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S pribyvajicim vékem se ¢lovék nestdava moudrym.
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1ll ctenari,

vitdme vas u podzimniho Metaboliku. Vsichni za sebou mame
dovolenkové éto a zac¢indme se pfipravovat na barevny pod-
zim. To leto3dni l1éto bylo hodné destivé a celkové plné vody.
Na zacatku cervence byla celd nase republika ve znameni
ptivalovych lijakd, kterym se v meteorologii fikd Prokopské
desté. Po Medardovi je to druha vina evropského monzunu
a projevuje se pravé v terminu od 7. do 12. 7. (s pravdépo-
dobnosti asi 60 procent). Nazev dostala podle nejvyznacnéj-
siho svatku tohoto obdobi. Nastup destivého pocasi je rlizny,
avsak pranostiky zachovaly vyznamné datum, které se vaze
ke svatku Navstiveni Panny Marie. UZili jsme si ale také spous-
tu slunicka a horkych dni u vody, more, na tdborech a vyle-
tech. Pokud ndm chcete poslat svlj prazdninovy pfibéh, bu-
deme velmi radi a otiskneme ho hned v nésledujicim ¢isle.
| kdyz oficidIni prazdniny konci, tak hezké dny jesté zdaleka
ne. Vyuzijte jich a vyjedte si tfeba na piknik do pfirody. Na
internetu pfibyvaji seznamy mist, kde |ze provozovat tuto
stale oblibenéjsi kratochvili, vhodnou zejména pro sobotni
nebo nedélni odpoledne. Vzdyt co je pfijemnéjsiho nez po-
sedét s prateli nebo rodinou na cerstvém vzduchu, dat si pfi
tom néco dobrého na zub a nasavat energii z okolni pfirody.
Naptiklad na strankdch www.kudyznudy.cz najdete spoustu

Vi jenom lépe, Ze jini takeé nejsou.

Gabriel Laub

doporuceni na zajimavé vylety a piknikova mista. A co vas
Ceka v tomto cisle? Velmi zajimavé jsou vsechny rozhovory.
Urcité si neopomente precist rozhovor s vyjimecnou zenou
pani Vanovou, ktera si se svou dcerkou Sasenkou trpici metyl-
malonovou acidurii prozila hodné krusnych obdobi, a presto
neztratila viru ani silu jit dal. K tomuto rozhovoru jsme pfipoji-
li odborny ¢lanek MUDr. Honzika, ve kterém se dozvite, o jaké
onemocnéni jde. Také se podivame za dalSimi osudy Markéty
Rysavé, kterou mnozi s vas urcité osobné znaji a jejiz video
o zivoté s PKU jste mohli vidét a objednat. Markéta je jiz od
minulého roku pracovné v Anglii a o tom, jak se ji tam dafi,
si mUzete predist uvniti ¢asopisu. V poslednim rozhovoru se
muzete seznamit s Bétkou Plecitou, ktera pravé zacala novou
Zivotni etapu. Dalsim ldkadlem podzimniho ¢isla je také infor-
mace o novych pripravcich Anamix, které v zafi pfichazeji do
Ceské republiky. Jsou unikatni hlavné tim, Ze obsahuji ome-
ga-3 mastné kyseliny, které jsou nezbytné pro zdravy vyvoj
mozku a oc¢i.

Hezké pocteni a do dalsiho ¢tvrtroku vam prejeme spoustu
péknych zazitka.
redakce Metaboliku




Na odborné téma

PORUCHY POZORNOSTI
A HYPERAKTIVITA DETI

V minulosti se k pojmenovani poruchy se symptomy ADHD
pouzivalo mnoho riiznych termind.

Patfi sem napfiiklad lehka mozkova dysfunkce (LMD)
nebo poskozeni mozku, hyperkineticka reakce a hyper-
kineze.

Porucha ADHD (AttentionDeficitHyperactivityDisorder) byva
téznékdy oznacovana ADD (Attention Deficit Disorder) = po-
rucha pozornosti.Obaterminy se ¢asto pouzivajijako synony-
ma, mame-li vak byt presni, vztahuji se k rdiznym, ackoli vel-
mipodobnym a pravdépodobnéipiibuznym onemocnénim.
Lidé postizeni ADHD mivaji potize se soustiedénim,
byvaji impulzivni a hyperaktivni. Ti, ktefi trpi ADD, ne-
byvaji hyperaktivni, mivaji vSak problémy spojené s im-
pulzivitou a nedostate¢nym soustiedénim. V obou pfi-
padech se pfFiznaky vyskytuji v miie, ktera je vaéi véku
a intelektualnim schopnostem jedince abnormalni. Né-
ktefi Iékafi a odbornici, zejména v Evropé, oznacuji tyto
poruchy s obéma skupinami pfiznakii pojmem hyperki-
neticka porucha.

ADHD je porucha,

v jejimz pozadi lezi biologicka pficina. Nejde o vysledek
$patného rodicovského pfistupu nebo nepfijemné a roz¢ilu-
jici dispozice ze strany ditéte. V jistych ohledech se podoba
ostatnim détskym nemocem tim, ze mdze mit pfi nespravné
vedené [é¢bé vazné nasledky.

Jaké jsou déti s poruchou ADHD?

K zékladnim symptomdm ADHD patfi hyperaktivita, impul-
zivita a nedostatecnd schopnost soustfedéni. Vyzkumné
prace opakované ukézaly, ze symptomy ADHD jsou v Case
napadné stalé. Klicové symptomy a vzorce chovéni zlistavaji
v pribéhu tydnd, mésict i let nezménéné, ackoli asi u polo-
viny postizenych déti tyto symptomy pfi dosazeni dospélos-
ti do zna¢né miry vymizi.

Klicové symptomy ADHD

- nepozornost

- hyperaktivita

- impulzivita

Aby byly symptomy ADHD klinicky vyznamné a aby spliova-
ly diagnosticka kritéria, musi se vyskytovat ve vyznamném
poctu a v dostate¢ném stupni vazné postihovat schopnosti
daného jedince. Rovnéz se musi vyskytovat v rozsahu, ktery
prekracuje meze normalni pro jedince daného véku a vyvo-
jového stadia.

Déti s ADHD jsou hyperaktivni

Je b&zné, ze se ndm malé déti zdaji byt hyperaktivni. Uroven
pohybové aktivity u vsech déti roste do tii let jejich véku.
Po tomto roce se pohybova aktivita snizuje. Mame zdznamy
o tom, Ze déti postizené ADHD byly neobycejné aktivni jiz
v déloze pred narozenim. Nékdy jsou to dosti obtizné déti,
které hodné placou a $patné spi. Nékdy slychame, ze bylo
tézké si dité naklonit a rozveselit ho, Ze nemélo rado télesny
kontakt.

Rodice takovych déti byvaji velmi pretazeni a sklesli, mozna
dokonce sami zapasi s vlastnimi ptiznaky ADHD. Vychova
déti, které vyse zminénému popisu odpovidaji, nebude asi
nijak jednoducha a je nanejvys pravdépodobné, ze tyto déti
své rodice nezaziji zrovna v nejlepsim svétle. Rany vzorec ta-
kového vztahu by mohl mit dalekosahlé disledky. Vétsina
déti nastésti neproziva ¢asné udobi svého Zivota tak Spatné.
Mozna ze si jejich okoli vSimlo, ze jsou velmi aktivni a Ze maji
potize udrzet pozornost stejné dlouho jako jiné déti téhoz
véku, jejich problémy vsak za¢nou byt ¢asto patrné teprve
ve chvili, kdy nastoupi do skoly. Poprvé v zivoté totiz po nich
nékdo chce, aby zlstaly sedét tise, aby se zapojily do urci-
tych ¢innosti a dokoncily je. Zacinaji se od ostatnich déti lisit.
Ve 3kole byvaji ¢asto déti s ADHD pravé ty, které nejsou na
svych mistech, kdyz tam maji byt, nebo, pokud tam jsou,
tam dlouho nevydrzi. Byvaji to déti, které maji sklon neu-
stale povidat, vykfikovat, postuchovat spoluzaky a rusit je
od zadané prace. Maji tendenci chovat se roztrzité a ¢asto
zapominaji nebo ztraceji zdkladni pomucky. Ucitele takové
chovani popuzuje. Spoluzdkiim mozna zpocatku nevadi,
nebo jim dokonce pfipadaji zabavné, ale ve chvili, kdy je
dité s ADHD neocekdavané napadne nebo rusi pfi hodinach,
zacne je také rozcilovat.

Déti s ADHD jsou impulzivni

Obecné se ma za to, ze klicovym nedostatkem u ADHD je
vlastné neschopnost zamezit reakci na impulzy, a to jak
vhodné, tak nevhodné. Tento nazor prosadil profesor Russell
Barkley, vyznamny americky specialista v oboru ADHD. Do-
mniva se totiz, ze hlavni problém, kterym trpi lidé s ADHD,
spociva v tom, ze tito lidé zazivaji velmi vazné a vsemi ob-
lastmi pronikajici potize s impulzivitou zejména v tom smys-
lu, Ze nedokdazou ovladnout své reakce na signaly, podné-
ty nebo udalosti nesouvisejici nijak s tim, co pravé délaji.
Profesor Michael Gordon (1995,1.14) popisuje tento jev vy-
stizné: Jejich problémy s nepozornosti jsou pouze jednim
dlsledkem neschopnosti zdrzet se ¢ehokoli, co je zrovna
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na svetru. Snadna vyrusitelnost, neschopnost planovat a or-
ganizovat, nevyrovnanost, zdanliva absolutni neschopnost
predvidat ddsledky prameni v tomto smyslu z primarniho
problému, jimz je neschopnost poseckat. Kofenem ADHD je
relativni neschopnost zdrzet se reakci na cokoli, co je v dané
chvili nejzajimavéjsi nebo nejpfritazlivéjsi.

Tato impulzivita ¢i jednani bez premysleni o tom, co by
mohlo nasledovat, plsobi détem s ADHD a jejich rodindm
mnohé potize. Rodice museji byt vyjimecné ostraziti, aby
své déti uhlidali pfed nehodami. Védi, ze kdyz déti uvidi
nékoho nebo néco, co je upoutd, mohou vstoupit do rusné
vozovky, aniz by se predem rozhlédly, jestli néco nejede.
Jini mladi lidé s ADHD se mohou chovat hazardné pred
kamarady, ¢astecné z touhy po uznani. Néktefi napfiklad
hloupé skocili z nebezpecné vysky nebo vbéhli do silnice
jenom proto, aby dokazali, Ze se neboji. Impulzivita mGze
rovnéz pfinést problémy v socidlnich situacich a muaze
znacné ztiZit navazani a udrzeni pratelstvi. Tim, Zze tako-
vé déti casto skacou druhym do fedi, fikaji bez rozmys-
leni nevhodné véci, postuchuji druhé déti, protoze maji
potiebu to udélat (ale ¢asto nemaji diivod), mohou zpu-
sobit ve spole¢nosti hotové pohromy. A tak se stava, ze
dité, které zoufale touzi po kamaradech, byvéd odmitano.
Déti s ADHD casto mivaji dobré a nevinné zaméry, presto
budi dojem, Ze si v nespolecenskych schvélnostech a ji-
nych nezadoucich projevech libuji. Je pravda, ze po letech
neustéalych problém( a obvifovéni si mladi lidé s ADHD
nékdy vytvofi opoziéni &i antisocialni vzorce chovani. Cas-
to to viak byva naplnéni negativniho ocekavani ze strany
dospélych.

Déti s ADHD maji problémy soustfedit se a udrzet po-
zornost

Ackoli détem s ADHD obvykle nejvyraznéjsi obtize zplisobu-
je jejich impulzivita a hyperaktivita, nebot v jejich dtsledku
vyrazné ,vyc¢nivaji“ nad své vrstevniky, mohou mit rozsahlé
a vyrazné problémy také proto, Ze se nedokdazou delsi dobu
soustfedit. Zejména uceni je pro né nesmirné narocné. To
plati nejen o praci ve skole, ale také o praktickych doved-
nostech, motorickych schopnostech (napfiklad naucit se
plavat nebo jezdit na kole) a - coz je velmi dulezité - také
o osvojovani komunikac¢nich dovednosti (zapojeni ditéte do
konverzace a do skupinovych aktivit).

Déti s ADHD mohou mit problémy navazat pratelstvi

Déti trpici ADHD mivaji mélo kamaradd, a kdyz uz néjaké
maji, byvaji to ¢asto déti ,Spatného razeni” To si bolestné
uvédomuji a mnohé z nich by pro zménu rady udélaly co-
koli, jenom kdyby védély jak a byly toho schopné. Pticinou
problém? byva casto impulzivita a omezena pozornost, coz
ma za nasledek neschopnost zvladat pravidla spolecenské-
ho chovani nebo pochopit socialni pravidla. Opakované od-
mitani a nedspéch u vrstevnikd mdze mit znicujici dtsledky
na sebevédomi ditéte a na jeho dalsi chovani. Nejde proto
0 néco, co by si rodice nebo odbornici mohli dovolit zane-
dbat, a to jak pfi diagnostikovani, tak pfi é¢bé ADHD. Exis-
tuji déti, jejichz chovani bylo v disledku ADHD tak $patné,
Ze je ostatni vyloucili ze své spolecnosti, nebot nikdo nebyl

ochoten tolerovat jejich nadmiru rusivé a ¢asto hrubé proje-
vy. Mohlo se dokonce stét, ze je odmitla détska pecovatelka
nebo je nepfijali do matefské skoly.

Déti s ADHD mohou mit problémy s u¢enim
Hyperaktivita, impulzivita a potize se soustfedénim mohou
vazné postihnout schopnost ditéte ucit se. Casto zacinaji
pozvolna zaostavat za ostatnimi détmi ve tfidé. Kromé po-
tizi s chovanim si dité s ADHD vypéstuje i potize s u¢enim —
pfibude néco dalsiho, ¢eho je tieba se bat, pro co se mu lze
posmivat a mozna i za co ho lze trestat.

Znacnd cast déti s ADHD trpi specifickymi poruchami uceni.
Takové déti mivaji konkrétné sklon k porucham ¢teni a psani.
Vzhledem k tomu, Ze nds vzdélavaci systém vyzaduje dokona-
lost ve ¢teni i v psani, aby bylo mozné vénovat se plné viem
predmétim, neni divu, Ze pravé tyto déti ¢asto selhavaji. Jak-
mile jednou zlistanou pozaduy, je pro né krajné obtizné znovu
vsechno dohnat. Neni tomu tak jenom proto, Ze by pro né
byl obtizny prostredek, kterym se védomosti ziskavaji, uc¢eni
jim ztézuje predevsim jejich porucha. Nedokézou se soustre-
dit tak dlouho jako jejich spoluzaci. Hluk a okolni pohyb je
snadno vyrusi. Casto preslechnou dilezitou informaci nebo
pokyn ucitele, protoze pravé premysleji o né¢em jiném. Mno-
hé déti maji velmi neuhledny rukopis. Pokud si ucitel neuvé-
domi pficinu jejich potizi, jsou vysledkem horlivého snazeni
kratka, uSmudlana a neuhledna cviceni, ktera se neobejdou
bez poznamky, nebo dokonce posméchu.

Déti s ADHD mohou mit problémy doma

Déti s ADHD mivaji problémy i doma. Rodice ¢asto vyzkou-
Seli doslova vsechno mozné, jen aby se jejich dité chova-
lo Iépe. Vzdjemné vztahy mezi jednotlivymi ¢leny i v téch
nejpozornéjsich a nejtrpélivéjsich rodindch maji tendenci
dostavat se po fadu let do vyjimecného napéti. Stejnym
zpUsobem, jakym ADHD utoci ve skole, pfinasi pohromu
i dom a postihuje lidi i majetek. Déti s ADHD casto potie-
buji spat méné nez ostatni, v disledku ¢ehoz jsou vsichni
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chronicky unaveni a rodi¢e maji na sebe malo c¢asu. Neu-
stalé breptani, hluk, pohyb, hadky, niceni riznych ptistroji
a,vseho cenného” to je typicky obrazek rodinného zivota,
jak ho vétsinou rodice popisuji. Zda se, ze déti nikdy nema-
ji nic pohromadé, nékdy dokonce ani jednu neposkozenou
hracku. Rodiny ¢asto uvadéji, ze maji vazné manzelské pro-
blémy, alespon z¢ésti zplisobené projevy ADHD jejich dité-
te. Sourozenecka rivalita, problém, ktery se i tak vyskytuje
v mnoha rodinach, se mize ptitomnosti ADHD vystupno-
vat. Nékdy je déti trpicich ADHD v rodiné vice. Nepostizené
déti maji problémy se s tim vyrovnat. Rodice jsou zniceni
z opakujicich se stiznosti na chovani déti ve Skole, nékdy
dochazi i k vylouceni. Mize byt velmi ldkavé svalovat vinu
na nespravné lidi. Rodice mivaji dojem, ze se jich jiné rodi-
ny a pratelé strani, ze je chovani jejich ditéte vyclenilo ze
spolecenského Zivota.

Déti s ADHD mohou mit jiné problémy

Symptomy ADHD a symptomy jinych psychickych poruch

maji mnoho spole¢ného. Patii sem:

- poruchy autistického spektra (détsky autismus a Asperge-
rdv syndrom);

- obsedantné-kompulzivni porucha;

- TourettQv syndrom.

Nékteré z téchto poruch je dobré mit na paméti pfi vyset-

fovani a 1é¢bé, nebot mohou zakryvat jiné symptomy a di-

agnostiku tak ztézovat. Velkou pozornost je tfeba vénovat

terapii déti s ADHD a s jinymi poruchami, protoze lécba

jedné poruchy muze negativné ovlivnit pfiznaky jinych po-

ruch. Je dullezité, aby se détem s poruchou ADHD, zejména

v pfipadé, je-li zkomplikovana dalsi poruchou, dostalo péce

Iékare, ktery je vzdélany v oboru détské psychiatrie a ktery

ma znalosti o vzajemném pusobeni |ékd. Nékdy se o takto

postizené dité bude schopen postarat pediatr, pokud tako-

vym vzdélanim prosel nebo pokud spolupracuje s détskym

psychiatrem, s nimz se mGze poradit.

Jiné psychické problémy

Rada déti s ADHD ma i dal3i psychické potize, které je tfeba

rozpoznat, odlisit od klicovych pfiznakd ADHD a vzit v potaz

pfi diagnostice a planovani lécby.

- u60% déti s ADHD pozorujeme poruchu opozi¢niho vzdo-
ru: déti se roz¢iluji, hadaji se s dospélymi, odmitaji spolu-
pracovat a jsou schvalné protivné;

- u45% déti s ADHD pozorujeme poruchu chovani: chronic-
ka agrese vici ostatnim, destruktivni chovani, lhani a kra-
deZe, vazné a dlouhodobé porusovani pravidel;

- u 25 % déti s ADHD pozorujeme asocialni nebo delikventni
(tj. kriminalni) chovéni;

-33% déti s ADHD proziva klinicky definovatelné deprese:
Spatna nalada, plactivost, socialni izolace, zménéné span-
kové navyky, nechutenstvi, problémy s chovanim, snizena
pozornost a schopnost koncentrace, ztrata zajm(, nékdy
i myslenky na sebevrazdu;

-u 30% déti s ADHD pozorujeme klinicky definované uz-
kostné poruchy: strach a vyhybani se urcitym situacim
nebo setkdnim, kterd maji podobu uzkosti nebo fébii, so-
matické symptomy, jako naptiklad boleni bficha, zvraceni,
bolesti hlavy, dusnost, strach z odlouceni od rodi¢d, obse-
dantni chovani;

- u vice nez 50% déti s ADHD pozorujeme emocni problé-
my;

- uvice nez 50 % déti s ADHD pozorujeme problémy v oblas-
ti socialnich dovednosti.

Vsechny tyto problémy mohou ADHD zakryvat, coz nékdy

miva za nasledek nedostate¢nou nebo nepfesnou diagnézu

a stanoveni nepatfi¢ného terapeutického postupu.

Zdroj:

Poruchy pozornosti a hyperaktivita, Alison Munden, Jon
Arcelus, uvedeno ve spoluprdci s nakladatelstvim Portdl
www.victorie.cz

Organickeé acidurie

Uvod: Jsou skupinou metabolickych onemocnéni, ktera jsou
zpusobena poruchou funkce nékterého ze specifickych enzymi
v katabolismu vétvenych aminokyselin (leucinu, valinu a isole-
ucinu). V $irsim slova smyslu jsou tedy fazeny mezi aminoaci-
dopatie (jako fenylketonurie, tyrosinémie, homocystinurie), ale
pro dominujici nalez hromadéni toxickych organickych kyselin
v organismu jsou klasifikovany samostatné. Patfi sice mezi diet-
ni lécbou ¢aste¢né ovlivnitelna metabolicka onemocnéni (z cca
1000 zndmych metabolickych onemocnéni je v soucasné dobé
dietou ovlivnitelnych zhruba 70), ale dlouhodoba prognéza ne-
musi byt vzdy pfizniva. Mezi nejcasté;jsi organické acidurie patii
leucinéza (choroba javorového sirupu) s odhadovanou frekven-
ci vyskytu 1:20000-50000 zivé narozenych déti, isovalerova
acidurie (s frekvenci 1:50000), metylmalonova acidurie (s frek-
venci 1:50000) a propionova acidurie (s frekvenci 1:100000).
Separatni skupinu organickych acidurii tvofi organické acidurie

s dominantnim postizenim mozku, kam se fadi zejména gluta-
rova acidurie |. typu, zpsobena poruchou metabolismu amino-
kyseliny lysinu a tryptofanu. Rovnéz frekvence vyskytu tohoto
onemocnéni je nizkd a odhaduje se na 1:100000. Souhrnné Ize
tedy odhadnout, Ze se kazdym rokem narodi v Ceské republice
do 10 pacientl s nékterou z organickych acidurii. Vsechna vyse
zminénd onemocnéni jsou autosomdalné recesivné dédicna,
rodice jsou zdravi prenaseci s 25% rizikem postizeni kazdého
dalsiho ditéte. Vétsinou se klinicky projevuji jako zavazné no-
vorozenecké formy s metabolickym rozvratem v prvnich dnech
Zivota. Znamé jsou vsak i formy s oddalenym nastupem (akutni
intermitentni formy a chronické progresivni formy).

Tézka novorozenecka forma: mezi spolecné klinické projevy
organickych acidurii s poruchou katabolismu rozvétvenych
aminokyselin patfi toxickd encefalopatie s metabolickou aci-
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doézou a pozitivitou ketoldtek s tendenci k nizkym hladindm
glukoézy v krvi. Po kratkém bezpriznakovém obdobi dojde
bez zjevné priciny (vétsinou hodiny az dny po porodu) k na-
hlému zhorseni stavu. Mezi typické ptiznaky patii odmitani
kojeni a prisati se, ndpadna spavost, snizeni svalového tonu,
apnoické pauzy s progresi az do kdmatu. Mohou se objevit
kiece. U pacientl s leucindzou muize mit moc a pot naslad-
ly zapach pripominajici javorovy sirup, u déti s isovalerovou
acidurii je moc citit po mysiné. Extrémni metabolickd acidéza
a zvysend koncentrace amoniaku spolu s poklesem poctu bi-
lych krvinek a krevnich desticek v krevnim obrazu je soucasti
nalezu pacientli s metylmalonovou acidurii, propionovou aci-
durii a isovalerovou acidurii.

Chronické komplikace: U pacientt s glutarovou acidurif
I.typu jsou prvni pfiznaky onemocnéni vétsinou mirné, zahr-
nujici zvétseny obvod hlavi¢ky (makrocefalii), mirné snizeny
svalovy tonus a opozdéni vyvoje. Primérné ve véku 9 mési-
cl pfiblizné 75 % pacientl prodéld akutni ataku poskozeni
mozku, obvykle pfi infekci hornich cest dychacich a/nebo
pfi akutnim prdjmovitém onemocnéni, ale ,encefalopaticka
krize” se mGze objevit také v souvislosti s hladovénim pred
chirurgickym vykonem ¢i pfi rutinnim ockovani. U pacient(
s ostatnimi organickymi aciduriemi se opakované ataky me-
tabolické dekompenzace mohou projevit ve svém dusled-
ku variabilni neurologickou symptomatologii, a to zejména
opozdénim psychomotorického vyvoje, poskozenim funkce
mozecku a bazélnich ganglii, rozvojem mikrocefalie (atro-
fie mozku) a rozvojem sekundarni epilepsie. MGze vsak byt
pfitomno i zbytnéni srdce (kardiomyopatie) ¢i pfiznaky ja-
terniho a ledvinného onemocnéni (ataky Rey-like syndromu
a chronicka ledvinna nedostate¢nost s postizenim i tubular-
nich funkci).

Moznosti diagnostiky: VSechny tyto poruchy mohou byt
diagnostikovany vysetienim acylovanych karnitinti a dal-
sich sloucenin organickych kyselin v plazmé a moci plyno-
vou chromatografii — hmotnosti spektrometrii (GS-MS) nebo
tandemovou hmotnostni spektrometrii (MS/MS) a vsechny
mohou byt detekovany novorozeneckym screeningem s po-
uzitim MS/MS. Pro zakladni diagn6zu na urovni biochemické-
ho vyjadieni podezieni na skupinu poruch z okruhu organic-
kych acidurii tedy ,stac¢i” nabrat mo¢, srazlivou krev a suchou
kapku od vsech pacientd (zejména v novorozeneckém véku)
s nahlym zhorsenim stavu a odeslat tento material do labora-
tofe Ustavu dédi¢nych poruch metabolismu (UDMP, VFN, Pra-
ha) ke statimovému vysetieni. Stanoveni definitivni diagnézy
jednotlivych organickych acidurii pak probiha za vyuziti spe-
cidlnich enzymatickych eseji ve fibroblastech (kultivovanych
koznich burikédch odebranych pfi kozni biopsii) a molekular-
né genetickych analyz.

Lécba: U kazdého ditéte by pfi podezieni na organickou aci-
durii mél byt omezen pfijem bilkovin a zajistén dostate¢ny
kaloricky ptijem formou koncentrované glukdzy s inzulinem
ve snaze zabranit katabolismu. U kriticky nemocnych déti je
nutno k detoxifikaci pouzit elimina¢ni metody (dialyza, hemo-
diafiltrace). Nutna je celozivotni dieta s omezenym pfijmem

pfirozené bilkoviny (1,0-1,5g/kg/den) s pridavkem smési
esencialnich aminokyselin bez isoleucinu, valinu, methioninu
a threoninu (IMTV-AM 1,2,3 firmy SHS international, OS 1,2,
Milupa) u pacient(i s metylmalonovou acidurii a propionovou
acidurii, smési esencialnich aminokyselin bez lysinu a trypto-
fanu (LT-AM 1,2, SHS, GA 1,2, Milupa) u pacientl s glutarovou
acidurii I. typu, bez isoleucinu, leucinu a valinu (ILV-AM 1,2,3,
SHS, MSUD 1,2,3, Milupa) u déti s leucindzou ¢i bez leucinu
(Leu-AM 2,3, SHS, Leu 1,2, Milupa) u déti s isovalerovou aci-
durii. Cast déti s metylmalonovou acidurii pfiznivé reaguje na
podani OH-kobalaminu (derivat vitaminu B12), nutna je su-
plementace L-Carnitinem u vsech déti s organickymi acidu-
riemi, u pacientl s isovalerovou acidurii i suplementace ami-
nokyseliny L-glycinu. Doporucuje se podavat i metronidazol,
ktery potlacuje rust stfevnich bakterii produkujicich kyselinu
propionovou, ktera je prekurzorem kyseliny metylmalonové.

Progndza: Ocekava se, ze pacienti s leucinézou prezivaji,
mezi atakami metabolické dekompenzace jsou celkové zdravi
a néktefi navstévuji normalni skolu. Ale priimérna inteligence
je vétsinou vyrazné pod hodnotami zdravych déti a pacientt
s Casné lécenou fenylketonurii. Dosazeny intelekt je nepfi-
mo umérny dobé, kdy po narozeni zlistavaly hladiny leucinu
v plazmé nad 1T mmol/I a zavisi na kvalité dlouhodobé me-
tabolické kompenzace. Z tohoto pohledu zahrnuti leucinézy
do novorozeneckych skriningovych program0 s tandemovou
hmotnostni spektrometrii mlze zlepsit prognézu u této cho-
roby. Asi 15 % pacient(i s metylmalonovou acidurii je vitamin
B12-rosponzivnich a maji mirnou formu poruchy a dobrou
dlouhodobou prognézu. Naopak prognéza ostatnich paci-
entd s metylmalonovou a propionovou acidurii neni pfizniva.
Lepsi prognoézu stran kvality Zivota a dobrého neurologické-
ho stavu maji pacienti s isovalerovou acidurii. Zasadni vliv na
dobrou prognézu ma vcasna diagnostika pacientd s gluta-
rovou acidurii I. typu. Dojde-li k encefalopatické krizi, pouze
5% pacientll se zcela zotavi, 75 % zUstane handicapovanych,
z nich 40 % c¢asné umira. Avsak ani pfi v¢asném stanoveni di-
agndzy a zavedeni diety 10-30% pacientl nema zadny nebo
jen c¢astecny prospéch ze soucasné [écby.
Rozsifeny novorozenecky skriningovy program: podmin-
kou Uspésné lécby je kromé jiného i v¢asna diagnostika dé-
di¢nych metabolickych poruch (DMP) pred rozvojem zavaz-
nych ptiznak(. Z toho dlvodu se uvazuje i v CR o zavedeni
rozsitreného skriningu DMP u vsech novorozencl ze suché
kapky metodou tandemové hmotnosti spektrometrie (t. ¢.
zatim probiha stéle jen skrining PKU, rozsiteni skriningu se
chysta na podzim 2009). Vlastni poc¢et DMP v rdmci novoro-
zeneckého skriningu je otdzkou diskuse a neni jednota ani
mezi zemémi EU. Napfiklad v USA je sledovano vice nez 40
onemocnéni, v Némecku vice nez 25 onemocnéni. Na dru-
hou stranu pomérné konzervativni je Britanie (skrining jen
PKU a MCADD). Dle sou¢asnych zavérd bude v CR do novo-
rozeneckého skriningu zafazeno nejspise 10 DMP, mezi které
bude patit i glutarova acidurie I. typu, leucinéza a izovalero-
va acidurie. Propionova a metylmalonova acidurie nejspise
nebudou do skriningu zafazeny.

MUDr. Tomds Honzik, PhD.
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Stale bojujeme a lameme
vsechny statistické tabulky

V dnesnim rozhovoru o jinych metabolickych poruchdch se se-
zndmime se skutecné vyjimecnou Zenou pani Doubravovou, je-
jiz dcera Sasenka trpi metylmalonovou acidurii. | pres vSechna
Zivotni uskali tato dvojice neztratila optimismus, viru a chut do
Zivota.

Pani Doubravovd, jak vzpo-
mindte na obdobi, kdy jste se
dozvédéla diagnézu methyl-
malonovd acidurie u vasi dce-
ry. Jaké to pro vds bylo?

Bylo to jednoduse feceno
strasné. Pfed porodem jsem
si planovala, co vsechno bu-
deme délat, tésila jsem se na
dovolenou a vérila, ze vsechno
bude v poradku. Kdyz se Saska
narodila, moje mamka fikala,
Ze vypada divné a ze takové

hodné spava a jakoby mimo. Byla jsem z toho nervoézni, ani ko-
jit jsem nemohla, protoze nam to néjak neslo. Lékati mi fikali, ze
hlavni je, Ze si upije svoje davky mléka a Ze vsechno bude dobré.
Treti den, kdyz byla Sasenka v inkubatoru, uz jen spala a kdyz jsem
ji zvedla rucicku, tak spadla. Viibec nereagovala. Lékari mi tvrdili,
Ze ji zakapou a do rana bude dobra. Paty den po porodu mi ozna-
mili, ze ma metabolickou nemoc a ze musi byt okamzité preveze-
né do Prahy. Nejdrive jsem se té myslence branila, ale v zapéti jsem
si prala, aby uz tam byla.

Kdyz ji privezli na kliniku do Prahy a my jsme tam volali, fekli ndm,
Ze Sasenka nema zadnou Sanci na preziti. Jeji hladina amoniaku
byla 4600, coz doposud jesté nikdo nemél. To byla skutecna bez-
nadéj a doslova sileny pocit, ze mi umira dité. Jesté ten den jsme
jeli do Prahy, kde ndm poprvé sdélili diagnézu, vysvétlili souvis-
losti a fekli, Ze se s tim mame smifit. Po navratu z Prahy jsem byla
u svych rodict;, nemohla jsem jet do naseho bytu, protoze tam uz
byl nachystany détsky pokoj pro Sasenku.

Prvni tii tydny byla Saska na klinice sama a my jsme za nijjeli jen tak
jednou za tyden. Byla stale v bezvédomi. Telefonovala jsem i pét-
kratdenné, vzdycky jsem se zeptala, kdy budou dalsi vysledky a pak
znovu volala. Neustédle mi sdélovali to samé, Ze jeji metabolismus
nefunguije a stale to byla stejnd beznadéj. Vzdy se to na chvili zlep-
silo a vysvitla nadéje, ale v zapéti to zase spadlo. Po tfech tydnech
jsem uz byla na klinice s dcerkou. Jakmile Sasenka zacala trosicku
fungovat, pfijali mé na oddéleni a ucili mé vse potrebné. Mezitim
mé navstivila i psycholozka, ktera se mé ptala, jak si to predstavu-
ji v budoucnosti. Odpovédéla jsem ji, Ze zatim nevim, jak to bude
fungovat, ale Ze se to samoziejmé budu snazit néjak zvladat. Po
mésici pobytu v nemocnici jsme mohly jet se Sasenkou dom. Prv-
ni dny byly strasné, chvili trvalo, nez jsem se do toho néjak dostala.
Rodina i pratelé se mé snazili podporit, ale vsichni z toho byli takovi
zdeptani a nestastni. Nejvice mi pomahala moje mama.

PFed narozenim dcerky jste méla hodné Zivotnich pldnd. Rekné-
te ndm, jak se potom zménil Vds Zivot a jak Vds to ovlivnilo?
MUj Zivot se zménil od zakladd, protoze péce o Sasenku je opravdu

Ctyriadvacetihodinova a ja si absolutné nemUizu dovolit vypnout.
Ze zacétku jsem se snazila jesté pracovat, to mi ji mamka jesté
hlidala a spole¢né jsme to zvladaly. Potom Sasenka dostala asi ve
trech mésicich epileptické zachvaty, ma syndrom, ktery je zplso-
ben poskozenim mozku jako nasledek vysoké hladiny amoniaku.
Mamka dostala strach a od té doby ji nechce hlidat delsi dobu.
Jajsem se Sasenkou sama a viechno je tedy na mné. Sasenka bere
kazdé tfi hodiny Iéky, mezitim se jesté stravuje - asi jedenackrat
denné ji krmim, nékdy i castéji, treba i kazdou hodinu. Nemohu
si tedy dovolit nékam odjet a vypnout. Navic nikdy nevim, co
bude za hodinu, u nas je to velmi rychlé. Nedavno jsem si povi-
dala s kamaradkou a ona se ptala, jestli néco planuji. Na to jsem
ji mohla odpovédét pouze to, Ze tady dneska muiizu sedét a zitra
muUzu byt v Praze. Jesté ten vecer jsme jeli do Prahy. Opravdu si
nemohu nic naplanovat ani den dopredu. Musim si davat pozor
i na pocasi. Kdyz fouka nebo je zima, nemuzu s dcerou ven. Bez
auta bych se nepohnula. Je to bez nadsazky celodenni péce a je
to hodné naroc¢né. Prakticky nemam ani chvilku sama pro sebe.
Vétsinou dceru vsude vozim s sebou a Ze bych sla do kina nebo
vecer nékam vyrazila, to se stava malokdy. Kdyz chci jit treba ke
kadefnikovi, tak ji vezmu s sebou nebo mi ji sestra nebo nékdo
jiny na chvilku pohlida. Naplanovaly jsme si, Ze pojedeme v Iété na
dovolenou alespon na Vranov.

Kdyz je Saska dobrd, tak samoziejmé muizeme nékam vyrazit.
lahvicky, rozepisu si jidelnicek a tekutiny na cely den podle toho,
jaké je pocasi nebo aktualni Sasencin stav. Pak si to na cely den
nachystdm a sbalim, pfiprava mi zabere asi 1,5 hodiny. Je jedno,
jestli nékam pojedu na mésic nebo na 1-2 dny pres noc. Musim
mit s sebou stejny pocet véci. Vzdycky vyrazim tak se dvéma pl-
nymi taskami.

Jak tedy vypadad vds bézny den?

Réno vstanu, postavim vodu na caj pro Sasenku, vzdy alespon
na tfi litry. Pak si rozepisu denni jidelni¢ek a vSechno nachystam,
nejlépe nez se dcera probudi. Potom jiz mdzu jit kamkoliv a vse si
beru s sebou. Dcera ma PEG, ktery ji udélali v deseti mésicich, tak
ji médm nakrmenou raz dva. Jen s sebou musim brat hodné oble-
ceni, protoze je Casto procurand. Takhle se da vyrazit kamkoliv, ale
nemdzu vypnout.

Mam vypracovany svUj jidelnicek, abych splnila stanovené mnoz-
stvi tekutin, kalorii a bilkovin na den. Dlouho jsem nad tim pre-
myslela a vloni v [été mi to konec¢né vyslo. Ted uz Saska ji vétSinou
jenom polévku, kterou mé dopiedu uvarenou. Obcas dostane ba-
nén, nebo termix. V polévce je veprovy bok, protoze ten ma malo
bilkovin a hodné kalorii, dale kure, zelenina a ryze. Kazdy den si
to vsechno navazim, spocitdm a potom dam do urc¢itého mnoz-
stvi tekutin, rozdélim do celého dne tak, aby to vyhovovalo. To je
nase kazdodenni strava. Pokud vim, ze budeme cely den doma,
tak si polévku vaiim tfeba na dva dny dopredu. Sasenku krmim
cely den kazdou hodinu a plil, ale odpoledne je vétsinou volnéjsi
azlstane ¢asina hry ve dvou.

Popravdé fe¢eno nemam zadné kamaradky s détmi, se kterymi
bych se vidala. Nedéla mi to dobie a nerada se stykdm s mamin-
kami stejné starych déti. Mam kamaradky, které porodily ve stej-
né dobé jako ja a kdyz vidim, jak jejich déti rostou, co viechno uz
umi, tak je mi z toho hodné smutno. Po dlouhé dobé jsem vidéla
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kamaradku, ktera rodila o jeden den pozdéji nez ja, ani jsem s ni
nemohla mluvit, prosté jsem se rozbrecela a sla pry¢. Vétsinou
se tedy stykam jen s rodinou nebo se znamymi, ktefi védi, jak to
u nds je a co prozivdm. Na rozhovory s ostatnimi matkami nemam
silu, maji jiné starosti a problémy.

Samoziejmé komunikuiji s rodici, ktefi maji déti s podobnymi dia-
gno6zami. Obcas si zavoldme a povidame sii o jinych vécech nez je
nemoc. Nemam rada, kdyz ostatni neznamé maminky v nemoc-
nici zjistuji, co je Sasce, a potom to fesi.V nemocnici mam sestficky
kamaradky i fajn lékare a kdyz tam jedu, tak uz se na né docela
tésim. Vim, ze tam nebudu sama.

Pani Doubravovd, je z vds citit spousta energie. Kde ji berete?
Ani sama nevim, prosté musim. Nad vodou mé drZi to, ze uz mi
mockrat fekli, Ze Sasenka je na tom $patné, ze nebude slyset, vidét,
Ze bude mentéiné i télesné postizend, nebude se vyvijet apod. Po-
stupem casu se Saska zacala hybat, hréla si, vyvijela se (i kdyz ne
tak, jak by méla), slysi, vidi, vnim4, reaguje a ted' uz se naucila do-
konceisedét, i kdyz to vzdycky nebylo tak optimistické. Vloni jsme
si prozili takovy strasny stav. V lednu, kdy méla kanylovou sepsi,
prestala Uplné viechno délat, skoncila nakonec na ventilatoru,
protoze k tomu méla navic oboustranny zapal plic. Rekli mi, ze se
ztoho uz nedostane. Za tii dny ji extubovali. Ona je prosté takové
zazracné dité. Tak tohle mé drzi nad vodou. | pres vsechny ty Spat-
né zpravy vidim, ze je to relativné dobré, ze ma Saska obrovskou
chutkzivotu a ze to jde, i kdyz pomalicku.V srpnu méla tfi roky, ale
mentalné a vyvojové je na trovni deseti mésicl, mozna jednoho
roku. Od ledna se naucila sama si sednout v posteli, nepotiebuje
ani oporu a povida zakladni slovicka jako jsou mama, téta, teta,
déda. Hlavné se sméje. Podle mé ji bavi Zit, i kdyz ma takovy sviij
svét. Ja se snazim ji vSe dopfat, néjak ji ten Zivot zpestfit a porad
doufam. Stéle bojujeme a ldmeme viechny statistické tabulky.

Co vds nejvic trdpi nebo vdm schdzi, pokud pomineme viastni
diagnozu?

Mam samoziejmé stéle velky strach o Sasenku a jeji Zivot. Vloni
jsem si nechala napsat antidepresiva, protoze jsem to uz opravdu
nezvladala psychicky. Pravdou je, ze jsem se v té dobé rozbrecela
jenom nad tim, kdyz se na mé Saska smdla. Hraly jsme si, ona se
zacala smét a ja jsem se proste rozbrecela.

Dalsi véci, kterd mé trapi, je to, Ze vétsinu casu trdvim v nemocnici.
Roky bézi a my ten svijj Zivot prosedime v nemocnici. Moc bych si
prala zit normalni Zivot.

Na druhou stranu si fikdm, zaplat panbuh, ze Sasenka Zije a je to
alespon takhle.

Co se ty¢e finanéni stranky, je to Uplné $patné. Ziji se Sasenkou
sama a neustdle se mi nedostdva penéz. Musim platit najem,
auto, obleceni pro Sasku, ktera rychle roste a pribyva. Pozadala
jsem v jednom roce Sasky o péci o osobu blizkou. Dali mi jen prv-
ni stupen, protoze do tfi let se musite starat o kazdé dité. Zkuste
si predstavit, Ze ve dne v noci stéle fungujete, nespite celou noc,
protoze musite krmit ve dvé, v pét... a je to tak kazdy den. Plati se
i pobyt v nemocnici, a kdyz jste tam déle nez mésic, tak vezmou
i ¢ast davek. Zkousela jsem zadat nékolikrat a pokazdé mi rekli, ze
do tii let nemam nérok na zvyseni. Ted' uz jsou Sasence tfi roky
a pozadala jsem si o vyssi stupen zavislosti. Mély bychom se mit
Iépe a uz se na to tésim. Moc jsem se zadluzila, kdyz jsem platila
pobyt v nemocnici, ¢astka je v fadu desetitisicli. Neplatila jsem nic
od loriského cervence do prosince.V letosnim roce mi vyjimku ne-
priznali, tak veskeré hospitalizace musim opét platit. Velmi by mi

pomohlo, kdyby se mi podafilo vyresit tyto financni problémy. Do
prace chodit nem0izu, i kdyz jsem se ze zacatku snazila. Z divodt
Castych zhorseni stavu Sasenky se moje mamka nebo i druzi boji
hlidat. Kdybych mohla chodit do prace, pomohlo by mi to samo-
ziejmé nejen financné, ale i psychicky.

Covdm v Zivoté déld radost?

Jsem rada, kdyz je Saska dobra a kdyz mizeme vyrazit ven. Ne-
rada sedim doma, i v nemocnici mam vétsinou oteviené dvere,
abych zvétsila prostor. Vadi mi uzaviené prostory a nicnedélani.
Jakmile je Sasence dobie, vyrazime ven na prochazky a vylety. To
mi déla skute¢nou radost. Samoziejmé také, kdyz vidim pokrok
dcery, tak jsem na ni moc pysna. Je to dobry pocit, ze pres vsechny
pesimistické prognozy je to v podstaté dobré.

Cisi z vds obrovsky optimismus, ale jak se divdte na svoji bu-
doucnost?

Upfimné fe¢eno, mam hriizu ze svého budouciho Zivota. Snazim
se nic si nepfipoustét. Rikam si, Ze to zvladame, dobre fungujeme
a bude dobre. Neustéle se o tom presvédcuiji. Prichazeji samoziej-
mé i chvile, kdy si potiebuiji zalézt stranou a vybrecet se, ale zase
se prosté postavim na vlastni nohy, zase se zvednu a feknu si dost.
Beru to takhle a vim, ze mj zivot nikdy nebude normalni. At budu
mit Sasku nebo ne, coz ur¢ité jednou pfijde, to vim, mdj Zivot uz
nikdy nebude normalni, a to mé tplné dési, mam z toho strach.

S psychology nekomunikuiji. Dostala jsem od nich odpovéd, ze
jsem na vsechno pfipravend, ze to viechno budu zvladat a Ze vie
bude v poradku. Ve chvili toho rozhovoru jsem byla nabitd po-
zitivni energii. To Spatné se totiz v sobé vzdycky snazim potlacit.
Ostatni mi fikaji, Ze jsem pofad usmévava a v dobré naladé, ale to
vzdycky nejde. Hodné véci drzim v sobé, nemluvim o tom, obcas
si pobrecim, pak se zase zvednu a jdu dal, nic jiného mi nezbyva,
musim, jiné to nebude.

Madte néjaky vzkaz nebo sdéleni pro ostatnirodice?

Nic nevzdavejte, nic neni ztraceno. Nedélejte zavéry dfiv, nez néco
skute¢né nastane. Uz tolikrat mi lékari rekli, ze Sasenka umira, ze
to mohu ¢ekat kazdou chvilku. Nejdfiv se slozim, potom se zved-
nu a fikdm si, Ze jesté neni konec a za¢nu na ni mluvit, zpivat ji,
poustét jeji hracky, snazim se komunikovat rdiznymi zp(isoby. Ona
se potom probere a za par dni jsme z nemocnice zpét doma. Jak
rychle to prijde, tak rychle to odejde. Myslim si, ze dokud budu mit
silu j4, tak ji bude mit i Sasenka. Nechci poslouchat zadné Spatné
zpravy, které mi silu a energii ubiraji.
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PROGRAM PRO SLEDOVANI
HODNOT PHE VE STRAVE

Tento e-mail dosel na adresu NS PKU. Pfani pana Pragera radi
plnime a upiimné za tento program dékujeme.

Dobry den, pani Koriarikovd,

dnes jsem jakozto otec Sestimésicniho syna s diagnostikovanou
PKU proved| registraci do NSPKU. Chtél bych se vsak zapojit i tro-
chu aktivnéji. Pro ucely sledovdni hodnot PHE ve stravé svého
syna jsem napsal aplikaci — program pro PC, ktery ndm velmi
ulehcuje tuto kazdodenni rutinu. Chtél bych tuto aplikaci bez-

platné nabidnout i ostatnim lidem, ktefi jsou nuceni Zit s PKU.
Podrobnosti o programu Ize nalézt na internetovych strdnkdch
http://pkunutritab.sweb.cz/. Stejnou informaci jsem doplnil i do
nového prispévku v diskusnim féru na strankdch NS PKU. Chci
Vds timto coby predsedkyni NSPKU poprosit, pokud to uzndte za
vhodné, o rozsiteni informace o existenci programu prostrednic-
tvim internetovych strdnek NS PKU a popt. téz zverejnénim v Me-
taboliku. Dékuji a preji hezky den.

S pozdravem Miroslav Prager (MPrager@seznam.cz)
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POZVANKA NA MIKULASSKE

SETKANI 2009

V meésici prosinci 2009 planujeme pravidelné Mikulasské se-
tkani rodict a déti s PKU a jinymi DMP, které bude letos nové
organizovéano i v Cechach a na Moravé. Zjemce o Ucast na
této akci v Cechach prosime o zaslani predbé&zného zajmu
pani Hané Konatikové (tel. 608 155 638, e-mail: konarikovah@
seznam.cz) a zajemce o Ucast na této akci na Moravé prosi-
me o zaslani predbézného zajmu panu Radku Pudovi (tel.
723 779 320, e-mail: radek.puda@dvorak-sw.com), a to nej-

pozdéji do konce fijna. Détsti ucastnici této akce obdrzi spon-
zorsky bali¢ek NS PKU a jinych DMP s drobnymi darky a s vy-
robky firem Milupa a SHS. Pfesné misto a datum konéni bude
jesté upresnéno na webovych strankach Nérodniho sdruzeni
PKU a jinych DMP (www.nspku.cz) a predbéznym zajemclim
budou sdéleny telefonicky nebo e-mailem.

Srde¢né zveme vsechny ¢leny NS PKU na tuto akci, at se se-
jdeme v co nejhojnéjsim poctu.

MODERNIZACE WEBU

Oznamujeme vsem ¢lentim Narodniho sdruzeni PKU a jinych

DMP, ze koncem srpna 2009 byla tspésné ukoncena moder-

nizace webovych stranek NS PKU na adrese www.nspku.cz,

na kterou byla ziskdna dotace Vladniho vyboru pro zdravotné

postizené obcany.

V ramci této modernizace byly na tyto stranky umistény:

- ptihlaska a podminky ¢lenstvi v NS PKU a jinych DMP

- stanovy a vyro¢ni zpravy NS PKU a jinych DMP

- prehledy a stru¢né popisy uskute¢nénych akci

- stru¢né popisy metabolickych poruch, kterymi trpi ¢lenové
naseho sdruzeni

- obecné zdsady diety u metabolickych poruch

- prehledy vyrobc(i a obchodnikd s nizkobilkovinnymi potravinami

- aktualizované udaje o metabolickych ambulancich

- legislativni okénko s uvedenim prehledu pfispévki a naro-
k, které mohou ziskat nemocni s PKU a jinymi metabolic-
kymi poruchami

- diskusni férum ze starych stranek NS PKU se véemi kontakty
a prispévky.

Spravcem téchto internetovych stranek je 1. mistopredseda

Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP Ing. Radek Puda (tel.

723 779 320, e-mail: radek.puda@dvorak-sw.com), kterému

muzete sdélit nebo zaslat jakékoli tipy a ndméty na doplnéni,

Upravu nebo zdokonaleni téchto stranek.



Milé divky, sle¢ny, Zeny, pani,

chcete byt stastnou maminkou zdravého ditete?

Srdecné Vas i Vase partnery zveme
na vikendové setkani.

Spojte uzite¢né s pfijemnym, nechte se hyckat, a pfitom ziskejte
dulezité informace pro budouci maminky s fenylketonurif.

Termin: 23.-25. 10. 2009
Misto: Hotel Aura, Praha

Ubytovani a strava je pro zeny s PKU ZDARMA.

Na co se miizete tésit?

@ setkdnis maminkami s fenylketonurii

@ noveé poznatky a novinky v dieté vcetne ochutnavky
@ ziabavné odpoledne na téma liceni, péce o plet a télo,
parfémy, kterym Vas budou provazet profesionalni
kosmetické poradkyné z Mary Kay

ochutnavka a pfimy nakup dietnich potravin

@ sestavovani jidelnicku a varent

V ptipadé zajmu se prosim hlaste jednim z nize
uvedenych zplsobu:

1. e-mailem: sylvie.zamrazilova@nutricia.com

2. na telefonnim cisle: 725 173 227 nebo 296 332 751

Tésime se na setkani s Vami.
’# Prihlasky posilejte nejpozdéji do 5. 10. 2009

Ucastnici obdrzi po prihlaseni veskeré podrobné informace.




PKU Anamix Junior,
praskovy PKU pripravek
s Omega 3 pro deti

od 3 do 10 let

Baleny v saccich, obsahuje 10g
aminokyselin bez fenylalaninu

Vyborne rozpustny, staci jen presypat
do sklenice, zalit vodou a kratce zamichat

V chutovych variantach:
c¢okolada a vanilka/ananas

s Omega 3 pro déti
od 3 do 10 let

Zahrnuje vyssi mnozstvi zeleza, médi, zinku, selenu a vitamint A a B12,

jejichz hladina mize byt u déti s PKU nizka, stejné tak obsahuje vice
vapniku, ktery pomaha pfi zdravém vyvoji kosti a zubt

Hotovy napoj, pfipraveny v malé 125ml lahvi se snadno
uzaviratelnym vickem, perfektni do détské ruky

V chutovych variantach:
pomeranc a lesni ovoce




amIX ® Omega 3

...is essential nutrition mastne kyseliny

Omega 3 R
mastné kyseliny, které

jsou soucasti tukd, jsou
nezbytné pro spravny vyvoj
mozku a oci. Snizuiji riziko
kardiovaskularnich onemocnéni,
astmatu, depresi a zanétlivych
onemocneni.

Zdrojem Omega 3 mastnych kyselin
jsou predevsim ryby a vejce.

VSichni s PKU jsou ochuzeni
o dostatecny prijem téchto
nezbytnych mastnych kyselin
v bézné stravé.

Pripravky Anamix budou k dispozici
v prabéhu podzimu. Informujte se Odbornici doporucuji doplnovani

ve své metabolické ambulanci. Omega 3 mastnych kyselin
- téhotnym Zenam, kojenctiim,
| batolatiim i vsem malym détem.

Pripravky Anamix obsahuiji
Omega 3 mastné kyseliny.

SHS, Nutricia, a. s.
Na Hrebenech 11 1718/10, 140 00 Praha 4
Tel: +420 602 134 138

E-mail: jiri.munk@prague.nutricia.com
www.shs-pku.cz
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Chci ziskat pracovni
zkusenosti v ciziné

Markétu Rysavou jsme navstivili pfed rokem a rozhovor o je-
jim zivoté s PKU jste si mohli precist v podzimnim ¢cisle Me-
taboliku. Nahlédli jsme nejen do jejiho détstvi, ale také do
jejich dietnich navykd, uzivani dietnich ptipravkd a plant
do budoucnosti. Tenkrat nam Markéta prozradila svij plan,
odjet pracovat do ciziny. O tom, jak pfed rokem odjela do
Anglie a jak se ji tam dafi, je nasledujici rozhovor.

Markéto, pred rokem jsi se rozhodla, Ze odjedes pracovat
do Anglie, jak té tato myslenka napadla?

Byla jsem po skole, po jazykovce, a chtéla jsem si procvicit
jazyk. Skola mi toho moc nedala a tohle byl jeden ze zpd-
sobU, jak se tu angli¢tinu naucit poradné. Ale také proto, ze
mam rada cestovani a chtéla jsem ziskat pracovni zkusenos-
ti v ciziné. No a samoziejmé jako polozka do zivotopisu je to
také zajimavé.

Na jak dlouho jsi ptivodné pldnovala odjet?

Nejdfive jsem chtéla odjet na rok, ale ted to vypada, ze tam
jesté zlistanu o tfi ¢tvrté roku déle.V soucasné dobé jsem si
stanovila takovy jazykovy cil. Jelikoz jsem tam jednou tyd-
né navstévovala kurzy anglictiny, udélala jsem si na colle-
ge (Skole) jiz jedny zkousky. V prosinci bych si chtéla udélat
FCE (pozn. First Certificate in English — nejrozsitenéjsi ze vsech
zkousek na Cambridge), protoze kdyz si tu zkousku neudé-
I[dm tam, tak uz si ji asi neudélam nikdy. A samoziejmé bych
chtéla jesté pracovat a usetfit si néjaké penize.

Jakou prdci sis v Anglii nasla?
Momentalné pracuji za barem v restauraci.

Podle ceho sis prdci vybirala? Brala jsi ohledy také na fe-
nylketonurii?

Chtéla jsem pracovat s lidmia hodné s nimi mluvit. Nechtélo
se mi uklizet ani pracovat napfiklad v tovarné - to bych se

i
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k mluveni nedostala. Taky jsem si vybirala praci podle toho,
jestli tam bude moznost jist. Prvni prdci, kterou jsem v Ang-
lii vyzkousela, bylo v ,sendvi¢ baru’, coz bylo dobré, jelikoz
jsme tam délali také mixované ovocné napoje. Tyto dzusy
jsem si hodné délala. Také jsem si davala kousky chleba se
zeleninou. Pak jsem praci zménila a zacala pracovat v té sou-
casné restauraci. Vzdycky mam na jidlo napfiklad palhodi-
novou pauzu, takze si ddm treba salat nebo takovou jejich
oblibenou bramboru se zeleninou. Snazila jsem si vybirat ta-
kovou praci, kde bych mohla pravidelné jist zeleninovd jidla
a mohla tak vSechno skloubit dohromady.

Jak to obecné Fesis s dietou? Jak sis zjistovala obsahy Phe
v mistnich potravindch? Zjistovala jsi to dopredu?

Prvnich nékolik mésici jsem chodila, tfeba kdyz jsem méla
pauzu v praci, po supermarketech a prochazela potravinu po
potraviné a hledala a zjistovala obsahy bilkovin. Nasla jsem
tam napriklad vyborny ,carrot-cake” (mrkvovy dort), ktery mél
nizky obsah bilkovin, tak jsem si ho hodné kupovala ke svaciné.
Ale jinak v Anglii se obecné stravuji velmi nezdravé, maji tam
vsechno smazené, samé hranolky, a najit tam néco zdravého je
docela obtizné. Na druhou stranu tam maji spoustu trhd, které
tam jsou velmi oblibené a ¢asté, a tam si mizete za libru koupit
obrovsky kos zeleniny. Takze tam chodim hodné nakupovat.

A jak resis chleba, rohliky, pecivo obecné?
Musim se pfiznat, ze pecivo tam ani moc nejim.

Maji v Anglii specidlni obchody s nizkobilkovinnymi po-
travinami jako u nds?

Ne, maji tam jen krdmky s oznacenim,Zdrava vyziva“, ale tam
nic nizkobilkovinného nemaji. Nasla jsem tam jenom dvé



VyuzZijte vsech vyhod pripravku Lophlex

a pouzivejte je behem celeho dne:

¢ QOcenite vynikajici chut a vani
e Pripravite si je jednoduse a bez odmeérovani

¢ \ypijete je velmi snadno, objem je maly

Kdy jste méli naposledy moznost Lophlex ochutnat?

\ Objedneijte si vzorek na ochutnani pomoci SMS. Odeslete SMS na tel.
‘ Cislo: 720 001 073.

Priklad: loc Jakub Svoboda Lophlex LQ citrus

( 3 )
'. Tvar SMS: 572, VanShS: e V
| loc jméno piijmeni Lophlex LQ citrus s | 'oc Jmeno prijmeni Lophlex pomeranc
Tvar SMS: , (ool | Tvar SMS:
loc jméno pfijmeni Lophlex LQ lesni plody | | e | loc jméno pifjmeni Lophlex lesni plody
Tvar SMS: larir=?) |\ larit=y
loc jméno pfijmeni Lophlex LQ pomeran¢ R eranc Jesni ovoce

Zapojte se do programu ,Lophlex Vam

a-objednejte si svoje odmeény.
Vice orprogramu na www.shs-pku.cz

pfinasi vzdy néco navic“. Pouzivejte Lophlex

Potraviny pro zvlastni vyZzivu — potraviny pro zviastni lékarské ucely.
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véci s nizkym obsahem bilkovin. Velkou nevyhodou je, ze
v téchto obchidcich je viechno pomérné drahé. Samoziej-
mé potraviny lze ziskat pres |ékarny, ale musi se objedndvat.
Pokud jde o potraviny v Iékarné, tak tam maji vétsi vybér nez
u nas, takZe jsem rada, ze to mzu vsechno vyzkouset. Rliz-
nych druht ceredlii, hodné vsech moznych druht téstovin,
zalévaci polévky apod. J& mam téstoviny hrozné rada, jim je
skoro kazdy den, a téstovin tam maji opravdu velky vybér
a jsou vyborné.

A jak to v Anglii obecné funguje s nizkobilkovinnymi po-
travinami?

Kdyz jsem byla u doktora, tak mi fekl, ze neni problém, aby
mi na né napsal recept. Zjistovala jsem, jestli bych mohla
mit néjaké dotace, ale doktor mi fekl, ze ne. Ale ze existuje
jakési predplatné na recept. Tam se totiz plati jen za recepty,
ale potom uz ne za potraviny. Pfedplatné na ¢tvrt roku je tfi-
cet liber nebo na cely rok devadesat liber. A potom mi Iékaf
muze predepsat cokoli. Chtéla bych toho urcité vyuzit. Do
této doby jsem to nedélala, jelikoz nasi mi posilali jidlo po
znamych, stejné jako aminokyselinové pfipravky.

Lisi se néjak pouzivdani aminokyselinovych pFipravki
v Anglii a v Cechdch?

Rozhovor

Ne, pouzivdm tam P-AM 3 stejné jako tady. A hlavné Lophle-
xy LQ a nékdy PKU 3 activu rajcatovou. Ve je stejné jako
v Cechéch.

Co bys doporucila tém, ktefi by také chtéli vycestovat do ci-
ziny za praci? Na co by si méli ddt pozor? Co nezanedbat?

Pokud jde o préci, tak si hlavné davat pozor na zaméstna-
vatele a hned na zac¢étku si udélat pojisténi, zafidit si dané,
vyzadat si specidlni kod, ktery tam potiebuji, a hlavné si
vyplnit registraci. Pokud by s tim mél zaméstnavatel - jako
to bylo v mém prvnim pfipadé - problém, tak od néj radéji
odejit. Jelikoz pokud se nezaregistrujete, mizete za to do-
stat velké pokuty. Takze kdybych to shrnula, tak nejdulezi-
t&j3i je zaregistrovat se a pojistit.

Co teba ve spojeni s fenylketonurii?

Zjistit, jestli tam jsou dostupné nizkobilkovinné potravi-
ny a jakym zplsobem se prodavaji. Podivat se do obchodt
a vsechno si obejit a zjistit, co mé jaké hodnoty. A pokud chté-
ji i tam zGstat ve spojeni s Cechami, tak sledovat, co se dé&je,
napfiklad na strankach SHS (www.shs-pku.cz) nebo Milupa
(www.milupa.cz) a také Narodniho sdruzeni (www.nspku.cz).
Dékujeme za rozhovor a tésime se na dalsi zpravy. redakce

Dietu jsem drzela odmalicka,
neprijde mi to jako problém

Pro nds dnesni rozhovor o PKU jsme se vypravili na zd-
pad Cech do Prestic za sympatickou a usmévavou Alzbé-
tou. Prdvé ji zacind novd zZivotni etapa - osamostatnila
se, piestéhovala se za svym prFitelem a buduji spolecné
bydleni. Nyni md pfed sebou ndrocny tkol, a to najit si
v novém bydlisti zaméstndni, kde piijde skloubit prdce
a PKU dieta. Do budoucna samoziejmé pldnuji i pFirtis-
tek do rodiny.

AlZbéto, miiZzes ndm na uvod Fici néco o svém détstvi?

Pamatuji si jednu veselou historku. Kdyz mi byly asi tfi
roky, rodice byli s bratrem pry¢ a hlidal mé déda. Tehdy
jsme bydleli v jednom pokoji a déda se v druhém dival na
televizi. Ja si vedle v pokoji hrala a chodila jsem se za nim
divat. Vzdy se mé zeptal, co délam, a ja odpovédéla, ze
si hraju. Rekl mi:,To je dobfe, Bétusko, tak si pékné hraj.”

Mezitim jsem stihla snist vSechno, co jsem nesméla. Pusu
jsem méla celou od c¢okolady. Kdyz se mama vratila, tak
se hrozné lekla, aby mi to neublizilo. Jeli jsme hned do
nemocnice, kde mi vypumpovali zaludek, a dopadlo to
dobte. Popravdé feceno si uz nepamatuji, co mé tenkrat
na tom jidle tolik lakalo.

...ve Skole se mi posmivali a sikanovali mé.

Bylo to tézké, vyrovnat se s dietou?

Tim, ze jsem dietu drzela odmali¢ka, nepfijde mi to jako
problém. Vyrovnala jsem se s tim dobfe, ani bratrovi jsem
nezavidéla. Do $koly jsem si nosila svoje jidlo zavarené od
mamky v sacku, které mi pak v jidelné ohrali.

Problémy nastaly az pozdéji v puberté. Spoluzaci ve sko-
le se mi posmivali a Sikanovali mé. Nevédéla jsem, jak se
branit. Chtéla jsem se jim vyrovnat a zacala jsem jist zaka-



Rozhovor

zané potraviny. Podle mého jsem jedla normalné a nemé-
la jsem nic zvlastniho k jidlu. Nosila jsem si ke svaciné sviij
chleba, hodné zeleniny a ovoce. Opravdu nevim, pro¢ to
délali. Vydrzela jsem to dva roky, ale na konci Sesté tfidy
uz toho na mé bylo dost a sesypala jsem se. Nasi tfidni to
bylo asi jedno a déti, které jsem znala uz od skolky, déla-
ly, ze to nevidi. Jedna kamaradka se mé zastala a $la se
mnou za feditelkou. Ta mé nechala v feditelné, abych se
uklidnila, a $la do tfidy udélat pofddek. Zménila jsem sko-
lu a zacala jezdit do Prahy. Tam mé spoluzaci vzali mezi
sebe a bylo to v pohodé.

Brdnila ti nékdy dieta v navazovdni pFdtelstvi s chlapci?
Rekni ndm, jak ses sezndmila se svym pFitelem?

Nepamatuji si zadny problém v navazovani pratelstvi
s kluky. Svého ptitele jsem ale nasla na internetu. Jednou
jsem byla nemocna a brouzdala po internetu, kde jsem se
dostala na férum o ¢eskych filmech. Zapojila jsem se do
debaty, vidéla jsem tam spravce, prohlédla si jeho pro-
fil a pridala si ho do ICQ. Byla jsem rada, ze si budu mit
s kym popovidat, kdyz budu doma, protoze kamaradky
jsem méla v Praze. Dali jsme se do feci a chtéli si vyménit
néjaké filmy. Lakal mé k nim na merunky, ale mné se ne-
chtélo jezdit pres pal republiky za nezndmym ¢lovékem.
Jednou pfisla fe¢ na Matéjskou pout a oba jsme se shodli,
ze bychom tam 3li, ale nemédme s kym. Slovo dalo slovo
a vyrazili jsme spole¢né. No a preskocila jiskficka.

Kdy jsi mu fekla, Ze mds fenylketonurii?

Rekla jsem mu to hned. Reagoval normalné. Ptal se stej-
né, jako se pta kazdy, kdo nevi, o co jde. Nevidél v tom
zadny problém a i jeho rodice to pfijali normalné. U nich
bylo o mé vzdycky moc dobfe pec¢ovdno. Maminka se sta-
rala, co mi bude vafit, ptala se, co smim a co ne, vyvarela
mi, délala mi napfiklad i jahodové knedliky z bramboro-
vého tésta.

Ptitel je feznik a méme to doma dobre zafizené - nesnime
si obéd ani vecefi. On neji zeleninu, ja nesmim maso.

Tvij pritel md tedy rdd maso. Jakym zplisobem mu va-
Fis, kdyZ nemiiZes ani ochutnat?

Kdyz vafim, tak neochutnavdm. Nikdy jsem to nedélala,
ani kdyz jsem vafila sobé. U mé je to intuitivni, asi mam
kofeni v oku a umim to odhadnout. Jediné kdyz délam
omacku, tak musim ochutnat, ale jinak ne. Vafit jsem
se naucila ve skole, doma jsem dalsi véci odkoukala od
mamy. Hlavné vafim systémem pokus - omyl, bud' se to
povede, nebo ne.

Vratme se jesté ke tvému studiu a prdci. Jak se ti daFilo
skloubit dietu a povinnosti?

Studovala jsem stiedni $kolu socidlni, obor socialni péce,
atam jsem zadné problémy s dietou neméla. Potom jsem
$la pracovat do knihovny, kde $la velmi $patné skloubit

dieta a prace. Pokud jsem chodila do $koly (cca do 19 let),
tak jsem poctivé dodrzovala a pocitala dietu tak, jak by
se mélo. V praci jsem ale méla sluzby od 12 do 20 hodin,
pfijizdéla jsem pozdé domu (kolem desaté hodiny) a rdno
vstavala velmi brzo (kolem paté hodiny). To uz jsem nic
pocitat nestihala a jen jsem odhadovala. Svaciny jsem si
pfipravovala vétSinou sama, obédy mi dlouho vatila ba-
bicka, vecer jsem si vzala narychlo kousek chleba a uz
jsem si nic nevafila. Podle mého néazoru se dospély ¢lo-
vék mlze najist béhem dne i v restauraci - tam maji napf.
salat, dusenou zeleninu, brambory. Pokud se tedy zena
nepfipravuje na téhotenstvi, to je pak samoziejmé slozi-
t&jsi.

Obcas jsem vyrazela s kolegynémi z prace na obéd, ale na
néjaké vecirky a oslavy jsem nechodila uz proto, Ze jsem
dojizdéla do Prahy. Kdyz jdu ted na oslavu napf. naroze-
nin, vybirdm si to, co mazu. Kdyz prekro¢im svij limit,
tak vecer uberu a dam si jen dietni téstoviny. Nem(ze se
to ale délat porad. Svoje dobroty na oslavy si specialné
neptipravuji, ja o sladké moc nestojim. Obcas si udélam
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Rozhovor

sladky kold¢, ale dort ne, to by musel mit maximalné dva
tfi kousky.

»HFesila” jsi nékdy a jedla i zakdzané potraviny?

V puberté jsem hresila, bylo to silnéjsi nez ja. Byla jsem
hodné vynalézava. Zjistila jsem, ze kdyz tyden nebo dva
predem budu drzet pfisnou dietu, tak na kontrole nic ne-
poznaji. To byl mij systém a snazila jsem se hlidat, aby
to nikdo nepoznal. Moc jsem nedala na straseni a rady,
jak mi to mlze skodit. Dlouho jsem na sobé nic nepozo-
rovala. Az jednou jsem se zarazila, kdyZ jsem nepoznala
¢ernou barvu od modré. To bylo varovani. Pak jsem se nad
sebou zamyslela a ubrala jsem.

Jaké p¥ipravky jsi uzivala a uzivds nyni? MiiZes je vzd-
jemné porovnat?

V détstvi jsem uzivala Lofenalac, pak jsem méla Sinfenal,
P-AM i PKU. VSechny klasické pfipravky jsem byla schop-
na jist jen v détské vyzivé, a to pouze v jable¢né, a musela
to byt konkrétni znacka. Kdyz mi babicka koupila jinou,
vlibec mi to nechutnalo a hned jsem poznala rozdil. V mi-
nulosti to bylo dost komplikované, kdyz jsem jela nékam
na vylet nebo vikend, musela jsem si s sebou vézt dosta-
te¢ny pocet presnidavek.

Ted jsem si oblibila pomerancovy Lophlex a uzivam ho
tfikrdt denné. Ma osvézujici chut a nemusim ho ni¢im za-
jidat ani zapijet. Kdyz delsi dobu nemam Lophlex, mam
abstinenc¢ni pfiznaky, klepou se mi ruce, nohy, za¢ne mé
bolet hlava a je mi Spatné.

Pfi vybéru pfipravku je pro mé jednoznacné rozhodujici
chut a v budoucnu bych proto dala prednost né¢emu, co
neovliviiuje chut jidla, napf. néjaky prasek nebo tycinka,
kde nebude citit chut pfipravku, ale naopak bude chut-
nat jako néco bézného. O soucasnych moznostech diety
mam sice dostacujici informace, ale budu rada, kdyz se
objevi néco nového, co mi usnadni zivot, treba v pfipravé
na téhotenstvi.

PFisné diety se nebojim.

Jak se divds na pripravu na téhotenstvi, kdy je dieta velmi
pFisnd?

Hnaci silou pro mé je, ze dité bude zdravé, je to obrovska
sance. Prisné diety se nebojim. Kdyz jsem byla doma po ope-
racich asi ¢tyfi mésice, tak jsem si to cilené vyzkousela. Za po-
sledni dva roky jsem délala pokusy a vSechno, co jsem snédla,
jsem zvézila a propocitala. Hladiny mi klesly tak, ze se mé pani
doktorka ptala, jestli se pfipravuji na miminko. Vysvétlila jsem
ji svaj pokus, kdy jsem chtéla zjistit, jak po sedmi letech uvol-
néné;jsi diety bude tézké vratit se zpét na pfisnou dietu a jak
dlouho bude trvat, nez se mi hladiny snizi. Slo to hodné rych-
le, a to mé uklidnilo. Az to bude skute¢né treba, nebudu ve
stresu. Prosté vim, ze to jde v klidu, coz mé hodné potésilo.

Z mych pokus vyplynulo, ze pokud ma ¢lovék na dietu cas,
tak to neni zadny problém. Zélezi, kde ¢lovék pracuje. Dulezi-
té je mit klidnéjsi zaméstnani. Napf. v kancelafi si mize kazdy
nachystat ovoce ke svaciné a priibézné ho jist. Jsou vsak za-
méstnani, kde si to nikdo nemize dovolit. Treba ja, kdyz jsem
pracovala v knihovné, jsem méla jen malou moznost pfizpQ-
sobit si prestavky na jidlo.

Dalsi otazkou je finan¢ni naro¢nost diety, ktera mdze narusit
rozpocet. J4 si pecu chleba, doplnuji to hodné ovocem a zele-
ninou, na sladkosti moc nejsem, tak tam mohu usetfit. Mam
rada pestrou stravu. Nejradéji mam ryzi s michanou zeleni-
nou nebo pérkem nebo brambory s lecem, fazolky na smeta-
né, téstoviny s omackou apod.

Dieta se podle mé hodné odviji od tolerance kazdého ¢lovéka
s PKU.

Jaké jsou tvoje nejblizsi pldny?

Prestéhovala jsem se za pfitelem a v prvni fadé bych si tady
chtéla najit zaméstnani.

Ted aktualné zkousim dalsi dietni pokus na zékladé rozhovo-
ru s pani doktorkou.

Pritéhotenstvibudu smét (dle mého dohadu) jen 700-800 mg
Phe za den.Ted'mam cas, tak si to zkousim. Jim vtomto rozme-
zi, abych zjistila, jestli to bude opravdu stacit nebo zda budu
muset ubrat jesté vice. Jsem hodné zvédav4, jak dopadnu, az
pljdu na kontrolu. Chtéla bych vydrzet co nejdéle, ale zalezi
na tom, jestli budu mit dobré podminky v praci. Energeticky
pfijem si nehliddm, to uz by bylo moc. Nicméné miminko pla-
nuji az pristi rok nebo za rok a pul. Nejdfive musime dokoncit
stavbu, zbyva obyvak a jesté néjaké drobnosti.

Co bys poradila divkdm, které se chtéji pfipravovat na té-
hotenstvi?

Neni marné dodrzovat dietu stale. Dulezité je, aby hladi-
ny neskakaly. Podle mé pro holky, které uvolnily dietu az
moc a ted se na ni museji vratit, to bude slozité a tézké.
Nechdpu, kdyz nékdo védomé dietu porusuje nebo nedodr-
Zuje a poskozuje tim miminko. Hodné asi zalezi, jakou maji
podporu v manzelovi a v rodiné. To je rozhodujici.



Serial Vuné koreni

Vanilka

Vazeni ¢tenafi, ve spolupraci s obchodni znackou ,Kofeni
od Antonina” jsme pro vas pripravili zajimavé povidani
o kofeni, které naleznete v kazdém ¢isle Metabolika. Do-
zvite se tak mnoho zajimavého o historii koteni, o jeho
pouziti a o jeho vlastnostech prospésnych pro ¢lovéka.
,Kofeni od Antonina” je na ¢eském trhu vice nez deset
let a za tu dobu si jej diky vysoké kvalité oblibili gurmani
a milovnici dobrého jidla ze viech koutt CR. Firma dovazi
pouze kofeni té nejvyssi kvality a jeji zbozi nenalezne-
te v zddné maloobchodni siti, prodava si jej totiz sama
ve svém kofenarském obchodé v Plzni (Dominikanska 7,
301 00 Plzen) nebo na svych internetovych strankach
www.koreni.cz.

Kazdy, kdo by si rad toto vybérové kofeni vyzkousel, ma
moznost vyplnit na konci ¢lanku karti¢ku, kterd predsta-
vuje slevu 50 % na nabizeny sortiment koreni a kofeni-
cich smési. Karticku pouzijte pfi ndakupu v nasi prodejné
v Plzni nebo v e-shopu na www.koreni.cz, kde pfi regis-
traci vyplnte za vase jméno slovo Metabolik. Sleva se
vztahuje na veskery sortiment jednodruhového kofeni
i na vSechny korenici smési, a to az do vyse 1000 K¢ pred
zapoctenim slevy.

VANILKA
Vanilka prava (Vanilla planifolia)

Vanilka, nadherna viiné uschovana v malém plodu. Omam-
na chut rozeznivajici chutové poharky. Vanoc¢ni cukrovi
nebo vanilkovy pudink, to jsou jen néktera jidla, ve kterych
se setkdvame s chuti tohoto exotického kofeni.

Pouziti vanilkovych luskl je poprvé dolozeno u starové-
kych kultur stfedni Ameriky, které jiz davno pred obje-
venim Evropany pouzivaly plody divoce rostouci vanilky
jako pfisadu do zkvaseného népoje pripravovaného z ka-
kaovych bobd a medu divokych vcel. Mayskou recepturu
prevzali Aztékové, ktefi napoj nazyvali,xocolatl” - odtud
vznikl zkomolenim nézev chocolate, tedy dnesni oznace-
ni pro ¢okoladu.

Prvnim Evropanem, ktery se setkal s vanilkou a s ndpojem
,xocolatl’, byl Hernan Cortéz, ktery ale jeho lehce nakyslé
chuti nepftivykl a ani v Evropé se napoj nestal vyhleda-
vanym. Jelikoz Evropané nevédéli, na co jiného vanilku
pouzit, upadla v zapomneéni i ona. Situace se zménila az
v poloviné 17. stoleti, kdy byla zdokonalena receptura na
vyrobu cokolady a s tim zacala rast také obliba vanilky.
Najednou se z ni stala velmi zadana surovina, jeji cena
rostla a sbéraci nestacili zdsobovat stale se zvysujici ev-
ropskou poptavku.

Koncem 17. stoleti se objevily prvni nesmélé pokusy
o péstovani vanilky na plantazich a také o vysazeni rostlin
v jinych ¢astech svéta.

Vcely a vanilka?

Rostliny presazené do jinych casti tropického svéta pro-
spivaly, kvetly, jen jedna véc byla zvlastni — neplodily.
Nikdo si s timto problémem nevédél rady. Az podrobné
zkoumani rostlin v Mexiku odhalilo prekvapujici infor-

maci - vanilka byla ve své domoviné opylovdna pouze
v rannich hodinach vcelami rodu Melipona, a to také vy-
svétlovalo, pro¢ vcely v jinych ¢astech svéta, a¢ na kvéty
prilétaly, nemohly je nikdy opylovat. Na fadu musely pfijit
pokusy o umélé opyleni. Zlom nastal v prvni poloviné 19.
stoleti, kdy se nezdvisle na sobé podafilo réunionskym
a holandskym farmarim na Javé vyftesit problém vypra-
covanim navodu na umélé opyleni, které se za pomoci
bambusovych tycinek praktikuje dodnes. Za jeden den
Ize ru¢né opylovat az tisic kvétd.

Priblizné mésic po opyleni se ze spodniho semeniku vy-
tvori tenkd poloduznatd tobolka, kterd na rostliné zraje
dalsich 8-9 mésicll!, a teprve poté dosahuje plné zralosti
a lehce nazelenalé barvy.

Fermentace

Vyslednou kvalitu vanilkového lusku urcuje spravny pro-
ces fermentace, ktery se tak stava alchymii a je na ném
zavislé celorocni Usili péstitele. Fermentace je dvojiho
druhu:

,Mokra fermentace” - tobolky se kratce spatfi v horké vodé
a pak se rozprostiou na volné prostranstvi a stfidavé se za-
kryvaji plachtami. Tim dochazi k neustéle se opakujicimu
procesu zapafovani a vysusovani, ktery zvyraznuje senzo-
rické vlastnosti vanilky. Tento postup je pouzivan prede-

17



18

Serial Vuné kofreni

v$im v Indonésii, Malajsii, na Réunionu a Madagaskaru.
,Sucha fermentace” - tobolky se po sklizni nechaji za-
vadnout ve stinu a poté se nékolik dni vystavuji pfimému
slunci. V noci jsou naopak skladovany bez pfistupu vzdu-
chu, a tim dochazi k jejich poceni. Opét dochéazi k neusta-
le se opakujicimu procesu zapafovani a vysusovani, ktery
zvyraziuje senzorické vlastnosti vanilky. Tento postup je
pouzivan predevsim v Mexiku.

V prabéhu fermentace se méni barva tobolky, kterd pre-

Listarna

Tabor v Ruzené

Letos to bylo na tabore opravdu super. Vyborna celotdboro-
va hra (jménem Doba ledova), ale hlavné musim napsat, ze
v ¢im vyssim jste oddile, tim je to mnohem lepsi.

Vedouci byli super jako kazdy rok, snazili se pro nas délat pes-
try program. Obcas jsme ale byli tak unaveni, Zze jsme na néj
neméli naladu.

Musim také zminit pani kucharku, ktera varila skvéle a vzdy
se snazila udélat néco dobrého. Letos byla pouze jedna noc¢ni
hra, coz mi bylo trosku lito, ale plné nam to vynahradili tak-
zvanymi ,veclrky” (diskotékami), kterych bylo hodné. Dobry
byl také celodenni vylet. Nas oddil 3-4 Sel do Pr¢ic, kde jsme
si nakoupili vSe, co jsme potiebovali, a zaroven poznali dalsi
mista v okoli tadbora.

Jelikoz jsme méli pékné pocasi, castokrat jsme se chodili kou-

chazi do ¢ervenohnédé az hnédocerné barvy. Nejkvalit-
néjsi vanilku poznate velmi jednoduse podle toho, ze na
povrchu tobolky se leskne bélavy krystalicky poprasek,
ktery se nazyva ,givre”.

Po fermenta¢nim procesu se tobolky dale tfidi dle veli-
kosti a barvy a putuji ke koncovym zakaznikam.
Zajimavost

Dnes je 95 % svétové poptavky po vanilce (vanilinu) po-
kryvano synteticky ziskdvanym vanilinem. Ten se vyrdbi
syntézou z hrebickového oleje, odpadu papirenského
pramyslu (nebo ze starych papirQ) a z dehtu. Zakladnimi
senzorickymi vlastnostmi se sice pfiblizuje vanilinu pfi-
rodnimu, ale jeho dalSich az 400 senzorickych latek nedo-
kdze nikdy nahradit.
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pat do mistniho rybnika pfimo u tabora. Kdyz bylo pékné
a zrovna nebyl celotdborovy program, tak jsme na lodich po-
radali rGzné zavody. Jinak na tabore se mi moc libilo jako kaz-
dy rok. J& uz tam byl po desaté a mohu ho viem doporucit.
Ondrej Havazik

Toto &islo vychazi v z&¥ 2009. Casopis je registrovén pod & MK CR E 13356. ISSN: 1214-3057. Vychdzi 4x roéné.
Vydavé: NS PKU a jinych DMP Vedouci redaktor: Hana Kofafikové. E-mail: metabolik@centrum.cz. Fotografie na Uvodni
strdnce: http://caskoun.foto4fun.cz. Toto ¢&islo je dotovdno Programem Podpory VUA



Recepty

Ovocné livanecky

Suroviny:
75 g nizkobilkovinné mouky; 10 g (2 IZicky) vajecné ndhraz-
ky; 150 ml nizkobilkovinného mléka (Milupa Lp drink); 40 ml
+ 1 IZice vody; ¥ IZicky prdsku do peciva; 3 Izice oleje na
smaZeni; na zdobeni: slehacka Hole, bortvky, jahody apod.
Postup:

NB mouku, vaje¢nou nahrazku, Lp drink a 40 ml vody zami-
chame, aby vzniklo hladké tésto. Nechdme odpocinout pfi-
blizné 20 minut, poté pfiddme prasek do peciva rozpustény
ve |zici vody a peclivé zamichame. Tenké livanecky smazime
v rozehtatém oleji na livane¢niku.

Spojujeme cca 4 kusy marmelddou a zdobime Slehackou
Hole, borlivkami nebo jinym sezonnim ovocem a na zavér
muzeme poprasit mouckovym cukrem.

Nutriéni informace:

1 livanecek bez zdobeni
Cely recept

189 kcal/0,2 g bilkovin/6 mg Phe
755 kcal/0,8 g bilkovin/22 mg Phe

Pernikovy dort

Suroviny:

250g Vitaprotamu; 2 baleni vanilkového cukru; 1 baleni
prdsku do perniku; 50 g hery; 2 polévkové IZice medu; voda;
hera na vymazdni plechu

Postup:

Vitaprotam smichame s vanilkovym cukrem, praskem do
perniku, pfiddme rozehtaty tuk a med, rozmichame ve
vlazné vodé a zadélame tésto. Tésto nalijeme do vymaza-

né formy a upeceme v predehraté troubé asi 20-30 minut
pfi 150 °C.
Upeceny pernik nakrajime na rlizné velké obdélniky a ty pak
k sobé lepime marmelddou a kavovym krémem (100 g hery,
50g cukr moucka, %2 baleni vanilkového cukru, 2 kdvové
Izicky mleté kédvy, 1 polévkova Izice rumu). Na zavér potie-
me krémem z ramy a nizkobilkovinné ¢okolddy a dozdobi-
me ovocnymi lentilkami, besipkami, jahtidkami apod.

Lucie Simonovd, Liberec

FaleSny marcipan

Suroviny:

110g nizkobilkovinné mouky; 110g cukru krupice; 225g
prosdtého prdskového cukru; 5g /1 IZi¢ka vajecné ndhrazky;
50ml vody; ¥ Izicky citronové stdvy; ¥ IZicky mandlové tresti
Postup:

V misce smichdme vsechny suché ingredience, pfidame
vodu, stavu z citronu s mandlovou tresti a peclivé rozmicha-
me. Marcipanovou hmotu uchovavame v mikrotenovém sa¢-
ku v lednicce a pred pouZitim ho mlizeme nahfat. Pouzivame
jako dekoraci na dorty nebo na mouc¢niky.

Nds tip:

Na nelepivém pergamenu vyvalime marcipan tak, aby po-
kryl vrchni i bo¢ni strany dortu. Dort potfeme merurikovym
dZzemem. Marcipan pfesuneme na dort a upravime. Staci na
ozdobeni dortu o pridméru 20cm.

Nutriéni informace:
100 g marcipanu
Cely recept

352 kcal/0,05 g bilkovin/ 2mg Phe
1760 kcal/0,25 g bilkovin/10 mg Phe

19



PKU 2 shake jahoda-vanilka PKU 2 shake Cokolada

praktické baleni a maly objem
Cisté prirodni slozeni a lahodna chut’

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

jednoducha priprava — staci jen rozmichat obsah sacku
ve 100 ml pitné vody, protiepat v Sejkru a vypit

vhodny pro déti od 9 let véku

O zarazeni pripravku PKU 2 shake jahoda-vanilka a PKU 2 shake ¢okolada do vasi diety
se porad'te s |lékarem ve vasi ambulanci.




