asi to bylo tim, Ze spoluzaci uz mélirozum.
Zeptali se mé, pro¢ nechodim na obédy, to jsem jim vysvétlil
a zadné problémy jsem potom nemél. Dodnes se s kamarady
ze stfedni skoly stykdm, hodné spoluzakl dojizdélo, z Tabora
nas bylo jen Sest, se ¢tyfmi kluky se viddm docela casto.

Kdo vam pomdhal v tézkych chvilich?

Pfedevsim mama, hodné ji dluzim. Odmali¢ka se o mé velmi
dobre starala a vlastné dodnes stara. Je to ¢lovék, za kterym
muzu kdykoli a s ¢imkoli pfijit, kterému se m{zu svéfit a ab-
solutné ji dGvéruji a mGzu se na ni stoprocentné spolehnout.
Tatu jsem v podstaté nikdy nemél.

Vzpomenete si, kdy jste pfevzal zodpovédnost za dodrzo-
vdni diety?

Mamka mi s dietou dodnes hodné poméha. PIné v rukou mamy
to bylo az do osmi let, pak uz jsem se trosku dokdzal postarat
sam. Dietu jsem dodrzoval tak, ze jsem se mamy ptal, co smim
a co ne. Bylo to zavislé na tom, jak mi poradila. Dietu jsem po-
ctivé dodrzoval a jezdil jsem na kontrolu k pani asistence Hejc-
manové. Kdyz jsem nastoupil na stfedni skolu, tak jsem polevil
a nedodrzoval dietu. Jedl jsem vsechno. Vysledky ve skole to
kupodivu neovlivnilo, odmaturoval jsem bez probléma. Byl

jsem jen nervoznéjsi, unavenéjsi, podrazdénéjsi. Kdyz jsem se

pfipravoval do skoly, musel jsem
mit absolutni klid. Hodné jsem se
ucil nazpamét a nebyl jsem toho
schopny, kdyz byl okolo hluk.

Trdpi mé, Ze mé ve stravovdni hodné omezuji finance.

Co bylo diivodem, Ze jste prerusil dietu? Kdy jste se k ni zase
vrdtil?

Hlavnim ddvodem bylo, ze se ménily nazory na to, do kdy by
se méla dieta dodrZovat. Ta hranice se neustale posouvala,
nejdrive bylo doporuceni do patnacti let, potom do osmnacti
let, ted' uz se hovoli o celozZivotni dieté. Na stfedni skole jsem
mél povoleny denni pfijem 1800 mg Phe. Nepotieboval jsem
se tedy tolik omezovat. Kdyz jsem zacal chodit do prace, mél
jsem hladiny 30 mg/dl. Po poradé s pani doktorkou a na za-
kladé vysledkli vysetfeni jsme dosli k zavéru, ze bych mél
dietu zase zacit dodrzovat, alespon kompromisni. Popovidali
jsme si o tom, co by si pani doktorka predstavovala, co nao-
pak ja mUzu redlné dodrzet. Ted se snazim, hladiny jsem sni-
zil a drzim je mezi 15-20 mg/dl. Dietu se mi nedafi striktné
dodrzovat.V soucasné dobé maj pracovni den vypada tak, ze
rano vstanu a udélam si kavu a NB pecivo (napf. roladu nebo
strudl) a nasniddm se, pokud nezaspim. Kupoval jsem si su-
senky u pani Harantové, ale ty byly dost drahé. Kupuiji si proto
piskoty za velkoobchodni cenu u nés v praci, hodnotu Phe
maji jen o néco vyssi nez NB susenky. Nékdy si vezmu banany
nebo jiné ovoce, to mam k svaciné. Kdyz je cas, jdu na obéd,
ale ne vzdy ho mam v poledne. Stava se, Ze se mohu najist az
treba ve dvé nebo ve tfi hodiny. Doma peceme i NB chleba.
Mam specialni recept, pfiddvam do néj pfisady, které mi se-
hnala zndma v pekarné. Chleba je tak moc dobry a nerozezna
se od bézného. Trapi mé, Ze mé hodné ve stravovani omezuji
finance.

Jak se citite, kdyz ted'dietu dodrZujete?

IdedIné by se mélo jist pétkrat Sestkrat za den. Ja se citim nej-
lip, kdyz muzu jist, kdyz médm chut a hlad. Nékdy jsem rad,
kdyz se stihnu rychle naobédvat. Jim nékolikrat za den, ale
ne v presnych intervalech. Sniddm, svac¢im, obédvam, sna-
Zim se vybirat dietni potraviny. Citim, Zze kdyz se poradné
naobédvam, mam vice energie v praci. Rano si hlidam pfi-
jem Phe, protoze nevim, co si budu moct dét k obédu. Jim
v béznych restauracich a pokud si musim dat maso, vyberu
si blicek, ma tak 250mg Phe ve 100g, a to je min, nez ob-
sahuji bézné knedliky. Hodnoty mam v hlavé jen orientacné
a kalkuluji, kolik jsem mél denni pfijem Phe. Myslim, Ze u do-
spélého ¢lovéka ten presny vypocet nehraje tak ddlezitou roli
jako v détstvi. Snazim se vejit do 1300mg Phe za den. Kdyz
to jeden den prekroc¢im, druhy den se snazim naopak dietu
zpfisnit a ddvam si jen jidla s nizkym obsahem Phe, tieba jen



brambory s cibulkou, hranolky se zeleninou apod. Je to asi
i individudlni zélezitost.

Kdyz si zapisuji svij jidelni¢ek, postupuji ndsledovné: nejdiive
jidlo snim a pak spocitdm, kolik tam bylo Phe. Nejsem zvykly
presné vazit, ja to beru od oka a odhaduji. Snazim se vzdy
dietu napasovat na realitu.

Snazil jsem se jist pfesné podle stanoveného jidelnicku, ale
musel jsem to po tydnu prerusit, protoze bych zkolaboval.
V praci pracuji hodné fyzicky, tak potiebuji hodné energie.
Musel jsem obcas pit energetické napoje, abych to vydrzel
a neusnul, ale ani po tfech to nepomohlo. Az jsem si dal po-
radny obéd, tak jsem se citil |épe, GUplné jsem ozil. Nékdy to ji-
nak nejde. Je potieba néco vydatného snist. Myslim, ze vedle
toho, co jsem snédl, je dlilezité, kdy jsem to snédl.V celkovém
souctu neprekro¢im povolenou toleranci. Pokud mam velkou
pauzu mezi jidly, kdyz tfeba nemdam cas se najist, hladina Phe
vyleti nahoru, protoze télo hladovi a spotfebovava tak vlastni
bilkoviny. Hladina Phe je nakonec jesté vyssi. Opravdu je da-
lezité jist pravidelné. Myslim si také, ze fyzicky pohyb je pozi-
tivni. JA méfim 182cm a vazim 72kg. Pokud bych se ladoval
nezdravym jidlem a lezel na pohovce, bylo by to Spatné.
Pasivné odpocivam vétsinou jen o vikendu.

Hovo¥il jste o tom, Ze mdte zaméstndni ndrocné na energii
i ¢as. Kde pracujete?

Pracuji jako fidi¢ ve velkoobchodé, v budoucnu bych chtél
jezdit jako ridi¢ v dalkové mezinarodni dopravé, ale znemoz-
nuje mi to dieta. Mohl bych s sebou mit plynovy vafic¢ a led-
nicku v auté, mazu si nakoupit pecivo i potraviny do zasoby,
ale tato prace se neda presné naplanovat. Casto se stava, ze
fidi¢i musi cekat na odbaveni tieba i tyden. Vétsinou to fun-
guje tak, ze se v pondéli nalozi naklad, jede se do cilové zemé,
vylozi se naklad a ridi¢ se vraci do konce tydne. Pokud vsak
dojde ke komplikacim, cesta se protdhne. Musi se dodrzovat
vsechna nafizeni o kamionové dopravé, pravidelné prestavky
a podobné. Nevim, jak dlouho se mGzu zpozdit a kolik jidla si
mam dopredu nachystat. V Tabore hledaji firmy délkové fidi-
Ce, ale komplikace s dietou zatim neumim vyfesit. V zahranici
nejde koupit NB potraviny a i bézné jidlo je dost drahé. Také
vyplata fidice je nizkd, pokud si ¢lovék neusetii penize z diet,
které bych pravdépodobné musel utratit, abych si mohl na-
koupit jidlo.

Madte predstavu, kolik priimérné utratite za dietni stravo-
vani?

S touhle dietou se neda moc usetfit. Mési¢né zaplatim asi
o dva az tii tisice vic za jidlo nez ostatni zdravi lidé. Pokud
bych si nasel zaméstnani jen na osm hodin, vydélal bych si
malo penéz. Je pravda, Ze bych pak mohl lépe dodrzovat di-
etu a stravovani by bylo jednodussi, ale asi bych pak nemohl
Zit samostatné. Ted' si vydélavam pomérné dost a Iépe pla-

cenou praci na Taborsku nesezenu. V pracovni dny mé obéd
stoji priblizné sto dvacet korun. Mdm od zaméstnavatele stra-
venky v hodnoté Sedesat korun, které davam mamce a ta za
né kupuje jidlo, to vychazi asi na dvanact set za mésic. Ja za
obédy utratim mési¢né dva az dva a pUl tisice korun. Vecefi mi
nachystd mamka nebo si vezmu néco malého. Jsem schopny
si uvafit i sdm, ale moc nevafim z ¢asovych dlivodd, protoze
se vracim z prace pozdé. Kdyz vafim, tak stylem pokus-omyl,
mam hrubou predstavu, co by z toho mélo vzejit a postup-
né pridavam prisady. Nepocitam presné, kolik jidlo obsahuje
Phe, pouze to odhaduji.

Mam rad téstovinovy salat: na ¢esneku nebo cibulce zpénim
slaninu nebo $pek (ma pfiblizné 250 mg Phe ve 100 g), dam ji
tam velmi malo, cca 10 g, pfiddm 500 g NB uvarenych kolinek,
pfiddm moravanku bez nalevu a jednu az dvé Izice majonézy
(ta mé 40-50 mg Phe ve 1009) a je hotovo.

...vZdy se snaZime s pani doktorkou najit cestu, jak sladit
dietu s realitou béZného Zivota.

Jak se divdte na vyvoj a inovaci PKU pFipravkii?

Ted uzivam PKU 3 advantu. Jsem hodné konzervativni a da-
vam prednost chuti, na kterou jsem od détstvi zvykly. Ochut-
nal jsem nékteré nové pfipravky, ale moc mé to neoslovilo.
Prijde mi, ze pfichuté se snazi prekryt chut aminokyselin
a zdaji se mi ptilis sladké. Spis ocenuji, ze v zékladnich prasko-
vych pfipravcich je ted’hodné vitamind a minerald.

Na kontrolu chodim pravidelné dvakrat ro¢né a vzdy se sna-
Zime s pani doktorkou najit cestu, jak sladit dietu s realitou
bézného Zivota. Pokracovdni na strané 10




Lophlex

Vam prinasi vZdy neco navic

ZUcastnete se naseho programu — odpovidejte na otazky tykajici se PKU
diety, sbirejte body za pripravky Lophlex a Lophlex LQ a nasledne si tyto
pody vymeénte za nizkobilkovinné potraviny.

Pro koho je program urcen? !
Pro vsechny s PKU starsi 8 let. 4

Kdy program probiha?
Od 15. 3. 2009 do 31. 12. 2009

Popis programu:

1. Vyplnte vstupnf formular ktery najdete na www.shs-pku.cz
2. \Vyzvednéte si svoje piipravky Lophlex nebo Lophlex LQ.
3. Otevrete balenf a vyhledejte karticku s unikatnim kédem.
4

Odeslete SMS ve tvaru: lophlex XXX (kde XXX predstavuje unikat-
ni kdd, za slovem lophlex pouzijte mezeru) na telefonni cislo +420
720 001 073.

5. Beéhem roku budete odpovidat na sest nami zaslanych otazek formou
SMS tykajict se PKU diety. Zaslani odpovedi je podminkou k tomu,
abyste si mohli své body vymenit za nizkobilkovinné potraviny.

SHS




Ziskejte zdarma svou odmenu
— nizkobilkovinné potraviny
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Jak si odménu objednat?

Kazda odmena je oznaCena pismenem uvedeném v katalogu.
Ten také najdete na www.shs-pku.cz. Pokud budete mit dosta-
te¢ny pocCet nasbfranych bodl, muizete si objednat i vice kusU
jedné odmeny.

Odeslete objednavkovou SMS.

Veskete informace a prihlasku naleznete na www.shs-pku.cz
Potraviny pro zviastni vyzZivu - potraviny pro zvlastni Iékarské ucely.

Kontakt: Mgr. Jifi Munk
SHS International
Na Pankréci 30, 140 21 Praha 4
tel: +420 296 332 700, +420 602 134 138
e-mail: jiri.munk@prague.nutricia.com
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Dokonceni ze strany 7

Povézte ndm o partnerstvi. Brdni vam dieta v navazovdni
vztahi?

Zatim se mi navazovat partnerstvi moc nedafi. Mam prosté
smulu. Vztahy mi moc dlouho nevydrzi. Neni to ale vinou
diety. Nikdy se mi nestalo, ze by mé holka odmitla, pro-
toze mam specialni dietu. Vybirdm si chytré sle¢ny, které
to chdpou. Rodinu zatim neplénuji, ale jsem spolecensky
a sam byt nechci. To by byla otrava. Ted' mam vyhlédnuty
byt u nas na sidlisti a chtél bych se osamostatnit. Pak by
dieta byla jen na mné, ale s mdmou pocitam, snad by mi
v ramci moznosti pomahala i dal. Strach ze samostatnos-
ti a zodpovédnosti nemam a urdité to zvladnu. Jediné, co
mi piijde jako problém, je ¢as. Rdno odejdu z domu v pét
hodin a vracim se v Sest hodin odpoledne nékdy i pozdé-
ji. Pak si tézko stihnu nakoupit a uvafit. Nebudu mit tolik
volného casu a samostatné bydleni bude urcité slozitéjsi
i po finan¢ni strance. Na druhé strané, kdy je lepsi doba na
pofizeni bydleni, kdyz ne ted? Ted mdzu mit hypotéku na

Predvanocni cas

s fenylketonuriky

Predvénocni ¢as byva velmi hekticky, ale i pfesto je to doba, kdy
se lidé potkavaji. V Ostravé uz je nas deset rodin, které se semkly
nejen pro ¢as predvanocni. Jiz tretim rokem poradame jako jednu
z nasich spole¢nych akci Mikulasskou nadilku, nejen pro nase déti
s fenylketonurii. Letos vSak poprvé za prispéni sponzor( z SHS,
ktefi se podileli jak na darcich pro nase déti, tak i na proplaceni
Chaloupka, protoze nds pocet jiz dlouho prevysuje moznosti se-
tkdni se v néci domacnosti. Pfestoze jsme se nesesli Uplné v pl-
ném poctu, protoze nemoci Mikulase neuzndvaji, i tak si to vsichni
pritomni uzili. Mikulas si pro déti netradi¢né nachystal Mikulassky
pétiboj a kazdy si tudiz musel svij balicek zaslouzit. | na tradi¢ni
bésnicky doslo, i kdyz za ty nejmensi to jesté museli vzit rodice :0)).
Pfijemné to bylo podle mého nézoru i pro rodice déti, nebot bez-
pecné prostredi tohoto centra umoznilo posedét u dobré kéavy,
poklabosit a na chvilku se,zastavit"

Chvili u kdvy jsme my maminky vyuzily také k tomu, abychom si
domluvily jiz tradi¢ni spole¢né peceni vanoc¢niho cukrovi. Kazda
z nds urcité potvrdi, Ze peceni o samoté neni zadna velka zébava,
ale s touhle ¢asti uz jsme si poradily. Kazdy rok se pridava dalsi par
rukou. A kdyz se sejde velka parta, tak to jde nejen pékné od ruky,

mnoho let, pocital jsem, ze pti mych soucasnych pfijmech
to vyjde.

Setkdvadte se s ostatnimi pacienty? Jezdite nékdy na paci-
entskd setkdni?

Jezdim rad na setkdni, byl jsem v Praze, v Pelhiimové, zajel
jsem se v lété podivat i do Pracova. Chtél jsem jet letos v zafi
do Vilance, ale bohuzel jsem z c¢asovych divodd nemohl.
Snad to vyjde pfisti rok.

Madte na zdvér néjaky vzkaz pro ostatni dospélé s PKU?

At to neberou moc vazné, tedy pokud jde o dospélé. At
se snazi vyjit vstfic sami sobé, aby jim dieta vyhovovala
a délala jim dobfe. Dulezité je, aby to $lo k jejich zivotnimu
stylu. Méli by se radovat a tésit z kazdodenniho zivota. Mé
tfeba moc bavi moje prace. Kdo dnes muze fict, ze ho pra-
ce bavi? Pres vSechna zivotni uskali jsem spokojeny a dou-
fam, ze se mi podafi zrealizovat vSsechny moje plany.

Drzime palce a dékujeme za rozhovor. -rr-

v Ostrave

ale vznikaji krasné kousky, i atmosféra je velmi prijemna. Prosté na
kazdé praci ¢i povinnosti je potteba si najit kus néceho, co potési
i vase srdce nejen v ¢ase vanoc¢nim. Jsem rada, Ze jsem tyhle lidi¢-
ky potkala.

Petra Rtickovd




Stalo se...

Vzpominka
na lonského Mikulase

Mikulds v KoSicich Mikulds v Banské Bystrici

Celoslovenské setkani PKU

Jiztradi¢né na prelomu Unora a bfezna usporadalo Narodné zdru-
zenie pre PKU Slovensko za pomoci sponzort SHS a Milupa celo-
slovenské setkdani pacientli s PKU a jejich rodin, pratel a lékar{.
Tentokrat se 120 ucastnik( setkalo nedaleko Staré Lubovni
v hotelu Sorea v Lubovnianskych Kupeloch.

Po patecnim pozdnim pfijezdu autobusl z Kosic a Bratislavy
jsme se mohli posilnit dobrou vecefi a vecer probihal nefor-
malné v duchu pratelskych setkani a povidani.

Na sobotu byl pripraven pestry sportovni i zabavny program.
Hned po snidani néktefi odesli relaxovat do hotelového bazénu
a ostatni si mohli zalyzovat na nedaleké sjezdovce. Pocasi ndm
letos skutecné pralo, snéhu byl dostatek a chvilemi na nas vykouk-
lo i sluni¢ko. Na ¢erstvém horském vzduchu cas pfijemné ubihal,
a tak se nam ani nechtélo vratit se zpét do hotelu na obéd.
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Posilnéni dobrym jidlem byli vsichni rozdéleni do skupin
a zacali pripravovat reklamni spoty na zadana témata, kterymi
byly Dieta s Lophlex, Milupa inspirovana pfirodou a CelozZivot-
ni PKU dieta. K dispozici byl profesiondlni kameraman, ktery
poskytoval cenné rady tak, aby byly reklamy co nejveselejsi.
Maminky se zatim sesly v kuchyni a zacaly pripravovat tésto na
dvojbarevny zavin. Tento recept pro nas nachystala pani Méaria
Mulova. Maminky si také mohly vyzkouset a porovnat, jak se
pece NB chléb v elektrické pekarné, kterou pro tuto prileZitost
zaptjcilo Narodné zdruzenie pre PKU Slovensko. Sikovnych
a zkusenych rukou byl dostatek, a tak jsme si mohli vsichni brzy
pochutnat na vysledku. Chleba i zavin byly vyborné.

Sobotni podvecer byl vyplnén diskusnim programem, kde si
vsichni mohli pomoci hlasovaciho zafizeni otestovat své znalosti

0 PKU. Vsechny odpovédi kontrolovali a doplriovali lékafi z jednot-
livych metabolickych center: MUDr. Katarina Halovda, MUDr. Jana
Saligova, MUDr. Ludmila Poto¢rakova a MUDr. Otto Urge.

Po vecefi pokracoval odborny program, ve kterém byly predsta-
veny nové slovenské webové stranky Milupa — www.milupa.sk
a novy program SHS - Lophlex vam vzdy pfinasi néco navic.
Poté jsme mohli zhlédnout natocené reklamy. VSechna dila byla
povedena a od srdce jsme se zasmali, vSichni aktéfi obdrzeli ma-
lou odménu. Cely zbytek vecera pokracoval v dobré naladé.
Nedélni dopoledne bylo volné, néktefi neodolali hotelovému
bazénu, déti si hraly v détském koutku a vasnivi lyzafi vyuzili
vybornych snéhovych podminek na sjezdovce. Po obédé a po
spole¢ném fotografovani jsme se s tézkym srdcem loucili.
Vsichni se uz urcité tési na dalsi podobna setkani v pristich
letech. -rr-

Zimni vikend s Lophlex

Ve dnech 13.-15. bfezna se konal zimni vikend s Lophlex.
Troufam si ted fici za vSechny:,Bylo to super”.

V patek vecer, kdyz jsme dorazili a dali si vecefi, jsme se sesli
spolec¢né ke kratké schiizce, kde nas pan Munk sezndmil s pro-
gramem na cely vikend. Pak jsme méli ¢as si popovidat. Cela
sobota se nesla ve sportovnim duchu. Hned po snidani jsme
se sesli pod svahem, kde byl pripraveny slalom. Pro mnohé
z nas to bylo poprvé, co jsme jeli pravy zavod na lyzich. Sou-
tézili jsme vsichni - rodice, déti s PKU i bez diety. Po obédé
jsme vsichni nasedli do autobusu a ten néas odvezl na sarikar-
skou dréhu. Na kopci jsme dostali sariky a vydali se na Ctyrki-
lometrovou cestu doll. Zazitek to byl Uzasny. Ze zacatku to
vypadalo, Ze pljde o klidnou jizdu, ale po chvili jsme pocho-
pili, ze to bude jeden ze zazitkd, na které se nezapomina.
Cesta vedla lesem, byla plna zékrut a skokankd, bylo to prosté
fascinujici.




Edukacni kurzy vareni

Od roku 2006 jsme rozsifili nase tradi¢ni edukacni kurzy spojené
s varenim, $lo o kurzy pro adolescenty, pfipravu na téhotenstvi,
pro rodic¢e nejmensich déti, pro rodice batolat s PKU dietou. Do-
mnivam se, Ze to byl krok spravnym smérem vedouci k prekonani
problémii s dietou, se kterymi se rodice déti's PKU potykaji. Z vlast-
nich zkusenosti vim, jak je zpocatku obtizné naucit se vafrit néktera
dietni jidla. Sama jsem prosla skolou v dobé, kdy jsem vyzkousela
vétsinu jidel pfi tvorbé zelené a modré kucharky. Mé kulinarské
uméni se dale rozvijelo na letnich taborech a zimnich rekreacich,
kde ne vzdy byly idealni podminky k vareni.

Nejvétsim tskalim je v prvopocatku pro maminky pripravit chléb,
buchty, kolace, knedliky apod. Problém spociva ve zpracovani tés-
ta, které se chova UplIné jinak v porovnani s piipravou klasického
tésta pro zdravou populaci. Nizkobilkovinné druhy mouky jsou
vyrobeny predevsim ze skrobu, kterému chybi pojidlo, a proto se
tésto hlife zpracovava a je prilis citlivé na vnéjsi vlivy (napf. teplota
pridavané vody, drozdi, tuk a ostatni ingredience). Dietni mouka
je velmi jemna a piilis prasi. Zjisténi spravné hustoty i konzis-
tence vyzaduje predevsim zkusenost, peclivost a pevnou vili. Je
predevsim na vas, mili rodice, jak se budete chtit vyporadat s di-
etou. Pokud budete vytrvali a nenechéte se odradit po prvnich

Vecer jsme se dozvédéli tzasnou novinku — novy program
L,LOPHLEX VAM PRINASI VZDY NECO NAVIC” (podrobnosti na-
jdete na vnitini dvojstrané nebo www.shs-pku.cz). A aby téch
prekvapeni nebylo malo, mohli jsme béhem vecera ochutnat
nizkobilkovinné parky, které jsou pro nas velkym ldkadlem
a v novém programu je mizeme zcela zdarma ziskat. Stejné
jako minuly rok ve Vilanci,
i tady jsme mohli pouzit
oblibené hlasovaci zafi-
zeni a zjistit, co si vsichni
mysli o celém vikendu.
Vecer jsme zakoncili dis-
kotékou. Druhy den jsme
méli volno a rozloucili se
az obédem. Mimocho-
dem, doprava autobusem
z domova az na misto se-
tkani je dobry napad. Kéz
by podobnych akci bylo
vice a mohli jsme se vidét
Castéji! -rr-

nezdarenych kucharskych pokusech, postupem casu dojdete ke
kyzenému vysledku. Vase znacné Usili, které budete vynakladat
k trvalému zajisténi diety, povede k plnohodnotnému a radost-
nému zivotu vasemu i vasich déti. Edukacni kurzy maji v nasem
metabolickém centru FNKV jiz devitiletou tradici. Ukazuje se, ze
jsou velmi cennym pfinosem pro pacienty a jejich rodice. Pomo-
hou jim proniknout hloubéji do teoretické a praktické pripravy
problematiky PKU. Pii kurzech jak samotni pacienti, tak i rodice
navazuji mezi sebou pratelstvi. V neposledni fadé vedou kurzy
k lepsi a uzsi spolupraci mezi odbornym tymem a pacienty ci je-
jich rodinnymi pfislusniky.
Jana Komdrkovd
nutricni terapeutka FNKV
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KURZY PRO RODICE A PACIENTY S PKU 2009

Klinika déti a dorostu FNKV, Srobarova 50, Praha 10, Stfedni zdravotnicka $kola, 5. kvétna 51, 140 00 Praha 4

Pro rodice nejmladsich déti

7.3.-sobota, KDD

23.5. - sobota, KDD

Pokracujici pro rodice batolat
(s vaFenim)

17. 4. - patek odpoledne,
KDD + SZS

18. 9. patek odpoledne,
(upfesnime v &ervnu 09), KDD + SZ5

Adolescenti
(vék 15-18 let)

18.-21. 6., ¢tvrtek— nedéle,
KDD + SZ$

Priprava na graviditu

upfesnime v zafi 09

Vanoc¢ni peceni

6.-7.11.09 - patek-sobota,
(uptesnime v zafi 09), SZS + KDD

Zéajemci o Ucast se mohou piihlasit u nutri¢ni terapeutky pani Jany Komarkové na tel. ¢isle: 267 162 562 nebo emailem na adrese:

komarkova@fnkv.cz

Seznamka

KATKA 21 LET

Dobry den,

jmenuji se Katefina, je mi 21 let a jsem ze Severni Moravy.
Mam PKU. Pfes to, Ze se uz delsi dobu snazim najit na interne-
tu lidi se stejnym osudem a podobné vékové kategorie jako
jsem ja, doposud se mi to nepodafilo. Proto se touto cestou
obracim na stranky Metaboliku. Pevné véfim, Ze jsou lidé, kte-

Listarna

Miij piibéh

...na tento kousek Zivota si budu pamatovat vzdy dob-
fe. Téhotenstvi probéhlo celkem bez problém0l, byla
jsem na odbéru plodové vody, kde byl vysledek nega-
tivni. Predpokladala jsem, Ze vysledklm mazu vérit.
V lednu se ndm narodil syn Tomds. Na prvni pohled zdravé mi-
minko, silné podobné starsimu synovi Radkovi. Po ¢tyfech dnech
v porodnici nas propustili domu. Za dalsi ¢tyfi dny mi bylo sdéleno,
Ze mam urychlené volat détskému pediatrovi. Po konzultaci s nim
jsem stéle nechdpala, co se déje. Do dvou hodin jsem musela byt
pripravena na odjezd sanitou. V té dobé byl jesté nemocny starsi
syn Radek a méla jsem s nim jit na kontrolu k pediatrovi. Tak jsem
poprosila mého dédu, protoze moji rodice chodi jesté do prace,
aby se o néj postaral. V kratkosti jsem naznacila, co se asi déje,
s prosbou, at zafidi vse potrebné. Prijela pro nas sanita a odvezla
nas do vinohradské nemocnice, kde Tomasovi hned udélali odbé-
ry. Stéle jsem doufala, Ze je to plany poplach. Ukézalo se, ze opak
je pravdou. Diagndza fenylketonurie se potvrdila. V nemocnici se
mé ujala pani doktorka Rendta Pazdirkova a dietni sestficka Jana
Komarkova, které mi vysvétlily, co to fenylketonurie je. Do té doby

fi hledaji kontakty stejné jako ja, ale doposud neméli stésti.
Doufdm, Zze nejsem posledni, kdo zverejni svou adresu. Napo-
muzeme si tak ve vzdjemné komunikaci.
Moc fandim ,naSemu” ¢asopisu ktery pravidelné ¢tu a moc se
mi libi.

Katefina Smidovd
E-mail: katka.smiddova@seznam.cz, ICQ: 445-696-736

jsem nic o této metabolické poruse nevédéla. Byl to blesk z ¢istého
nebe, probrecela jsem spoustu hodin. Na ndvstévy za nami chodil
manzel se synem, takze zékladni informace o fenylketonurii se
manzel dozvédél pfimo z Ust pani doktorky Pazdirkové.

Po tydnu nés z vinohradské nemocnice pustili dom@. Myslenka,
Ze uz budu doma, se mi strasné libila, ale netusila jsem, co man-
Zel vypravél za historky o Tomasovi a o fenylketonurii své rodiné
a znamym. Kdyz jsem $la s Tomasem na prochazku, tak mé za-
stavovaly kamaradky a ptaly se, pro¢ nemize jist maso, na jinych
zase bylo vidét, Ze se boji podivat do koc¢arku. Jenom jsem Zasla,
jak manzel a tchyné miizou tak malému a bezbrannému Toma-
Sovi hazet klacky pod nohy uz odmala.

Myslim si, Ze v Zivoté bude muset hodné bojovat. Snad az bude
dospély, vie uvede na pravou miru.

Vzdy, kdyz si na tuto ¢ast Zivota vzpomenu, tak mi tecou slzy po
tvafi.

Dékuiji, Ze jste si tento piibéh precetli az do konce. Preji viem
rodi¢dm a détem, které maji nejen fenylketonurii, ale i jind one-
mocnéni, hodné sily a jesté vic zdravi a Uspéchl v rodinném
i pracovnim zivote. Lenka Honigovd

Toto &islo vychazi v breznu 2009. Casopis je registrovan pod & MK CR E 13356. ISSN: 1214-3057. Vychdzi 4x ro¢né.
Vydéva: NS PKU a jinych DMP Vedouci redaktor: Hana Konafikovd. E-mail: metabolik@centrum.cz. Fotografie na dvodni

strénce: http://caskoun.foto4fun.cz



Recepty

Zakladné piskotové cesto

Suroviny:

200g NB mouky Damin, 100g NB struhanky, 300 g krystd-
lového cukru, vajecnd ndhrazka (za 4 ks vajec, 2-3 dl vody,
2-3 polievkové lyZice oleja, 1 kypriaci prdsok 0,13 g

Piskotové cesto pripravime nasledovne: sypké suroviny
odvazime a v miske dobre rozmiesame. Do misky dame
vaje¢nu nahrazku a 2 dl vody a 3 minuty $laha¢om miesa-
me, priddme olej a dobre priemiesdvame a postupne
priddvame sypku zmes. Ak mame cesto husté, priddame
postupne vodu, aZ ndm vznikne tekuta zmes.

Babovka

Suroviny:
1,5ndsobok surovin na piskétové cesto, 1 kdvovd lyzicka
kakaa, olej na vymastenie

Piskétové cesto pripravime podla zdkladného receptu.
2/3 cesta vylejeme do olejom vymastenej formy (najlep-
Sie su staré klasické napr. junské sklo). Do zbytku priddme
1 kdvovu lyzicku kakaa a polievkovu lyzicu vody, dobre
premieSame a vylejeme do formy. Do cesta mézeme pri-
dat trocha hrozienok. Lyzicou nakoniec obe cesta pre-
mieSame, aby sa babovka vymramorovala. Pec¢ieme pri
200°C 45 minut.

Metrovy rez

Suroviny:

Cesto: 1,5ndsobok surovin na piskétové cesto, 1-1,5 kdvo-
vé lyzicky kakaa

Krém:

2 Zlaté klasy Dr.Oetker po 0,40 g ( pudink), 4dl vody, 150g
prdskového cukru, 150 g hery, 1 kdvovd lyzicka mletej kdvy,
marmeldda

Piskétové cesto pripravime rovnako ako pre babovku.
Olejom vymastime 2 formy na biskupsky chlebik. Do jed-
nej formy vylejeme ¥ cesta a do druhého cesta pridame
kakao a 1 polievkovu lyzicu vody. ZmieSame a vylijeme
do druhej formy. Pe¢ieme pri 220°C.

Vychladnuté cesto pokrajame na 1,5cm hrubé pasy,
pokapkdme rumom a spajame krémom.

Krém:

Vo 4dl vody uvarime 2 Zlaté klasy (pudinky) a vznikne
husty krém. Nechame vychladnut. Heru vymieSsame s cuk-
rom, priddme do krému a dobre vyslahame. Do krému
podla chuti mézeme pridat 1 kdvovu lyzicku mletej kavy.
Krém natierame striedavo na biele a kakaové cesto. Kaz-

dé piate az sieste cesto moézeme potriet marmeladou
(lekvarom napr. jahodovym, malinovym, marhulovym.).
Pospdjame, az vznikne dlhy rez. Zbytok krému natrieme
po vsetkych strandch rezu. Nechdme stuhnut a posype-
me ozdobnou ryzou. Rez je dobry az na dalsi den.

Oprava z minulého ¢&isla: e — 7

Slonie slzy

Suroviny:

Rovnaké ako na zdkladné piskotové cesto

Krém: 4dl vody, 2 Zlaté klasy Dr.Oetker, 150g Hery, 150¢g
prdskového cukru

Pripravime zakladné piskotové cesto, ktoré vylejeme
na velky plech s peciacim papierom a pecieme pri 180-
200°C. Ak je piskota upecend, spolo¢né s papierom ju
stoc¢ime ako rolddu. Chvilu nechdme vychladnut a sti-
ahneme papier, cesto opat zato¢ime a nechame celkom
vychladnut.

Krém: 4dl vody a 2 Zlaté klasy uvarime, az vznikne hus-
ty krém. Nechdme vychladnut. Heru vymieSame s cuk-
rom, priddme do krému a dobre vyslahdme. Jemny krém
natierame na cesto. Do stredu ddme 3 olUpané banany
a sto¢ime ako roladdu. Zvysny krém natrime na povrch ro-
lady. M6zeme posypat grankom a ulozime do chladnicky

Recepty pripravila pani Krli¢ckovd
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~ Praktické baleni a maly objem
- Cisté prirodni slozeni a lahodnd chut

~ Lze snadno kombinovat s ostatnimi Milupa PKU pripravky
1 sacek PKU 2 shake = 7 g bilkovin

~ Jednoducha priprava - staci jen rozmichat obsah sacku ve 100 ml pitné vody,
protrepat v Sejkru a vypit

- Vhodny pro déti od 9 let véku

Zapojte se do soutéze s PKU 2 shake a vyhraite digitdini fotoaparat. |
Vice informaci naleznete na www.milupa.cz

O zarazeni pripravku PKU 2 shake jahoda-vanilka a PKU 2 shake ¢okolada do vasi diety
se poradte s |ékafem ve vasi ambulanci.




