Duben 2010

rocnik 10, cislo 1

Kdyz néco opravdu chces, musis véFit, Zze uz to mds,
a cely vesmir se spoji, abys to mohl uskutecnit.

Vazeni ctenari,

vitdme vas v dalsim ro¢niku naseho casopisu Metabolik.
Jaro je pro vétsinu lidi tim nejoblibenéjsim ro¢nim obdobim.
Vsechno kvete, voni, lidé sundavaji tézké kabaty a Gsmévd na
tvarich pribyva. Slunic¢ko nas o vikendech Idka do pfirody za
pozndnim a vyrazime na vylety. A proto vdm nékteré zajima-
vé nabizime.

Byli jste nékdy navstivit olomoucké historické parky a sbir-
kové skleniky Flora Olomouc? Soucasny aredl tvofi Bez-
ruc¢ovy sady, (botanickd zahrada a rozarium), Smetanovy
sady (palmovy sklenik a vystavni pavilony) a Cechovy sady
(détské hristé). Botanicka zahrada s rozariem je skute¢nou
zelenou odzou plnou zivota uprostied Hané. Odpocinek
zde naleznou nejen milovnici rostlin, ale i rodiny s dét-
mi (dvé cistd détskd htisté) nebo fanousci francouzského
prasatka. Soucasti olomouckého vystavisté jsou i sbirkové
skleniky.

Laka vas pohlédnout na svét z jiné perspektivy, tfeba ze
sedla? Vyrazte si do Kladrub. Osedlaji vdam tam nékterého ze
stovky kralovskych koni. Pojedete krasnou pfirodou byvalé-
ho panstvi Frantiska Ferdinanda d’Este. Kladrubsti koné jsou
v ¢eskych zemich chovani vice nez 400 let.

Pokud mate radi Zivou exotickou pfirodu, specidlné rdzné
druhy hmyzu, doporucujeme vystavu Zzivych exotickych
broukd, mnohonozek, kudlanek, strasilek a kobylek. Na vysta-
vé najdete i zminku o vyvoji broukd a o jejich chovu v doma-

Paulo Coelho
cich podminkach. Vystava s ] =
se ofeviré Vy' ﬁ -

pro vefejnost - e

v nedéli 21. 3. a naleznete
ji ve mésté Susice. =
Daléi navrh na vylet je ur-  —
¢en pro milovniky duchov- =
na. Tajemna stavba nikdy -
nedokonc¢eného chramu
pravdépodobné ze 14. sto-
leti uz pfitahuje nejrliznéjsi
psychotroniky, lécitele, du-
chovni i umélce. Neni upl-
né jasng, kdo a kdy ho za- | 2 4
lozil, je viak ziejmé dilem ﬁ
panl ze Zerotina a stavél o
se fadu let. Chrdm se skla-
da z 21 metrd dlouhého knézisté a nachazi se v Panenském
Tynci v severozapadnich Cechéch. Vylet Ize propojit s dalimi
zajimavostmi v okoli, at uz je to skanzen v Trebizi nebo mésto
Slany, které kromé pamatek nabizi i vodnimi atrakcemi bo-
haté vybaveny akvapark. Vice o rliznych vyletech najdete na
www.kudyznudy.cz.
Také jarni ¢islo Metaboliku je hodné bohaté. Tésit se mlzete
napfiklad na novy cyklus o vybéru povolani. Serial dilezity
nejen pro rodice, ale i pro nactileté, pro vas zahajuje Mgr. Her-
ménkova, PhD. z VFN Praha, je doplnény rozhovorem s Jirkou
Zemkem. Dalsi velkou novinkou je bezesporu novy portal
o PKU - www.pku-dieta.cz. Ambici je vytvofit novy interak-
tivni webovy prostor, kde budete moci kazdy tyden nachézet
novinky z oblasti PKU, soutézit, Ucastnit se anket, psat své
piibéhy a komunikovat s ostatnimi v diskusnich férech. Po-
kud se uUcastnite programu Lophlex, mGzete dokonce zcela
zdarma posilat kddy z pripravkd a objedndavat svoje odmény
v podobé nizkobilkovinnych potravin. Letosnim velkym [3-
kadlem je nizkobilkovinny saldm. Milupa véds pozve na jarni
4zvitatkové” vylety za pfirodou. Nechte se prekvapit, opravdu
se mate na co tésit.
Také jsme pro vés pfipravili vysledky dotacnich projektd NS
PKU a jinych DMP pro rok 2010.
Krasné pocteni, a pokud ndm budete chtit poslat néjaké za-
zitky, budeme velmi radi a jisté je v pfistim Cisle zvefejnime.
Vase redakce




Na odborné téma

PKU a vyber povolani

( Mili ¢tenari,

zbytek Zivota nejen zivit, ale i bavit.

S

pro letosni rok jsme pro vas pripravili volny seridl o vybéru povoldni. Jisté si mnozi z vas vzpomenou na dobu, kdy jste si spolecné
s rodici vybirali stfedni $kolu ¢i odborné ucilisté, kde budete pokracovat ve studiu, abyste nasli zaméstnani, které vés bude po

Vsichni soucasni skolaci s PKU také jednoho dne stanou pred touto nelehkou volbou. Nasim cilem je byt pomocnikem pfi tomto
rozhodovani. Na strankdch Metaboliku se proto budete pravidelné setkévat s zivotnimi pfibéhy téch, ktefi byli Uspésni a nasli
vhodné povolani, ale i s témi, ktefi se potykaji s nasledky spatné volby.

Budeme radi, kdyz se s ndmi také podélite o své nazory a pribéhy, které jisté mohou inspirovat ostatni.

~

Vase redakce
J

Profesni poradenstvi

Ukolem profesniho poradenstvi je doporuceni vhodné a vie-

stranné vyhovuijici profese pro konkrétniho jedince.

Toto poradenstvi je ur¢eno pro zaky zakladnich skol, ale je po-

trebné i pro studenty stfednich Skol, pfipadné i ucilist. MGze

pomoci tém, ktefi hledaji a nemohou se rozhodnout, ale i tém,

ktefi si chtéji ovérit své predpoklady a schopnosti.

Volba budouciho povolani nemusi byt ze strany zaka, resp.

dospivajiciho vzdy realisticka. Plyne z jeho emocionélnich po-

treb, zajmu a prani (co by dité chtélo, kdyby nebylo ni¢im a ni-

kym omezovéno), mnohdy zde hraje podstatnou roli i pfani

rodic.

Pro spravnou volbu budouci profese je duleZité hned né-

kolik hledisek:

- znalosti a informace o jednotlivych profesich

- Skolni prospéch a zkusenost s vlastnimi skolnimi vykony

- sebehodnoceni

- predstava o vlastnich predpokladech a osobnostnich vlast-
nostech

- prani a o¢ekavani rodict

- doporuceni skoly

- informace od spoluzakd.

Znalosti a informace o rliznych povolanich byvaji mnohdy
nepresné, ovlivnéné nazory spoluzakd, rodicl, uciteld nebo
médii.

Viybér povolani v dobé dospivani a hledani vlastniho ,ja“ je

Je to o silné vul....

ovlivnén jinymi potfebami nez tivahami o povolani v dospélos-
ti — v dobé dospivani je to vliv atraktivnosti profese, vyhodnosti
studijniho oboru (napt. ndzor: neni tam matematika), spole¢na
volba s kamarady apod. Praktické vyhody a nevyhody samotné
profese nejsou v tomto obdobi pro dospivajiciho jedince zatim
dulezité.

Jesté pred zacdtkem psychologického vysetreni je dilezity
rozhovor s dospivajicim, ktery stoji pfed volbou svého budou-
ciho povolani. Mély by byt vzdy respektovany jeho preference
a prani. Dospivajici by mél byt sezndmen s priilbéhem vysetieni
a ziskat informace o jeho smyslu a cili.

Samotné psychologické vysetieni pak slouzi k celkovému
posouzeni rozumovych schopnosti, popfipadé specialnich
schopnosti a dovednosti potfebnych pro zvolenou profesi,
zajmové zaméreni dospivajiciho a vysetfeni osobnosti, hlavné
jeho osobnostnich vlastnosti, které mohou byt predpokladem
k vykonu profese.

Nékdy je tfeba volbu dospivajiciho ¢i predstavy jeho rodict
usmérnit, poskytnout informace o mozném riziku konkrétni pro-
fese vzhledem k predpokladiim a schopnostem dospivajiciho
ditéte, zdlraznit i pfipadna zdravotni rizika konkrétni profese.
Pro pacienty s fenylketonurii jsou rizikové zejména profese,
které jsou jakkoli spojené s pripravou jidla (napt. kuchaf, cukraf
¢i pekai). | pres vsechna rozhodnuti a dobra predsevzeti vedou
tato povolani k porusovani diety, coz doklada i rozhovor jed-
noho z nich.

Posudte sami...

Dnes jsme se sesli v prijemném prostredi kavarny v Metropoli Zlicin,
abychom si popovidali s Jifim Z., ktery vi své o uskalich vybéru povolani.

Jirko, povézte nam, jaké to bylo, kdyz jste si vybiral budouci
povolani?

Kdyz jsem si na zakladni skole v 9. tfidé vybiral povolani ku-
chare, neuvédomoval jsem si, jaky to bude mit vliv na NB dietu
a v podstaté na cely muj zivot. Vibec jsem o tom nepiemyslel,
chtél jsem byt prosté kuchafem. Kupodivu v nasi rodiné nikdo
kuchafem nebyl, ani nevim, jak mé to napadlo. Mél jsem radost,
Ze mé pirijali do Skoly. Odbornou praxi jsem mél v Hiltonu, kde
jsme se stravovali v zavodni jidelné. Zacal jsem porusovat dietu

a délal jednu dietni chybu za druhou. Jedl jsem normalné maso,
knedliky apod. Jedl jsem toho opravdu moc. Nakonec jsem byl
rad, ze jsem se vyucil. Pozoroval jsem na sobé zmény.

Jak se zmény projevovaly?

Do mésice po tom, co jsem prestal dodrzovat dietu, jsem za-
¢al mit problémy, které se postupné zhorsovaly. Nejdrive jsem
pozoroval zmény chovani, hlavné zmény nalad. Kdyz se mé na
néco ptali, délalo mi problémy pochopit otazku, délal jsem chy-
by pfi praci a byl jsem pomaly. Pofad se to zhorsovalo. Kdyz jsem




Rozhovor

se ucil na zavérecné zkousky, mél jsem uz velké problémy se za-
pamatovanim si, nemohl jsem se soustredit na to, o co v otdzce
jde. Myslim, ze jsem mél velké stésti, ze jsem zkousky nakonec
udélal a vyucil se. V tu chvili mé ani nenapadlo, Ze by to mohlo
byt nedodrzovanim diety.

Kde jste po vyuceni pracoval a jak se vam dafilo?

Po vyuceni jsem kratce pracoval na letisti v cateringu. Byla to pa-
sova vyroba, tzn. ze jsem cely den daval do bali¢kd napt. syr, Sun-
ku apod. Byla to mechanicka ¢innost. Byl tam Zensky kolektiv,
takova ,zajetd” parta, do které jsem moc nezapadal. Kolegyné
mély strach o svoje mista, ze kvdli mné bude muset jit nékte-
ra pry¢. Mély ke mné vyhrady, Ze jsem pomaly, tak jsem odesel.
Pravdou je, Ze v té dobé jsem uz tolik dietné nehfesil.

Potom jsem byl na gymnéaziu Nad Stolou ve kolni jideln&. Tam
jsem uz doopravdy vafil. Hodné jsem se tam naucil, napf. hous-
kové knedliky. Nevyhovovala mi moje vedouci, kterd mi davala
za Ukol i podfadnou a Spinavou préci, tieba jsem vytiral podlahu.
Brzy jsem piesel do skolni jidelny ve Stérboholich. Tam se zacaly
projevovat moje kozni problémy. Zjistil jsem, Ze mém alergii na
cibulovou stavu. To byl jeden z dlivodd, pro¢ jsem musel zane-
dlouho toto povolani opustit. Kdyz se moje alergie projevi, tak
mi uz vadi uplné viechno, napf. ¢esnek, saponaty apod...

Ve Stérboholich jsem mél hodnou vedouci. Pomahala mi, a kdyz
vidéla, Ze nemam moc zkusenosti, chodila se prabézné ptat,
jak mi co jde, radila mi a ukazovala, jak se co déla. Byla hodné
trpéliva a dala mi pfilezitost, toho si moc cenim. Takovych lidi
je v dnesni dobé madlo. Pripravoval jsem tedy snidané, svaciny,
obédy i vecere. Kdyz se hodné projevila moje alergie, musel jsem
jit k Iékari. Dostal jsem doporucenti, ze bych nemél pracovat s po-
travinami.

Jaké nové povolani jste tedy nasel?

Na chvili jsem kuchafinu opustil a pracoval u bezpecnostni
agentury. Tam jsem opét porusoval dietu. Trvalo to minimalné
pul roku. Bylo to zmoji hlouposti. Kdyz jsem mél dlouhou sluzbu
donesl jsem si sice svacinu, ale stejné jsem si kupoval normal-
ni jidlo napf. hamburgery, $pagety a tak. Rikal jsem si, Ze to jen
ochutnam, ale neudrzel jsem se. Zanedlouho jsem zacal zase
pozorovat zmény ve svém chovani.

Kdyz jsem pfisel na kontrolu do metabolického centra, tak to
také poznali. Mél jsem vysoké hladiny Phe, a kdyz mé zvazili,
vidéli, ze jsem hodné pfibral. Vazil jsem pres osmdesat kilo. Sa-
moziejmé mé za to nepochvdlili a promluvili mi do duse. Zacal
jsem chodit za pani doktorkou Hermankovou, se kterou jsme
si o0 tom hodné povidali a spolec¢né hledali feseni. Vypravéla mi
pribéh jedné holky, kterd nedodrzovala dietu a méla velké pro-
blémy. Konecné jsem pochopil, jak mé ovliviiuje nedodrzovani
diety. Sel jsem hodné do sebe a od té doby se snazim dodrzovat
dietu tak, jak se ma a vse je v poradku. Po kuchafiné se mi ale
v bezpecnostni agenture styskalo.

Jednou jsem vidél inzerdt, Ze hotel Barcelo pfijme kuchare. Psali
tam, Ze nemusim mit praxi, Ze mé zauci. Pozvali mé na pohovor
a uspél jsem. Byl jsem moc rad, Ze se mohu vratit ke své ptvodni
profesi. Stravil jsem tam ctyfi roky a hodné se tam naucil. Az tam
jsem se skute¢né naucil varit, treba hotova jidla a minutky. Mu-
sim pfiznat, Ze do té doby jsem opravdu neumél nic. Mrzi mé, ze
jsem odtud musel odejit ze zdravotnich divodu opét kvl aler-
gii. Hodné se mi to tehdy zhorsilo, i pfes rukavice se to nelepsilo.
To ale nebyl jediny problém, se kterym jsem se potykal. Musel

jsem jidlo po
uvareni ochutna-
vat. Ochutnavat
omacky nevadi-
lo, ale maso byl
kdmen Urazu. Ze
zacatku jsem ho
musel ochutnat,
ale jakmile jsem
ziskal vétsi zku-
senosti,  naucil
jsem se hodné véci odhadnout. Zkousel jsem tieba rukou, zda
je maso mékké. Dodnes neumim moc vafit ¢oc¢ku nebo fazole,
i kdyz mi to kolegyné ukazala, ale kdyz to nemudzu ochutnat,
neni to prosté ono.

Podle mé spravny kuchai musi ochutnévat, az tak po roce si
muze dovolit odhadovat, zda je maso hotové. Je velmi tézké za
téchto podminek dodrzovat PKU dietu. V hotelu jsem nemél ¢as
uvafit si néco pro sebe. Snazil jsem se si vybirat néco, co mlzu
jist, tfeba brambory, omacku na zampionech, nékdy i ryzi, ale
maso jsem nejed|. Byl to kazdodenni boj.

Kde pracujete v soucasnosti?

Ted pracuji v bezpecnostni agenture v Metropoli Zlic¢in. Jsem
tady krétce, ale prace mé tési. Je to néco nového, nemdm s tim
zadné zkusenosti. Prochdzim pasdz a hlidam, aby tady nebyli
zadni opilci, nekradlo se a podobné. Vydélek je hodné zavisly na
odpracovanych hodinach, plati se prescasy, a proto mam dlouhé
sluzby. Musim fict, ze jsem v praci spokojeny. O jiném povolani
zatim nepremyslim, moznd bych v budoucnu mohl délat sklad-
nika. Predevsim bych se chtél prestéhovat do Kroméfize. Vyho-
dou je, ze mUj soucasny zaméstnavatel ma objekty i na Moravé,
tak bych u nich mohl stale pracovat i na Moravé.

Jirko, feknéte nam upfimné, jak je to s vasi dietou ted?

Ted dodrzuji dietu zodpovédné, i kdyz tady v Metropoli je hodné
ldkadel. Ted' uz vim, Ze je to jen lakava vidina. Hodné jidel, ktera
si tady mGzu koupit, je nezdravych, jen to, zaplacne” zaludek, ale
¢lovék se z toho poradné nenaji a za chvili ma zase hlad. Doma si
vafim sam nebo moje pritelkyné, je také vyucena kucharka-cuk-
rarka, tak si rozumime. Seznamili jsme se pres internet. Uz jsme
spolu devét mésict a klape ndm to. Moje dieta ji nevadi, ani jeji
rodiné. VSichni si hodné rozumime. Svatbu jesté neplanujeme,
bude to trvat jesté Ctyri pét let. Ted' nas ceka predevsim genetic-
ké vysetreni, ale strach z toho nemam. V blizké dobé planujeme
planujeme navstévu metabolického centra. Formulédre uz mame
vypInéné, musime jen najit vhodny termin. Do budoucna se
prosté divam optimisticky.

Jirko, mate néjakou vasi osobni radu pro ty, ktefi se rozho-
duji nebo se brzy budou rozhodovat o povolani?

Pokud se budou rozhodovat o budoucim povolani, tieba o ku-
chafi, at pfitom mysli na to, Ze musi dodrzovat PKU dietu po cely
zZivot. To by méli mit na prvnim misté. Kdyz budou délat kuchare
nebo i jiné zaméstnani blizko jidla, vzdy je to bude obrovsky 1a-
kat. Na to by méli byt pfipraveni. Kuchaf prosté ochutnavat musi,
i kdyz jist ne, ale je tézké odolat. Je to o silné vili. Podle mé je
lepsi si vybrat jiné povolani. Zivot je pak rozhodné jednodussi.
Dékujeme za rozhovor a piejeme hodné tspéchii v praci
i osobnim Zivoté.

-rr-



Zpravodaj NS PKU

Tipy na analyzy potravin v roce 2010

Vazeni ¢lenové Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,

v ¢ervnu 2010 bude provedena analyza vybranych aminoky-
selin (fenylalanin a metionin) u patndcti vyrobkd (potravin
z bézné produkce).

Vase ndméty a tipy na vyrobky, o kterych se domnivate, ze by
mély byt analyzovany, zaslete prosim nejpozdéji do 28. dub-
na na e-mailovou adresu HYPERLINK “mailto:radek.puda@
dvorak-sw.com” radek.puda@dvorak-sw.com.

Do tipli na vyrobky uvedte prosim nazev vyrobku a vyrob-
ce, jeho gramédz, obsah bilkovin (pokud je z obalu ziejmy)

a obchod nebo obchodni fetézec, ve kterém je mozno
tento vyrobek koupit. Vybér konkrétnich vyrobkl provede
vybor NS PKU a jinych DMP na vikendovém setkéni v Pra-
cové. Prednost budou mit vyrobky, u kterych je uveden

jsou bézné dostupné v celé CR, nejlépe v obchodnich Fe-
tézcich. Neposilejte prosim tipy na vyrobky, které jiz byly
nékdy analyzovany.
Dékuji vdam vSem za vasi pomoc.

Ing. Radek Puda, prvni mistopredseda NS PKU a jinych DMP

Novinky u davek statni socialni podpory pri PKU a jinych DMP

od 1.1.2010

U davek statni socidlni podpory u déti s PKU a jinymi DMP
dochézi od 1. ledna 2010 k jediné zméné, a to k tomu, Ze od
tohoto data je prodlouzen nérok na prodlouzeny rodicovsky
prispévek v nizsi vymére (3000 K& mési¢né) az do 15 let véku
ditéte s PKU nebo jinou DMP. Prakticky to znamena, Ze nové
mohou od 1. 1. 2010 pozadat o tuto davku i rodice déti, kte-
rym bylo vice nez 10 let a jsou mladsi 15 let, a ktefi v uplynu-
|ém roce neméli na tuto dédvku narok.

Tyto naroky jsou stanoveny Zakonem o statni socialni pod-
pore ¢.117/1995 Sb. ve znéni pozdéjsich predpist (zejména
§ 30-32) a Prilohou k Vyhlasce MPSV ¢.207/1995 Sb. ve znéni
Vyhlasky ¢. 62/2008 Sb. (posouzeni u PKU je uvedeno v Kapi-
tole XI, polozka 5 b), posouzeni u ostatnich DMP je uvedeno
v Kapitole XI, polozka 13 b)).

Prodlouzeny rodicovsky pfispévek neni automatickd néro-
kové davka, nybrz rodi¢ si o ni musi pozadat na mistné pii-
slusném uradu prace dle mista svého bydlisté. Podminky pro

jeho pobirani jsou, ze dité fddné navstévuje zdkladni nebo
stfedni skolu, o ¢emz je vyzadovano Potvrzeni o navstévé
skoly. Moznost privydélku rodice v této dobé je neomezena
a neovliviiuje vysi rodi¢ovského pfispévku, ale u déti starSich
7 let neni mozné soubézné pobirani prodlouzeného rodi¢ov-
ského prispévku a prispévku na péci.
Bliz$i podrobnosti o tom, jakym zplsobem je mozno o tuto
davku pozadat, jakym zplisobem probiha fizeni o téchto dav-
kach a jak je u téchto davek fesena otézka placeni zdravotni-
ho a socidlniho pojisténi a zapocet doby péce (ndhradni doba
pojisténi) na dlichod, naleznete na webovych strankach N&-
rodniho sdruzeni PKU a jinych DMP (HYPERLINK “http://www.
nspku.cz” www.nspku.cz) v oddile ,Legislativa”. Zde taktéz
naleznete piehled vsech jinych ulev a pfispévk(, na které je
mozno dosdhnout.
Radek Puda,
prvni mistopredseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

Vysledky dotacnich projekti NS PKU a jinych DMP pro rok 2010

V roce 2009 se rozhodl vybor Narodniho sdruzeni PKU a ji-
nych DMP pozadat pro financovani ¢innosti a aktivit NS PKU
a jinych DMP o dotace ze statniho rozpoctu. Jako vhodny do-
tacni program byly vybran dota¢ni program,Podpora vefejné
Ucelnych aktivit obcanskych sdruzeni zdravotné postizenych
(Program Podpora VUA)" jehoz poskytovatelem je Vladni
vybor pro zdravotné postizené obcany, pficemz pfi tvorbé
pozadavkl na dotace se musel respektovat pozadavek statu

Nazev projektu

Celkové rozpoctované
naklady na projekt dotace

na to, Ze na jeden projekt (typ aktivity) mize byt pozadano
o dotaci pouze z jednoho dotac¢niho programu.
Pozadované a pfiznané ¢astky dotaci podle jednotlivych pro-
jektli jsou podrobné uvedeny v nésledujicich tabulkach.
Dékujeme VIadnimu vyboru pro zdravotné postizené obcany
za poskytnuti téchto dotaci, které pouzijeme pro zvyseni kva-
lity prace naseho Sdruzeni. Hana Konarikovd,
predsedkyné Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

Vyse pozadované Vyse pfiznané

dotace

11 000K¢ 7 700K¢ 7 700K¢e
150 000 K¢ 105 000 K¢ 24 500K¢
150 000 K& 105 000 K& 0Ke
40 000 K¢ 28 000Kc¢ 28 000Kc
351 000K¢ 245 700K¢ 60 200 K¢




Novinky z oblasti PKU

Novy internetovy portal o PKU

S radosti vdm oznamujeme, Zze od dubna tohoto roku bézi

zcela novy internetovy portal o PKU.

www.pku-dieta.cza www.pku-dieta.sk.

Nasi snahou je pfinaset neustale novinky a zajimavé informa-

ce pro pacienty, jejich rodiny a pratele a zérover pro odbor-

niky.

Specidlni prostor na ném maji lidé s PKU. Na tomto misté spo-

lu mazete komunikovat, ¢ist informace o novych programech

a aktivitadch, vkladat svoje pfibéhy, prohlizet fotografie a vi-

dea ze spolec¢nych akci.

Tento internetovy prostor idedlné propojuje viechny skupi-

ny: vés — PKU komunitu (pacienty, rodice), laickou i odbornou

vefejnost.

Z hlediska obsahu najdete nejen komplexni informace o pro-

blematice PKU, ale i aktuality.

Aktuality jsou:

a) odrazem kazdodennich aktivit firmy
SHS a Milupa, jsou to novinky z pro-
gram, informace o novych pfiprav-
cich, pozvanky na setkéni, prihlasky
na setkani

b) novinky z oblasti PKU - co je nové-
ho a co se déje ve svété.

Stranky jsou interaktivni, samoziejmosti

jsou anketa, kazdy mésic soutéz, diskuse.

Jednim z nejvétsich lakadlem je on-line

program Lophlex, ktery nabizi on-line verejnost

ptihlaseni — posildni kédd, sledovéni
stavu svého konta, objedndvani odmén.

Tento program zatim fungoval jen cestou

SMS. S ptichodem portalu jsme tuto SMS

aplikaci propojili s webovym prostfedim,

a vysli jsme tak vstfic pozadavkim tcast- s

nikéi programu Lophlex a nabidli ucast v

v programu zcela zdarma - on-line. s

Urcité vas potési dietni kalkulacka pro

PKU pfipravky. Jiz nékolik let existuji vy-

lepsené davkované PKU pripravky. Jejich

zarazeni do diety vsak neni pro viechny

z vas jednoduché, jelikoz obsah bilkovin

v piipravku se musi prepocitavat na jeho Anketa

Stranky pro sirokou

= Jak PKU vznika

% PKUa tehotenstvi

& Jak na optimalni dietu

< Vysetieni ulékafe
< Casté otazky

< Recepty

“ Objednani materidli

PKU-dieta.cz

% Priznaky a projevy PKU

% PKU, deprese a tizkost

ce o PKU pfipravcich - Lophlex, Anamix, Milupa. Pod té
bannery naleznete vSechny informace o novych pfiprav
programech, akcich, setkénich.

Portdl je pravidelné aktualizovan. Béhem roku planuje
jeho velky rozvoj. Napadd mame spoustu a moznosti inter-
netu jsou témér neomezené. Sledujte tedy viechny novinky,
které vam budeme postupné predstavovat. Samoziejmé radi
privitdme vase pfipominky a ndpady, protoze tento novy we-
bovy portal bude slouzit predevsim vam.

Jakékoli ndpady na nové sekce, vylep3eni, nové prispévky,
vie, co byste méli zajem zverejnit, ndm muizete posilat na ad-
resu: marketa.pulkrabkova@nutricia.com.
Pékné pocteni.

SHS a Milupa

Novy internetovy portal o PKU

www.pku-dieta.cz www.pku-dieta.sk

PKU klub

Uzivatel:

Heslo:

Zajima vas:

Spustit kalkulator

Co je nového v oblasti PKU?

s> Jak si poradi s PKU
ostatni?

PKU a téhotenstvi

Téhotenstvi, PKU
aco udélat pro
vase dité?

Fotky a videa ze
spolecnych akci? Soutez

SoutéZ o soupravu s 4

mnozstvi. To vSe usnadnuje nékolika klik-
nutimi pravé dietni kalkulacka, kterou

dodrzovat

Jak dlouho je potieba

nizkobilkovinovou dietu?

néstroji na

Vyhrajte soupravu

~» Jak si spocitat denni e oupans _
davku PKU pﬁpra\/kﬂ’) vitaminy!

pro vas pfipravil pan Miroslav Prager — za
coz mu velmi dékujeme.

Na portalu maji své misto spolec¢na setka-
ni. Pfinasime z nich videa, reportaze a fo-

s> Co si dobrého uvarit?

Objednani materiala

tografie. V nejblizsich tydnech vzniknou
také diskusni skupiny a ,PKU facebook’,
kde si bude moci kazdy uzivatel vytvorit
svUj jednoduchy profil.

Stejné tak maji na portalu svij prostor lé-
kafi metabolickych center, kde naleznou
informace o novinkach v 1é¢bé, zavérech
novych studii i odbornych kongresech.
PKU pfipravky maji na strankadch také
svlj prostor. Na kazdé strance jsou dole
barevné bannery, které obsahuji informa-




Reportaz

Zimni vikend ve Spindlerové Mlyné

Ve dnech 26.-28. 3. 2010 probéhlo ve Spindlerové Mlyné
druhé setkani uzivatell Lophlex.

Sesli jsme se zase v nasem oblibeném hotelu Esprit, kde jiz
uméji vyborné vatit nizkobilkovinna jidla.

V patek jsme zacali vecefi a pokracovali sportem. Vydali
jsme se na sankarskou drahu. Po¢asi ndm jiz dva tydny pied
celou akci nepralo. BEhem ctrnacti dni se rapidné oteplilo
a snih na horédch podle toho vypadal - mokry a tézky, misty
jiz téméf zadny. A za téchto podminek jsme stéli v devét
hodin vecer na zacatku mirné osvétlené sankarské drahy.
Jizda to byla vice nez dobrodruznd. Sané jely jako o zavod.
Druhy den rano nés pocasi zlobilo jesté vice. Od rana padal
snih s destém a pualhodina venku byla zarukou zcela pro-
moceného obleceni. Lyzovéani jsme museli odsunout - jak
se pozdéji ukazalo, tak na dalsi rok. Nicméné i tak jsme se
nenudili. Spindler(iv Mlyn nabizi i jiné aktivity nez ty zimni,
a tak jsme se jeli vykoupat do mistniho akvaparku. Néktefi
z nas neodolali a sli vyzkouset jarni snih na svah, jini se sli
alespon nadychat horského vzduchu na prochdazce. Vecer

jsme se sesli na spole¢né vecefi. Po zmrzliné nasledoval
odborny program, na kterém jsme se dozvédéli o nové
nabidce programu Lophlex. Roku 2010 vévodi vedle ob-
libenych parka také nizkobilkovinné salamy, které jsme
méli moznost ochutnat. Také jsme se dozvédéli o novém
internetovém portalu vénovaném problematice PKU -
HYPERLINK ,http://www.pku-dieta.cz” www.pku-dieta.cz.
Obsahuje nejen spoustu informaci z oblasti PKU, ale také
mnoho interaktivit - soutéze, ankety, diskuse, kalkulacku
denni diety a dalsi. On-line je také nové spustén program
Lophlex. Vsechny kédy je mozné posilat pfed web, coz je
velka vyhoda a usnadnéni, jelikoz je to zcela zdarma. Po
odborném programu jsme se rozhodli, Ze otestujeme své
védomosti, a hrali jsme oblibenou hru ,Chcete byt milio-
narem?”, Vyhrala skupina Krtci, ale uzili jsme si to vsichni.
Potom uz néasledovala spole¢na zébava, hry typu kule¢nik,
stolni tenis a Sipky. Spat jsme sli v pozdnich no¢nich hodi-
nach. Rano jsme se rozloucili po snidani. | kdyz nam pocasi
nepfralo, tak jsme si vikend uzili a uz se tésime zase za rok.




PouZzivate pripraviky Lophlex nebo Lophlex LQ7P

Chcete mit mozZnost ziskat zdarma
nizkobilkovinne potraviny?~

Mate zajem ziskavat informace primo do
vaseho mobilu?”

\ Program
Lophlex

Je€ tu pro vas jiz druhy rok!

O cem je program Lophlex:

Sbhirate karticky umisténe v balenich pripraviku Lophlex nebo Lophlex LQ.
Posilate kody z karticek (pomoci mobilniho telefonu nebo zcela zdarma
\ pres internet) a sbirdte body. Vybirdte zajimave odméeny v podobé
nizkobilkovinnygch potravin.

‘
Jak se do programu prihlasit? Je to velmi jednoduche:
L. Otevrete internet a napiste adresu: wwuw.pku-dieta.cz
2 Vyhledejte fialove tlacitlko Lophlex
\ 3 Zaregistrujte se
4. V levern menu vyhledejte Program Lophlex
5, Wyplrite vstupni formular

A je tol

A pak uz se muZete tésit na vgbornée pochoutky. Vedle nizkobilkovinngch
parku jsou velkym hitem letosniho roku nizkobilkovinné salamy.




PKU historie

Pripomnéli jsme si 75 let

od objeveni PKU

V roce 2009 jsme si pripomnéli 75 let od objeveni PKU — malé,
ale vyznamné kapitoly v historii mediciny. K pfipomenuti vieho,
o pro nas toto vyroci znamena, chceme v nasledujicim souhrnu
udalosti zmapovat cestu, ktera mezindrodné utvérela pristupy
k 1é¢bé PKU, a co vice, pro kazdého z nas v komunité PKU také
ovlivnila nase Zivoty.

1934

PKU objevil v Norsku doktor Asbjorn Folling, jeden z prvnich
norskych lékard specializovanych na biochemii. Tehdy u profe-
sora Follinga hledala pomoc mlada matka se svymi dvéma dét-
mi. Pfedtim obesla mnoho Iékard, ale nikdo nedokazal vysvétlit
divod dusevniho opozdéni jejich déti. Dr. Folling vysetfil moc
obou déti a z ni se mu podaifilo izolovat a blize urcit latku, kterou
byla kyselina fenylpyrohroznova a podle ni dostala nové objeve-
nd porucha sviij prvni nazev Imbecillitas phenylpyruvic.

1935

Néazev onemocnéni Imbecillitas phenylpyruvic se zménil na Fe-
nylketonurie, jak navrhl Dr. Lionel Penrose, coz byl britsky gene-
tik, ktery také pozdéji definoval chemicky zaklad poruchy.

1937
Je prokazano Dr. Georgem Jervisem, Ze pficinou PKU je odchyl-
ka ve funkci enzymu fenylalaninhydroxylazy.

1951

Je vyvinuta prvni dietni lé¢ba PKU v laboratofi Dr. Evelyn Hick-
manové v Birminghamské Univerzitni détské nemocnici v Anglii
ve spolupraci s Dr. Horstem Bickelem, kterd cerpa z myslenek
Brita Dr. Louise Wolfa z roku 1949. Léc¢ba zaloZena na principu
snizeného pfijmu fenylalaninu ve stravé prokézala svou ucin-
nost a dalsich padesat let jejiho pouzivani tento fakt potvrdilo.
I v soucasné dobé zlistava eliminacni dieta jedinou moznosti, jak

Ize PKU v Sirokém méfitku Uspésné lécit.

1957

Maternalni PKU je poprvé diagnostikovana jako syndrom, ktery
vznika u téhotnych Zen s vysokymi hladinami Phe. Viysoky obsah
Phe v téhotenstvi zplsobuje mentdlni retardaci a mnozstvi dal-
Sich vad a problému u narozenych déti téchto matek.

1958

Vyrobena prvni komercni nizkobilkovinnd formule pro lé¢-
bu PKU - Lofenalac - kaseinovy hydrolyzét bez fenylalaninu.
Schvélen FDA pro pouzivani v USA.

1958
Doc. Bohunka Blehova zapocala s patranim po détech s PKU
vCR.

1960

Prvni screening PKU pomoci filtra¢niho papirku vynalezl Dr. Ro-
bert Guthrie z Buffala, NY, a test se stal se znamym jako Guthrie
test. Tato finan¢né nendroc¢na a presna metoda, ke které je za-

potiebi jen kapka krve z paty zachycena na filtracni papirek, za-
hdjila masivni screening novorozenct s cilem vcas zachytit PKU,
a predejit tak poskozeni novorozencd.

1961

Guthrie test na PKU zaznamendva v tomto roce téméf milion
provérenych novorozenctd v USA, a potvrzuje tak uskutec¢nitel-
nost masivniho screeningu.

1962
Dr. Folling obdrzel mezindrodni ocenéni od prezidenta J. F. Ken-
nedyho v Bilém domé.

1963
Masivni novorozenecky screening v USA uzivajici Guthrie test
zapocal v roce 1963.

1975
Zaveden povinny novorozenecky PKU screening v CR.

1983
Dr. Savio Woo z Texasu izoloval a klonoval lidsky gen fenylalanin-
hydrogylazu, a zapocal tak cestu vyzkumu genové terapie PKU.

1984

Zacala mezinarodni Maternalni PKU studie, které se ztcastnilo
91 klinik v USA, Kanadé a Némecku. Vysledkem bylo, ze hladina
2-6 mg/dl béhem téhotenstvi pfinasi dobré vysledky.

1993
Je zdUraziiovana dlilezitost dodrzovéni celozivotni diety.

2007

BioMarin uvadi na trh v USA Kuvan (sapropterin dihydrochlori-
de). Jedna se o prvni pilulku schvalenou FDA urcenou ke snizo-
vani Phe v krvi u nékterych pacientd s PKU.

2009

BioMarin zapocal klinickou studii pro prvni terapii, kterad nahra-
zuje fungovani chybéjicitho enzymu u pacientli s PKU pomoci
(PEG-PAL) injekci.




Prehled metabolickych preparatt
a jejich uhrad k 1. 1.2010

Na nasledujici dvojstrance vam predkladdme prehled me-
tabolickych preparatl (oficidlné nazyvanych ,Potraviny pro
zvlastni lécebné ucely — PZLU"), které se pouzivaji pii lé¢bé
fenylketonurie a ostatnich dédi¢nych metabolickych poruch.
V tomto prehledu najdete veskeré preparaty, které jsou k dis-
pozici na trhu v Ceské republice. Pro vasi dal3i informaci jsou
u kazdého preparatu uvedeny castky, kterymi jsou tyto pre-
paraty hrazeny zdravotnimi pojistovnami z vefejného zdra-

Kéd SUKL Nazev

Metabolické prepardty pro fenylketonurii (PKU) a hyperfenylalaninémii:
Baleni Uhrada zdrav. poj. é Vyrobce

votniho pojisténi, vékova kategorie pacientd, pro které jsou
tyto preparaty uréeny, a jejich vyrobce. Ve sloupci,Kéd SUKL
je uveden identifika¢ni ¢iselny znak pridélovany lé¢ivému pfi-
pravku Statnim dstavem pro kontrolu lé&iv (SUKL). Tento kéd
jednoznacné urcuje prislusny metabolicky pfipravek a Ize
podle néj velmi snadno nalézt aktudlni stav Uhrady dané-
ho preparatu v ,Databazi registrovanych Iéc¢ivych ptipravk
a PZLU" na webovych strankach SUKL (www.sukl.cz).

Poznamka

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi fenylketonurii (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi fenylketonurii (davkované formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi fenylketonurii (tekuté davkované formy)

*)  0d 1.5.2010 bude nahrazen pfipravkem PKU Anamix Infant

**)  0d 1.5.2010 bude zména gramaze a thrady




Metabolické preparaty pro ostatni dédi¢né metabolické poruchy:
Kod SUKL Nazev Baleni Uhrada zdrav. poj. & Vyrobce  Poznamka

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi homocystinurii (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi tyrosinémii (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyZivu pfi nemoci javorového sirupu (leucinose, MSUD) (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi isovalerové acidémii (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi metylmalonové a propionové acidémii (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi glutarové acidémii (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzivu p¥i poruchach cyklu mocoviny (praskové formy)

Smési aminokyselin pro vyzZivu pfi poruchach premény lysinu (praskové formy)

*) bude nahrazen pfipravkem NKH Anamix Infant Ing. Radek Puda, prvni mistopredseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP




Fejeton

Tentokrat o pubertée

Je vecer a jad mam za sebou zajimavy rozhovor se svymi rato-
lestmi, ktery mé donutil k vdznému zamysleni.

Mé dvé starsi déti pravé prochazeji klasickym pubertalnim
obdobim, hormony s nimi patfi¢né cvici a déti pro zménu pa-
tficné cvici se mnou. To je zfejmé dan za rodicovstvi a zaroven
obranny mechanismus matky pfirody, aby si rodice vcas uvé-
domili, Ze onen den, kdy jejich odrostlé ditko vyleti zrodinné-
ho hnizda, neni dnem tragickym, nybrz dnem pozehnanym.
Puberta je v jadru jakymsi prekousanim pupecni sndry,
a i kdyz tento proces bolet nema, pro nas rodice je to obdobi
velmi tézké, vycerpavajici a na dité je tfeba v této dobé pohli-
Zet jako na nemocného, ktery po uzdraveni (dospéni) mnoh-
dy nad svymi tehdejsimi ¢iny nechapavé krouti hlavou.

Na porodnim sdle jsem za svUj zivot spocinula celkem ttikrat,
s PKU se vsak narodila pouze nejmladsi dcera. Mozna je to
dobre, opét dékuji moudré maticce prirodé, neb kdyby se
s PKU narodilo hned mé prvni dité, pravdépodobné by skon-
cilo jako jedinacek. Vzdyt - co si budeme nalhdvat, novopece-
né maminky prvorodicky jsou ze vseho vystrasenéjsi, zkuse-
nosti teprve sbiraji... Se zvysujicim se poc¢tem déti u maminek
stoupa jejich flegmati¢nost a tolerance, najednou neni zivot-
ni tragédii obycejna ryma a z rozpatlané ¢okolddy na novém
gauci ¢i abstraktniho obrazku z voskovek na zdi neni ddvod
se hroutit.

Puberta s sebou pfindsi mnoha uskali nejen pro nas rodice,
ale také pro nase pubertaky. Je to obdobi, kdy komunikace
rodi¢ - dité zacind vaznout, pubertdk ma rad svdj klid a sou-
kromi a o zvidavé otazky typu tak co bylo ve skole, co kdmo-
$i" rozhodné nestoji.

Takovy pubertak pfipomina Sneka - zalézt do své ulity (své-
ho pokoje), zapnout mazlicka compika a uz masti ICQ, Skype,
Facebook a dalsi prima komunikacni kanaly, o kterych my do-
spélaci nemame snad ani tuseni (dikybohu).

O pritomnosti pubertaka v rodiné mize svéd¢it odhozena
taska s u¢ebnicemi ve vchodovych dvefich, neidentifikovatel-
ny hluk z détského pokoje (Udajné hudba, zédost typu,,ztlum
to” je mnohdy vniména jako ,ty tomu vibec nerozumis”), po-
hazené ¢asti odévu po celém byté a vécné vybilena lednicka.
Nekiivdéme vsak nasim pubertakim, mozna nerozumime
nejen oné hudbé, ale ani jim samotnym.

Ostatné pravée dnes jsem se o této skutecnosti presvédcila pfi
rozhovoru se svym synem.

Syna jiz pul roku patti¢né boli koleno. V3e zacalo nevinnég,
obycejnym letnim urazem, chirurgem klasifikovanym jako
~,namozené koleno”. Jenze koleno odmitalo spolupraci, klido-
vy rezim nepomohl a silné bolesti se zacaly vracet pfi sebe-
mensi namaze. RTG vysetieni loni v prosinci prokdzalo velky
kostni vyrlstek na ¢ésce (pravdépodobné pry nasledek trazu
z léta, zfejmé tehdy byla diagn6za mylné stanovena a,namo-
zené koleno” nebylo namozené, nybrz tehdy doslo k abrupci
apexu, coz pry je na RTG ne vzdy zjistitelné).

Nasledovala zména lékare a svéreni se do péce vyhlaseného
ortopeda, ktery synovi doporucil v prvni fazi [é¢by na mésic
nosit ortézu (pékné zpevnéna noha od kotniku aZ po stehno,
¢imz se zamezi naméahani kolene).

Jenze ouha, ptisel stiet s pubertdkem. Jak malo vime o jejich
svété..©

» ... Mami, ja tu ortézu nosit do skoly nemazu!“

, To je nesmysl, mas ji nosit Ctyfiadvacet hodin denné, sundat
si ji mGzes, jen kdyz se jde$ vykoupat.”

»,Mami, ty tomu nerozumis, ja ji budu nosit doma, ale do skoly
s ni fakt nem@zu.”

Protoze tomu nerozumim, snazim se ze syna vypacit dlivod,
PROC nemf(ize mit do 3koly ortézu. Vzdyt se nic nedéje, jen
prosté nebude cvicit na télaku, chodit se s ni da vcelku nor-
malné. Jak jsme my rodice naivni...

Po asi hodinovém pokusu o rozhovor nakonec ze syna pacim
pfiznani: ,Mami, ty ty déti neznas, ale oni se mi tam budou
smat!”

Sakra, pro¢ by se mu méli smat kvuli ortéze? A navic kamara-
di? Spis naopak, mohli by ho tak akorat politovat, ze nemuze
cvicit... pro¢ ale hned se smat?

Jsem neustupna, syn pochoduje do $koly s ortézou, kterou
pro svUj relativni klid ddkladné schova pod Siroké kalhoty.
Odpoledne s napétim cekam, s ¢im prijde domd... a vzteklé
prasknuti dvefmi mé stavi do pozice jezka v ohrozeni.

,Ja ti to fikal, ty je neznas!” hlasi syn misto obvyklého pozdra-
vu (tedy ne ze by pozdrav v jeho podani byl néco excelentni-
ho, obvykle je to néco ve smyslu,cau” ,ahoj”).

Nadechuiji se, Zze syna za jeho neomalenost okiiknu, ale na-
jednou se zarazim - v jeho ocich nevidim vzdor, ale ¢iré zou-
falstvi a bolest zéroven. Bojovnost mé opousti a potichu jej
nasleduji do jeho pokoje.

,Tak povidej, co se stalo?” Po chvilce zdrahani se syn rozpo-
vida. Déti ve skole nestrpi odlisnost. A handicap je odlisnost
a ddvod k posméchu. Je jedno, jaky je to handicap. Jakmile
o ném ,kamaradi” vi, stava se ter¢em, do kterého je treba se
strefovat.

Poslouchdm syna a premyslim — bylo tohle za nasich dob? Né-
jak si tu dobu asi idealizuji, ale pamatuiji si, Ze kdyz jsem méla
ruku v sadre, kamaradi mi psali poznamky do sesitli pres ko-
pirdk a moje ruka byla pfedmétem hodnym politovani. Chu-
dinko mala, to muselo ale bolet...

Mezitim prichdzi dom0 i moje starsi a extra pubo dcera. Zakii-
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Fejeton

¢i na svoji mladsi sestru, at zmizi ze zdchodu, ze hrozné nutné
potiebuje na velkou a Ze to v sobé drzi uz od rdna. Nechdpavé
vrtim hlavou a pfechazim do protitutoku: ,Tak proc¢ sis sakra
nedosla ve skole?!”

Odpovéd ve stylu: ,Jsi se snad zblaznila
jen to dité o sobé mysli?

Zvysuiji hlas, ale po chvili debaty se dozviddm, ze jit ve skole
na velkou je brano jako osobni selhéni, cosi, co je v pubertal-
nim svété nepfipustné, a nestastnik, kterého jeho biologické
potieby donuti ve Skole navstivit toaletu za Ucelem vykonani
velké potieby, se stava ter¢em posméchu - dokézal svoji sla-
bost a je odsunut na okraj spolec¢nosti.

Co se to jen s dnedni mladezi déje, kam se podéla tolerant-
nost a soucit? Nékde se musela stat chyba, cosi shnilého je
mezi dnesni mladezi. Kde se v nich bere tolik cynismu?

S obavami se divdm na svoji nejmladsi dceru. Ma PKU, zatim
se ji jesté nikdo neposmivé pro jeji jiné svaciny... ale kde
mam jistotu, Ze se to s pubertou nezméni? Jeji handicap z ni
udélal spise tichou holcinu snazici se ni¢im nevycnivat... co
vsak bude, az pfijde puberta, jak se popere se skute¢nosti, ze
je a musi byt jind? A jak se s tim poperou jeji vrstevnici, kdyz
netolerantnost vlddne svétem? Jak moc se to odrazi na jejim
chovani a chuti dodrzovat dietu i nadale?

Mé starsi déti se v té divoké boufi teprve udi plavat... snazi se
,zapadnout”, ptizplsobuji se. Nemaji to zrovna lehké, odma-
licka je u¢im tolerantnosti a Ucté k ostatnim, nemaji zrovna
ostré lokty. Délam chybu j4, nebo zbytek svéta?

Synovo koleno zUstalo nedoléceno, obcasné noseni ortézy
nohu zklidnilo jen na chvili a ¢eka jej operace. S ni vSak syno-
vy problémy s kolenem skonci a par mésicd poté bude zase
béhat jako dfiv. PKU vsak odstranit nejde. Je to nedilna sou-
cast zivota vsech déti s PKU, je to jejich pfirozenost, feknéme
i styl zivota. To je vsak déla odlisSnymi. Jak moc tézké to maji
v dnesnim agresivnim svété?

Kolikrat se lékafi a rodice rozciluji, Ze jejich pubertalni dité

Id

mi vyrazi dech. Co si

Listarna

Vazena redakce, kolegové, rodice, prosté vsichni, ktefi mame
jedno spole¢né téma, a tim je FENYLKETONURIE, rada bych se
s vami podélila o pfibéh: od pribéhu svého téhotenstvi, po-
rodu, nasledného Sestinedéli, vyrovnavani se se stanovenou
diagnoézou az po soucasnost.

Ze vieho nejdfive bych ale vam, redakci, chtéla podékovat
za to, Ze jsem vasim prostfednictvim nasla pfitelkyni Hanku,
se kterou se vzajemné podporujeme a se kterou je vse jaksi
jasnéjsi a veselejsi. Neni totiz nad to, mit nékoho, s kym se
muiZete podélit o své radosti i strasti ©.

S manzelem jsme se o miminko snazili dlouhych patnact mé-
sicd, po kterych jsem konecné uslysela od pani doktorky to
sladké:, Maminko, ¢ekdte miminko.” Byla jsem ve ¢tvrtém tyd-
nu a v roztrzitosti jsem vysla z ordinace bez kalhotek. V Ses-
tém tydnu mé cekal na ultrazvuku zadznam srdec¢ni akce. PIna
obav, aby miminko bylo v pofadku, jsem sledovala pani dok-
torku, kterd mi s potutelnym Usmévem oznamila, Ze na mo-
nitoru jsou srde¢ni akce dvé. ,Cekate dvoj¢atka, maminko.

ma hladiny PHE vysoké a ze zfejmé nékde s dietou ,ujizdi".
Jenze... co kdyz to dité mé problémy, o kterych prosté jen
nechce oteviené mluvit?

Pubertaci to opravdu nemaji ani v nejmensim jednoduché.
Chtéla bych proto vyzvat vSechny pubertaky i cerstvé dospé-
laky s PKU, ktefi nemaji zrovna optimalni hladiny:
Poslete ndAm ANONYMNE svdj pFib&h. Napiste nam, pro¢ vase
hladiny nejsou zrovna idealni, co vas nuti dietu porusovat...
Naucte nas — dospélé, vic porozumét vasemu svétu.
Kdyz pochopime vase dlivody, pochopime sami sebe.
Dékuji vsem, kdo jste docetli az sem ©.

Hana Konarikovd

Stéstim mi tekly po tvéfich slzy. Tento nadherny pocit jsem si
ale bohuzel neuzivala moc dlouho. Pro télo byla dvé miminka
velky napor a reagovalo na to svym zplisobem. Zacal se mi
zvysovat krevni tlak, ktery jsem musela zacit regulovat léky.
| pres ujisténi Iékarl, Ze tyto léky jsou pro miminka neskod-
né, jsem byla pIna obav. Po nékolika dnech jsem zacala slabé
krvacet. Ihned jsme jeli s manzelem do nemocnice, kde mi
naméfili krevni tlak 160/110 a nasli v déloze hematom. Vzhle-
dem k tomu, Ze jsem méla v déloze kromé vytvorené krevni
srazeniny jesté myom, byla dvojc¢atka ve velkém ohrozeni.
Nasledujici dny byly pro mé pIné obav, stresu a slz. Po deseti
dnech hospitalizace mé z nemocnice propustili, hematom se
vstiebal. Pfi propusténi mi byl doporucen klid na lazku, zad-
né zehleni ¢i jiné domdaci prace. Ze zaméstnani jsem vzhle-
dem k rizikovému téhotenstvi nastoupila na nemocenskou,
vse jsem dodrzovala a o domdcnost se staral manzel. Pfesto
jsem za ctrnact dnll zacala opét krvécet. Tentokrat to bylo
tzv. vcestné llzko - sestoupla placenta. Hospitalizace trvala



Listarna

tyden. Po par tydnech ,pohodového téhotenstvi’, kdy jsem
méla zakazané veskeré téhotenské cviceni a musela celit po-
stupnému navysovani Iékd vzhledem ke stéle se zvysujicimu
krevnimu tlaku, se objevil dalsi problém. V 21. tydnu jsem
zacala mit velké kiece na pravé strané podbrisku. V nemoc-
nici vyloucili predcasné kontrakce, ale opét jsem tam musela
zGstat. Zvétsujici se myom mi zpUsoboval stale velké bolesti.
Po nékolika dnech kiece ustoupily a ja se mohla opét radovat
z propusténi. Ovéem opét ne nadlouho, jelikoz nasledovaly
dalsi problémy se stéle se zvysujicim krevnim tlakem a dav-
kami regulujicich 1€k, s vaginalni infekci, kterou jsem byla
nucena lé¢it antibiotiky, az po Spatné krevni testy, kde mibyla
objevena vysoka hladina kyseliny mocové. Nasledovala v po-
fadi jiz ¢tvrtd hospitalizace v nemocnici. V té dobé jsem byla
jiz ve 36. tydnu a oproti prvni hospitalizaci jsem byla relativné
klidnéjsi a smifend s ptipadnym predc¢asnym porodem, pro
ktery se nakonec lékafi ve 37. tydnu rozhodli. Rodila jsem ci-
saifskym fezem v celkové anestezii. 6. kvétna 2008 a v 8.22 se
narodil VIadicek — 27809, o minutu pozdéji Anicka — 2110g.
Byla jsem nejstastnéjsi maminkou na svété, tak jako asi vsech-
ny. Zdalo se, Ze se néas rozhodly vsechny komplikace, které nas
provazely celym téhotenstvim, opustit. Obé déti jsem bez
vétsich problém kojila, dokonce i tandemové, tedy obé na-
raz. Syn mél pouze novorozeneckou zloutenku, kterou jsme
museli [é¢it na specidlnim svétylku, a proto jsme v porodni-
ci stravili deset dn(. V den, kdy nas méli kone¢né propustit
domd, prisla osettujici Iékarka se Sokujici zpravou:,,Maminko,
u vaseho syna je podezfeni na fenylketonurii, okamzité vés
prevezeme do Prahy ZaZivala jsem pocit nepopsatelného
zoufalstvi. V nemocnici v Praze jsem musela prestat syna ko-
jit a nasledovala nekonecnd vysetieni, odbéry a cekani. Do
nemocnice na Vinohrady jsem byla pfevezena s obéma dét-
mi, a tak diky tomu, Ze jsem mobhla kojit alespori dceru, jsem
o mléko nepfisla. Po péti dnech jsme byli propusténi s tim,
Ze konecny verdikt bude zndm az z testli DNA, na které jsme
cekali tfi mésice.Vzhledem k tomu, Ze pfi zachytu mél syn
hladinu fenylalaninu pouze 10, byla zde stéle nadéje, zZe ta-
kovato hladina mohla byt vyvolana i nedono3enosti ¢i silnou
novorozeneckou Zloutenkou, nebo kombinaci obojiho. Ty tfi

mésice, které jsme cekali na vysledky, byly nekonec¢né. Do té
doby jsem synovi sama odebirala krev z paticky, konzultovala
pribézné krevni testy s laboratofi v Praze a podle vysledku
regulovala specialni stravu. Bohuzel se podezieni potvrdilo
a synovi diagnostikovali klasickou formu PKU. Bylo to prekva-
peni i pro pani doktorku Pazdirkovou a nutri¢ni terapeutku
pani Komarkovou, které se priklanély spise k néjaké nizsi for-
mé PKU a kterym bych touto cestou také rdda podékovala za
péci, kterou ndm poskytuji, za Uzasny lidsky pfistup, za zajem,
ktery projevuji nejen o VIadicka, ale i o jeho zdravou sestficku
Anicku, no prosté za to, Ze je mame ©.
Trvalo mi dlouho, nez jsem se s timto faktem smitila. Zpocat-
ku jsem tomu nechtéla véfit, byli jsme s manzelem v tzv. fazi
popreni, pak se to pfehouplo do nastvanosti na cely svét a do
otéazek, proc¢ zrovna my, vzdyt jsme si toho béhem téhoten-
stvi,uzili” dost, ale nakonec si ¢lovék uvédomi, ze takto se zit
neda, a nezbude mu nic jiného, nez se se viim smifit. Stés-
tim v nestésti je to, ze syn ma zatim velmi dobrou toleranci,
v soucasné dobé ve véku 22 mésic 420 Phe denné, a je tak
doposud vyborné kompenzovan.
0Od konce mého Sestinedéli s manzelem a détmi hodné cestuje-
me, kromé akci Narodniho sdruzeni se G¢astnime také srazd Klu-
bu dvojcat a tim, ze je manzel sbormistr, také rliznych péveckych
soutézi, festivald a setkani. Obé déti cestovani celkem dobre sna-
Seji a se stravou zatim zadné problémy nemdame. VIadik bere od-
malicka v potaz to, ze on ma svj talitek a své jidlo, sestticka Anic-
ka a ostatni zase jiné, nesSkemr4, ani se nedozaduje ni¢eho pro
néj zakdzaného, i kdyz mu na druhou stranu moc chutna a ji vie,
co mu pfipravim, takze v podstaté zadné nedojidani a propoci-
tdvani zbytkd nezndm. Po precteni téchto radku si asi feknete,
Ze to je prochdzka rdzovou zahradou, ale vézte, ze to s dvojcaty
nenivzdy legrace. Méli jsme velké problémy s prechodem z Ana-
logu na jiné aminokyseliny, které jsme nakonec vsichni ustali ve
zdravi a v soucasné dobé fesim tzv. nekonecny piibéh se zadosti
o prodlouzeny rodicovsky pfispévek. Zvolila jsem si fadnou rodi-
covskou dovolenou na dva roky a na pfislusnych ufadech si mé
posilaji od okynka k okynku, z Gfadu prace, ktery mé na starosti
vyplatu mé soucasné rodic¢ovské, na Spravu socidlniho zabezpe-
Ceni a zpét a vSichni tvrdi, Ze to neni v jejich kompetenci, Ze nic
takového neexistuje, Ze se rodic¢ovsky prispévek neprodluzuje
a podobné nesmysly. Skutecnosti ale zlstava, ze mi nikde ne-
chtéji dat, a tim padem ani pfijmout, k tomuto pfislusné materi-
aly. To v8e musim vétsinou absolvovat s placicimi détmi na dvoj-
kocarku, pésky bychom jit nemohli, to bychom totiz na ptislusné
urady nikdy nedorazili — nase déti jakozto dvojvaje¢nd dvojcata
chodi pochopitelné kazdy zdsadné na jinou stranu a neustélé
napominani nervéznich a velice nepfijemnych urednic, abych si
déti kone¢né uklidnila, na naladé opravdu nepfida ®.
Ovsem dvojcatka kromé dvojnasobné starosti jsou také dvoj-
nasobnou radosti, a kdyz vidim, ze se VIadik vyviji témér stej-
nym zpUsobem jako Anci, v nékterych zélezZitostech dokonce
rychleji a intenzivnéji, fikdm si, Ze ta dieta vlastné neni nic tak
hrozného, Ze se to da viechno zvladnout, pokud ma ¢lovék
podporu a pomoc u téch nejblizsich, a tak dékuji, tato VIa-
do a babi Bdzo, za vie, vézte, Ze si Vasi lasky a pomoci s péci
o déti moc vazim a slibuji, Ze se budu snazit pristupovat ke
viemu s vétsim nadhledem a vétsim klidem ©.

Jana Kuzelkovad.

13



14

Serial Vuné kofreni

Skorice

Copak se vam vybavi, kdyz se fekne skofice? Vétsina z nas si
nejspis vzpomene na cukrovi ¢i jablecny zavin, ktery provoni
celou kuchyni, nebo na popijeni teplého napoje s plovouci ki-
rou skofice, ktery nas v zimé ptijemné zahfteje. | kdyz se jaro
hlasi pomalu opét o své slovo, neni na skodu si presto o tomto
koreni, které zaru¢ené pozname podle viné, fici néco vice.
Skofice je v celém svété velmi oblibenym kotenim. Pouziva se ve
sladké i slané kuchyni. Indickd, ¢inskd i arabska kuchyné se bez ni
neobejdou. U nas se vyuziva predevsim do sladkych pokrmd, kom-
potd, svafeného vina. Ochucujeme s ni kolace, pudinky, sladké ry-
zové pokrmy, predevsim s jablky, ale mizeme také pridat kousek,
kdyz zavafujeme okurky. Na Blizkém vychodé a v Recku se dava do
masitych naplni lilkd a cuket, také do ofechovych a medovych na-
plni peciva. Zajimavou chut ziskéte, kdyz skofici pridate i do kavy.
Podporuje traveni, odstranuje nepfijemny pach z Gst a ma i zahfi-
vaci schopnosti. Skofici se vsak kofeni i cervené zeli. Pouziva se také
v potravinarstvi a likérnictvi (zaludecni likéry, kofenné a bylinné
likéry a vina), vonavkarstvi, kosmetice a vyrobé mydla.

Pavod skofice

Skotice je prastaré kofeni, pochazejici z asijskych tropd. Dokon-
ce je povazovana za typické koreni Starého svéta. To proto, ze
zminky o skoficovniku pochézeji jiz z Ciny 4000 let pted n. |. Uz
v té dobg, a potom predeviim Rekové a Egyptané, pokladali
skofici nejen za aromatickou pfisadu, ale predevsim za ucinny
Iék. A ackoliv dnes povazujeme skofici spiSe za koteni, jeji 1é¢i-
vé schopnosti by se mély vice vyzdvihovat. Ne nadarmo kdysi
byvala pro svou vzacnost a vysokou cenu predmétem boj
a nasili. Poméhala totiz 1é¢it rdny, zabranovala infekcim, vyuzi-
vala se proti nachlazeni a také travicim potizim.

Odkud se ziskava skofice

Skofice pochdzi z velmi aromatické klry skoticovniku. Sko-
ficovnik (latinsky Cinnamomum) je mohutny tropicky strom
doruUstajici vysky okolo 6-10 m. Skoficovniky spadaji do cele-
di vaviinovitych. Nejdulezitéjsi druhy z produkéniho hlediska
jsou skoricovnik cejlonsky a cinsky.

Skofticovnik cejlonsky

Cejlonska skofice se povazuje za nejkvalitné;jsi, zvlasté pokud
pochazi z kiiry osmiletych kerQ. Kiira po ususeni tvofi charakte-
ristické tenké svitky, kdy se okraje svinuji dovnit, takze vznikaji
vsem urcité znamé dvojrulicky i svitky, které kromé svého aro-
ma, slouzi jako ozdoba. Tento strom pochazi ze Sri Lanky, coz
byval diive Cejlon, a odtud tedy pochazi jeho nazev.
Skofticovnik ¢insky

Skotice z tohoto stromu se vyuzivala jiz ve starovékém Recku.
Rostlina skoficovniku mize dosdhnout vysky pres 10 metr(,
ale na plantazich se feze a udrzuje asi 2 metry vysoka. Ktra
¢inského skoticovniku je oproti cejlonskému hrubsi, ma cer-
venéjsi barvu a po ususeni tvofii pouze zlabkovité trubky
nebo pruhy bez svinuti. Pochazi z pfimorského statu v jiho-
vychodni Asii, z Barmy, ale péstuje se i v sousednich statech
v jizni Cing, Thajsku a Indonésii.

Suseni

Charakteristicky vzhled skofice se ziskava pfi suseni, o kterém
jsme se zminili pfi popisovani skoficovniku cejlonského. Pri suseni

kdra ziskd barvu a sroluje se do dvojrulicky, kterou si pak koupime

v obchodé. Méné kvalitni nebo zlomkova skofice se pouziva po

pomleti, a vznikd tak u nas asi pouzivanéjsi skofice mleta.

Pouziti skofice

Skofici vyuzijeme zejména v kuchyni, jako kofeni ke sladkym

¢i pikantnim jidldm, jako jsou kolace, zakusky nebo ryzové

pokrmy. Také se pouzivéa pfi zavarovani ovoce. Svijj ptvod

nezapfe - Casto se se skorici mUzeme setkat v ¢inské nebo

indické kuchyni. Skofici mGzeme nalézt i v teplych nédpojich,

zejména v zimé, kdy kavarny nabizeji specialni,zimni” napo-

je, jako dekoraci ve formé rulicky. Kromé rulicky mize poslou-

Zit i mleta skotice jako ozdoba na pénu naslehanou z mléka

u ndpojl jako jsou cappuccina ¢i jiné druhy kavy.

Nas tip je ovocny caj se skofici, kterych je velké mnozstvi, ale

nejoblibenéjsim zlstava caj jablecny. Urcité zajimavou chut

ziskate, kdyz pridate skofici i do kavy.

Pokud trpite $patnym prokrvovanim koncetin, pfistrouhejte

si vzdy skofici do ¢aje (mleta nema takovy ucinek).

Skofice nachazi uplatnéni nejen v kuchyni, ale také se setka-

vame s jejimi vytazky v podobé masti a télovych olejl. Ty se

uplatiiuji zejména v boji proti bolesti svald, pti svalovych kre-

¢ich, na revmatické bolesti kloubt, a dokonce i k odstranéni

celulitidy. Skotici mGzete vyuzit i jako ptirodni afrodiziakum.

Lécivé ucinky skotice jsou trvalé témér po tfi tydny. Neni tre-

ba ji konzumovat kazdy den.

« podporuje apetit

«  pfiznivé plGsobi na zazZivani

« pomaha pfi nadymani a prajmech

« snizuje hladinu krevniho cukru a cholesterolu - vhodna
pro lidi s diabetem

« antibiotické ucinky — cenné pfi infekcich, ale také i pfi na-
chlazeni a kasli

+ jako krém vhodny pfi lé¢bé revmatu a bolesti sval

«  pomaha pfi poruchach menstruace

« ma antioxidacni ucinky

Téhotné Zeny by se mély konzumaci skotice vyhnout ¢i ome-

zit jeji mnozstvi.

Zajimavost

Pozadejte nékoho z vasich znamych, aby si zacpal nos a dejte mu

ochutnavat r(izné kofeni. Vérte, Ze pokud nebude podvadét a ne-

uciti vlni skofice, nema Sanci poznat, co se mu pravé na jazyku

prevaluje. Zdroj: www.ordinace.cz, www.wikipedie.cz
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Recepty

Orientalni zeleninovy mix

Suroviny (4 porce):

1 IZice slunecnicového oleje

1 strouZek cesneku, jemné nasekany

100g pekinského zeli (kapusty), hrubé nasekaného
1 cervend paprika, nakrdjend na prouzky

1 okurka, nahrubo nasekand

1 mensi celer, nakrdjeny na tenké prouzky

3 jarni cibulky, nasekané nadrobno

5509 citronovo-zdzvorové omdcky (napr. Organic - k dostdni
v supermarketu Tesco)

3lzice horké vody

759  NBryze

stdva z 1 limetky

1Zice Cerstvého koriandru,
nahrubo nasekaného
sal

Postup: Do velkého hrnce nalijte 1 litr vody a pfivedte k varu.
Pridejte 1 Izici soli, NB ryzi a za stalého michani pfivedte vodu
znovu k varu. Varte asi 8 minut do mékka dle ndvodu na kra-
bici od ryze. Mezitim rozehfejte olej ve woku nebo normal-
ni panvi. Pridejte ¢esnek, za stalého michani chvili smazte.
Pridejte zeleninu a michejte asi 5 minut, dokud neni mékka.
Pridejte omacku s vodou. Varte dalsi 2 minuty. Pridejte limet-
kovou stavu s nasekanym koriandrem. Ryzi slijte, dejte na talif
a pridejte zeleninu.

Smazené jablkové krouzky

Suroviny:

500g cerstvych jablek

50g cukru

15g  vajecné ndhrazky

140ml vody

50ml NB mléka (Ip drink)

10ml  slunecnicového oleje

120g NB mouky Damin

19 soli

300ml slunecnicového oleje na smazeni

Postup: Omyjte jablka, oloupejte slupky, odstrarite seminka
a jadrince, nakrdjejte na krouzky. Pripravte si vsechny véci na
pracovni stll, doporuc¢ujeme i papirovou utérku na osuseni
jiz hotovych krouzkd.

Nahrazku vajec rozmichame ve vodé a rozslehdme do hlad-
ka. Potom pfiddme NB mléko (Ip drink), slune¢nicovy olej, NB
mouku, mix soli a cukru a utfeme do hladka.

Olej rozehiejeme v pfipravené panvi. Jablka obalujeme v tés-

ticku a okamzité davame do rozehtatého oleje v ptipravené
panvi. Jablkové krouzky smazime dozlatova na obou stra-
nach.
Pokud jsou moc mastné, mlzeme je osusit v pfipravené pa-
pirové utérce. Podle chuti mdzeme posypat mouckovym cuk-
rem.

Tip: Dobré je podavat spolecné s NB zmrzlinou.
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Milupa PKU 3 Tempora

PRO NEJKRASNEJSI
OBDOBI VASEHO ZIVOTA

Milupa PKU 3 Tempora

pripravek s tuky a sacharidy
= potfebnd energie navic

obohaceny o vyvazené
mnoZzstvi vitaminQ,
mineralnich latek

a stopovych prvkd

Zadna uméla dochucovadla,
barviva nebo sladidla

U Zen s fenylketonurii (PKU) nebo hyperfenylalaninémii je téhotenstvi
velmi dilezitou Zivotni etapou.

Milupa PKU 3 Tempora je smés volnych aminokyselin bez fenylalaninu.

Je to celosvétové unikatni pripravek, vyvinuty specidlné pro zeny v priprave,
probéhu téhotenstvi a v obdobi kojeni. V tomto obdobi maiji Zeny specifické,
zvySené ndroky na spotrebu bilkovin, vitamind, minerald a stopovych prvkd.

MILUPA - Markéta Jifikovd VSechny tyto naroky spliuje Milupa PKU 3 Tempora — kompletni pfipravek.
Na Hrebenech 111718/10

140 00 Praha 4
marketa.jirikova@nutricia.com
WWW.pkU—dieTG.CZ Potraviny pro zviastni vyzivu — potraviny pro zviastni lékafské Ucely.

MILUPA INSPIROVANA PRIRODOU




