Prosinec 2010

rocnik 10, cislo 4

Fantazie, to neni predstavovat si, co véci nejsou,

Vazeni ctenari,

pravé otvirate posledni letosni ¢islo Metabolika. S rokem
2010 se zanedlouho rozlou¢ime a pfivitdme rok novy. Advent
zacal jiz na konci listopadu a mnoho mést si nachystalo bo-
haty program. Skoro v kazdém probihaji vano¢ni trhy, kterym
predchazi slavnostni rozsviceni vanoc¢niho stromu. Soucasti
oslav jsou rGizné adventni koncerty a mse, predstaveni diva-
delnich pohadek pro déti, ukazky starych femesel a zvyka.
Uzijte si krasnou vanoc¢ni atmosféru, plnou zéricich svétel,
hudby a viini.V kazdém, i tom sebemensim kosteliku je umis-
tén betlém. Nejrliznéjsi podoby jeslicek lakaji k prohlidkdm
nejen déti, ale celé rodiny. Prvni betlém byl v ¢eskych zemich
vystaven v roce 1560 v kostele sv. Klimenta na Starém Mésté
prazském. Patrné nejzndméjsim betlémem je tzv. Probostiv
betlém, ktery je vystaven v Tfebechovicich pod Orebem. Na
jedine¢ném fezbarském dile pracovali Josef Probost, Josef Ka-
pucian a Josef Friml plnych 40 let. V prosinci se na néj mGzete
jetpodivatod pondélidonedéle 9-17 hodin, 24.12.9-12 hod..
25.12.-30.12.9-17 hod. a 31.12.9-12 hod.

Nejvétsim mechanickym betlémem na svété jsou pak Kryzovy
jeslicky a najdeme je v Jindfichové Hradci. Betlém tvoii stovky
postavicek, z nich je 152 pohyblivych. Kryza byl punc¢ochaf-
sky mistr, ktery Zil v Jindfichové Hradci od roku 1838 do roku
1918. Navstivit ho mazete denné mimo pondéli 8.30-12 hod.
13-17 hod. a 24.12.a 31. 12. jen dopoledne.

Méstecko Bozi Dar je vyhlaseno Jeziskovym mésteckem. Puiso-
bi zde Jeziskova posta, kterd rozesila po celé zemi dopisy, ora-
zitkované symbolem Jeziska. Od 8. 12. 2007 byla slavnostné
oteviena pohadkova JeZiskova cesta. JeZiskova cesta ma dva
okruhy. Maly okruh, ur¢eny tém nejmensim détem, je dlouhy
5600m, velky okruh méfi 12 900m, je tedy pro zdatné turis-
ty. Vice se dozvite na www.jeziskovacesta.cz. Dal$im lakadlem
mUze byt vystava betlém( v Novém Mésté na Moravé, vidét
mUzZete nejen betlémy Ceské provenience, ale také evropské
a exotické betlémy ze Ctyf svétadild. Vystava probiha v Kapu-
cinském klastere. Vice na www.barontrenckgallery.cz. Krasné
Vanoce muzete také popfat zviratkm v rznych zoologickych
zahradach. Prazska zoologickd zahrada je oteviena do 14 ho-
din. V zoo v Plzni mdzete 24. 12. dopoledne navstivit vanocni
naucnou stezku a nadélit zvifatkm pfimo do jeslicek.
Posledni ¢islo Metabolika je pIné zajimavych ¢lankd. Nabizi-
me vam prehled akci roku 2010 a také plany na rok 2011. Krat-
kymi reportdzemi se ohlédneme za tim, jak probihala konfe-

ale udélat néco, co by mohly byt.
Karel Capek

rence E.S.PKU v Kodani, Den otevienych dvefi na Karlové, se-
tkani rodin v Kozli a Mikulasska setkani v Praze a v Olomouci.
Dale se s Martinou Harntovou muzete zacist do dalsiho dilu
rozhovor( na téma Vybér povolani.

Mrdz namaloval na okno bilou krajinu a vanocni cas prisel
zase k nam, svét na sebe vzal po roce bilou pefinu a kazdy za-
cal zase vérit pohadkam. At se vam splni, po ¢em srdce touZi,
a Stésti se snese na vas prah, prejeme také, at zdravicko slouzi
a zijete jako v pohadkach.

Vase redakce



Rozhovor - Volba povolani

Dulezité je, aby vas prace bavila

1. Co bylo rozhodujici pri vybéru tvé stiedni Skoly? A vzdéldni
vubec, jak jsi vybirala Skolu?

Vzdy jsem chtéla studovat na gymnaziu, ale po dvou neu-
spésnych zkouskach v 5. a 7. tfidé mi nezbyvalo nic jiného
nez se rozhodnout pro jinou skolu. Védéla jsem, ze urcité
nechci studovat na ucilisti, ale ze chci jit na Ctyflety obor
s maturitou. Tak jsem nakonec vybirala mezi ekonomicky-
mi obory a obchodnimi akademiemi. Téch je v Praze mno-
ho, a tak jsem volila podle vzdéalenosti od bydlisté a podle
sympatie.

2. Kdo ti s vybérem pomdhal (ucitelé?, rodice?,...) Jak moc za-
sahovali do tvého vybéru?

V devaté tiidé nas poslali na psychologicky test, na jakou
Skolu se hodime. Psali jsme rGzné testy, pak mi nakonec
fekli, ze mam na to, abych vystudovala stfedni skolu. (To
mi moc neporadili). Rodi¢e mi do rozhodovani nezasaho-
vali viibec. Rekli, Ze mdzu jit, kam budu chtit, at si vyberu
sama.

3. Inspiroval té nékdo svym prikladem? Kamarddka, nékdo
zrodiny? Zndmd osobnost? Proc sis tak vybrala?

Méla jsem par rad a tipG od zndmych. A na skole, kterou
jsem si nakonec vybrala, jsem méla uz tii kamaradky a taky
par uciteld, ktefi presli z nasi zakladky na tuto stfedni ucit.
Nebyl to potom takovy skok, kdyz jsem tam nékoho znala.
4. Hrdla PKU néjakou roli pfi tvém vybéru? Brala jsi na ni
ohled? Chtéla jsi radéji néco jiného, ale zavrhla jsi to kvili
PKU?

Dieta nikdy nehrala roli ve vybéru skoly. Védéla jsem, ze
se vzdy da s lidmi néjak domluvit, a i kdybych nemohla
chodit na obédy, fesi se to svacinami atd. Urcité bych kvu-
li ni neodvrhla napt. skolu, na kterou bych moc chtéla. Po
stfedni jsem chodila na hotelovku, kde jsme méli hodiny
vareni. Vzdy jsme varili pét jidel ve skupiné a ta moje varila
PKU jidlo, abych se také najedla. Byli opravdu moc vstticni.
A myslim, Ze jsem je i néco nového naucila ja :)

5. Jakou skolu sis nakonec vybrala? Kde jsi studovala?
Chodila jsem na Stfedni odbornou skolu pro administrati-
vu EU, obor verejnopravni ¢innost.

Tato skola méla dvé budovy v Hornich Pocernicich a v Pra-
ze — Hrdlofezich.

6. Jak probihala vyuka? Pripravila té skola dostatecné pro po-
voldni? Dostatecné pro to, abys mohla délat to, co jsi chtéla?
Myslim, Ze ne. Urcité bych mezi vyuku zaradila vice praxe.
Kdyz pak pfijdete na pracovni pohovor, nikoho nezajimg,
Ze jste se ucila to ¢i ono. Ve Skole vas toho nauc¢i mnoho
a brzy se vSechno zapomene, zato praxi, tu vdm nikdo ne-
vezme. Méli jsme jednoho ucitele, ktery tvrdil, ze neni da-
lezité znat vsechno nazpamét, ale je dllezité védét, kde to
najit. Mél pravdu, ale u vSech obori se to pouzit neda.

7. Co bylo ve skole fajn, a co naopak ne? Jak na skolu vzpo-
minds?

Urcité bych na skole nasla spoustu chyb. (Jako kazdy stu-
dent:)), ale ja byla se $kolou spokojend. Vzpomindm na ni
rada, zvlasté kvuli kolektivu lidicek, ktefi ji navstévovali.

8. Jaké bylo tvoje prvni zaméstndni? Kde jsi zacinala?
Nejdfive jsem chodila do obchodnich center na dopliova-
ni, délala telemarketing apod., takové ty bézné studentské
brigady. Od bfezna pracuji v racionalni vyzivé na Cerném
Mosté.

9. Jak jsi se citila v pracovnim kolektivu? Méla jsi dobry kolek-
tiv, Zensky, muZzsky, smiseny?

Vétsinou smiseny. Byla jsem pokazdé v jiném kolektivu,
protoze jsem chodila na rizné brigady, pokazdé jinam.

10. Byly néjaké problémy?

Ja jsem nekonfliktni ¢lovék, i kdyz jsem méla pokazdé jiné
spolupracovniky, se vSemi jsem vychézela dobre. Takze bez
problému.

11. Jak se ti dafilo a dari dodrZovat dietu?

V supermarketech jsem sehnala vzdy néco k jidlu - ovo-
ce atd. Spatné pak bylo, Zze jsme méli pfesné naplanované
prestavky, takze jsem si opravdu musela davat pozor, kdy
jim, aby pak nebyl hlad, to by bylo zbyte¢né. Od té doby,
co pracuji u mamky v obchodé, se dafi |[épe. MUzu se na-
jist, kdy chci, a mam vsechny PKU vyrobky po ruce, takze
vlastné velka vyhoda, ze se nemusim stravovanim v préci
vlbec zabyvat.

12. Jak jsi byla celkoveé spokojend? Libilo a libi se ti v prdci?

V préci se mi libi, dozvim se spousty novych véci. Pravda,
neni to zrovna obor, na ktery jsem studovala, ale docela
mé to bavi.

13. Jakd je tvoje pracovni ndpli? Co mds na starosti? Za co
mds zodpovédnost?

Mazu se vlastné nazvat prodavackou, takze moji praci je
prace se zbozim, dopliiovani, prodej a rady novym dieta-
fam, co je dobré. :)

14. Co ze své prdce délds nejradsi?

Myslim, ze nemam pfimo nic oblibeného.

15. Jaké bylo tvoje dalsi zaméstndni, pracovni kolektiv, pro-
blémy, spokojenost?

Dal$i zaméstnani jsem zatim neméla, az ho budu mit, ddm
védét:)

16. Byla jsi nékdy nezaméstnand? Popt. jak jsi se citila jako
nezaméstnand?

Nezaméstnana jsem byla pres pl roku. Necitila jsem se ni-
jak Spatné, ale dost jsem se nudila. Kdyz neni prace, nejsou
penizky a mizete tak maximalné sedét doma. Nic moc.
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17. Jaké jsi méla bariéry pri hleddni prdce? Pokud néjaké
byly.

Snazila jsem se vybirat mista, kde nepozaduji cizi jazyky.
Ale to je témér viude, takze jsem se s tim musela smi¥it.
18. Co by pomohlo? Pomohli ti na uradu prdce, nebo rodice?
Na ufadu prace mé velice zklamali. Doufala jsem, Ze mi po-
mUzou néco najit nebo mé nékam poslou. Misto toho jsem
chodila kazdy mésic na kontroly. Kdyz jsem tam pfisla, tak
se mé zeptali, jestli jsem si néco nasla, kdyz ne, dali mi ra-
zitko a pfijdte za mésic. Takze mi vlastné vibec nepomohli.
Ale nechtéla bych pomlouvat urady prace, vsechny takové
urcité nejsou, mozna jsem jenom ja méla ,linou” urednici.
19. Co je pro tebe dulezité pri vybéru zaméstndni? Na co se
divds na prvnim misté? Na misto prdce, lidi, penize, ndplr
prdce?

Tak jako prvni koukdm na ndpln prace a také na misto. To
jsou pro mé asi takové dva nejdulezitéjsi body. Kolektiv je
samoziejmé také dilezity, mozna vic nez to ostatni, ale ko-

lektiv nepoznate dfiv nez pfi nastupu. Takze ho pak bud

uznate, anebo ne.
20. Co bys poradila ostatnim s PKU, kteri budou vybirat, nebo
tém, co uz pracuji?

At si vyberou praci takovou, ve které jim dieta nebude pre-

kazet, kde o ni budou védét a budou ji uznavat. Ta je na

prvnim misté. A pak at si vyberou préci, kterd je bude bavit.
Myslim, ze je dlezité, aby vas prace bavila.

Martina Harantovd

Dékujeme za rozhovor.

Predstaveni a priority nového
predsedy NS PKU a jinych DMP

Vazeni ¢lenové Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,
jmenuji se Radek Puda, je mi 42 let, bydlim v Olomouci a jsem
otcem desetileté dcery s homocystinurii. Dne 18.9.2010 jsem
byl na ¢lenské schlzi v Praze zvolen predsedou Narodniho
sdruzeni PKU a jinych DMP a vynasnazim se, abych tuto funk-
ci vykonaval k Vasi vestranné spokojenosti.

Za své priority ve funkci predsedy povazuji tyto ukoly:

1. Udrzeni stavajiciho socidlniho a ekonomického postave-
ni déti a rodin s fenylketonurii a jinymi dédi¢nymi meta-
bolickymi poruchami.

2. Snaha o zmény cen potravin pro zvlastni Iécebné tcely
(metabolické preparaty), tak, aby ke kazdé nemoci byl
pro kazdou vékovou kategorii alespon jeden preparat
vzdy pIné hrazen z prostiedkd vefejného zdravotniho
pojisténi.

3. Ve spolupréci s vyrobci, distributory a obchodniky zvy-
Sovat pocet druhd nizkobilkovinnych potravin a jejich
dostupnost pro izemi celé CR.

4.  Zviditelnéni fenylketonurie a NS PKU pred Sirokou ob-
canskou verejnosti (napt. spoluprace pfi tvorbé ¢lankd
do novin a ¢asopisy, Ucast v diskusnich poradech apod.)

5. Zviditelnéni NS PKU na domacim poli neziskovych orga-
nizaci (napf. registrace a vstup NS PKU do Nérodni rady
osob se zdravotnim postizenim (NRZP) a do Koalice pro
zdravi, Ucast na konferencich a seminafich a v pfipadé

potieby Ucast v komisich a poradnich organech, napt. pfi
tvorbé legislativy).

6. Zviditelnéni NS PKU na mezinarodnim poli (prohloubeni
spoluprace s Evropskou spolec¢nosti pro PKU a jiné meta-
bolické nemoci (ES PKU) a tcast na jeji konferenci, tcast
ve sdruzeni EURORDIS).

7. Zvysovani urovné védomosti ¢lenské zékladny o PKU,
o dieté pfi PKU a o jeji |écbé.

8. Prohlubovani spolupréce s Iékafi a nutri¢nimi terapeuty
jednotlivych metabolickych center.

9. Vramci financ¢nich moznosti sdruzeni udrzovat stavajici
rozsah analyzovanych potravin na obsah fenylalaninu
a dalsich aminokyselin.

10. Udrzeni stavajicich a podpora novych aktivit sdruzeni
(setkani déti, setkani dospélych, prazdninové pobyty
déti apod.)

11. Zkvalitnovani urovné komunikace s ¢lenskou zdkladnou
o aktivitdch a novinkach v zivoté s PKU a ve sdruzeni
(e-maily s novinkami, infozpravodaje, aktualizace webo-
vych stranek sdruzeni, Metabolik).

Doufam, ze Vas v této funkci nezklamu, a tésim se na spolu-

praci s Vami.

Ing. Radek Puda

predseda NS PKU a jinych DMP
tel. 723779 320

mail: radek.puda@dvorak-sw.com
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Z cinnosti NS PKU a jinych DMP

1. Zavéry z ¢lenské schtlize NS PKU a jinych DMP, konané dne 18.9.2010

Na této ¢lenské schlzi bylo zvoleno nové vedeni NS PKU a ji-
nych DMP ve slozeni:

Ing. Radek Puda - predseda
Markéta Samkova — mistopredsedkyné
Ing. Markéta Lhotdkova — mistopredsedkyné

Déle zde byla jednomyslné schvédlena zména stanov
Nérodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, ve kterych byla
nové stanovena povinnost zaplatit ¢lensky prispévek
do 31. 3. daného roku a déle byly blize popsany jednotlivé
povinnosti ¢len Vyboru NS PKU, upfesnéno zastupovani
NS PKU navenek, byly specifikovany postupy pro zieknu-
ti se funkce ve Vyboru NS PKU a bylo zde umoznéno roz-
siteni Vyboru NS PKU az na pét ¢lend. Zménéné stanovy
jsou zvefejnény na internetovych strankach NS PKU (www.
nspku.cz).

Dale zde bylo odsouhlaseno hospodareni NS PKU v roce 2009
a Vyroc¢ni zprava NS PKU pro rok 2009 s témito vysledky:

- piijmy NS PKU v roce 2009 ¢inily 463 542,64 K¢,

- vydaje NS PKU v roce 2009 ¢inily 546 414,81 K¢,

pricemz celkové hospodareni NS PKU v roce 2009 skoncilo se
ztratou — 82 872,17 K¢.

Konkrétnéjsi udaje o hospodareni jsou uvedeny ve Vyro¢ni
zpravé NS PKU za rok 2009, ktera je k dispozici u ¢lend Vybo-
ru NS PKU a kterd je zvefejnéna na internetovych strankach
sdruzeni www.nspku.cz.

Dale zde bylo v ramci diskuse jednohlasné odsouhlaseno sni-
zeni ¢lenského prispévku pro osoby - stavajici ¢leny NS PKU,
jejichz déti nebo ony samy nemaji PKU nebo jinou DMP, na
150K¢ ro¢né. Tataz vyse ¢lenského pfispévku byla stanovena
i pro nové ¢leny NS PKU, jejichz déti nebo oni sami nemaji
PKU nebo jinou DMP.

2. Zhodnoceni uskute¢nénych akci v roce 2010

V roce 2010 se uskutecnily nasledujici akce a aktivity porada-

né nebo spoluporadané NS PKU:

a) Vikendové setkani rodic a déti s PKU a jinymi DMP,
29. 4.-2. 5. 2010, Radimovice u Zel¢e, zotavovna Vézen-
ské sluzby CR Pracov, 126 Gcastnikd, z toho 35 déti s PKU
nebo jinou DMP

b) Ozdravny prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou — Ko-
zli u Orlika, Penzion u Novakd, 11.-17. 7. 2010, tucast 20
déti, ztoho 11 déti s PKU nebo jinou DMP

c) Clenska schlize - G¢ast 16 ¢lend - volba nového vyboru
NS PKU, odhlasovani zmén ve stanovach, odsouhlaseni
hospodareni za rok 2009, kontrola hospodareni 2010
a plan hospodareni pro rok 2011, odsouhlaseni dotac-
nich programa pro rok 2011

d) Vikendové setkéni pro rodiny s détmi s PKU dietou — Kozli
u Orlika, Penzion u Novaka,
1.-3.10.2010, 35 ucastnikd, z toho 15 déti s PKU

e) Setkani dospélych pacientd s PKU — Chocerady, Seminar-
ni hotel Naha¢, 15.-17.10. 2010 - 34 ucastnikd, z toho 21
dospélych s PKU

f)  Mikuldsské ¢lenské schiize spojené s Mikulasskou nadil-
kou - 20. 11. 2010 - Sokolovna TJ Hostivaf Praha, 35 ro-
din, 38 déti s dietou a 20 sourozencd,

27.11. 2010 - Slovansky diim Olomouc, 27 rodin s cel-
kem 30 détmi

g) Eduka¢ni kursy vareni nizkobilkovinnych jidel pro jed-
notlivé vékové kategorie ve spolupraci s metabolickym
centrem Fakultni nemocnice Krélovské Vinohrady - 8 kur-
st vroce 2010

h) Analyzy 21 vyrobkl béznych potravin - analyzy provede-
ny, budou zpracovany a ¢lendm NS PKU zaslany v prosin-
ci 2010

i) Vydavani ¢asopisu Metabolik v nakladu 500 kust / ¢tvrt-
letné

3. Akce a aktivity poradané NS PKU - plan narok 2011

a) Zimni rodinné setkani rodic¢t a déti s PKU a jinymi DMP
- Krusné hory, Maridnska, 4.-7. 3. 2011, podrobnéjsi po-
zvanka je v samostatném ¢lanku v tomto cisle

b) Vikendové setkani rodicli a déti s PKU a jinymi DMP —
22.4.-25.4.2011, Radimovice u Zel¢e, zotavovna Vézen-
ské sluzby CR Pracov

¢) Ozdravny prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou -
17.7.-23.7.2011, Kozli u Orlika, Penzion u Novaku

d) Vydavani ¢asopisu Metabolik v nakladu 500 kust / ¢tvrt-
letné

e) Analyzy 13 vyrobkl béznych potravin — analyzy planova-
ny na ¢erven-fijen 2011, sbér podnétt a tipd na vyrobky
od ¢lent NS PKU bude provadét Ing. Puda do 20.4. 2011,
tipy zasilejte elektronicky na radek.puda@dvorak-sw.
com, vybér konkrétnich vyrobkl bude proveden na vi-
kendovém setkani v Pracové

4. Akce spolupoiradané NS PKU - plan narok 2011

a) Setkani dospélych pacientd s PKU z CR a SR - bfezen/
duben 2011, datum a misto konani zatim neupfesnény,
organizator Nutricia, a .s.

b) Edukacni kursy vareni nizkobilkovinnych jidel pro jednotli-
vé vékové kategorie — organizator metabolické centrum Fa-
kultni nemocnice Kralovské Vinohrady — planovano 8 kursu
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5. Navrhy dotac¢nich programuii na rok 2011

V roce 2010 bylo pozadano o dotace ze statniho rozpoctu na spolufinancovani téchto akci a aktivit NS PKU v roce 2011 v nasledu-

jicich ¢astkach

Kod . . Celkovy Pozadovana
programu AL LG rozpocet dotace
VUA Clenstvi v E.S. PKU 11 000K¢ 7700K¢
VUA Ucast na konferenci E.S. PKU 12 000K¢ 8400 K¢
VUA Analyzy aminokyselin v potravinach 30 000K¢e 21 000K¢
VUA Zajisténi provozu webovych stranek NS PKU 17 000 K¢ 11 900 K¢
VUA Informacné-edukacni ¢innost pro pacienty s PKU a jinymi DMP 160 000 K¢ 112 000 K¢
VUA Organizacné-spravni naklady NS PKU 43 000 K¢ 30 000 K¢
PGP Ozdravny prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou 96 000 K¢ 36 000 K¢
PGP Edukacné-pozndvaci setkani rodicli a déti s PKU a jinymi DMP 200 000 K¢ 31 500 K¢

6. Aktualni problémy sdruzeni:

V soucasné dobé probiha spravni fizeni z moci uredni, kte-
ré se tyka cen a podminek uhrady metabolickych preparatd,
pouzivanych pfi |éc¢bé fenylketonurie a jinych DMP (napt.
homocystinurie, tyrosinemie a leucinozy). V pribéhu téchto
fizeni prisla VZP s névrhy, které se mély tykat snizeni thrad

7. Podékovani

Dékujeme Vladnimu vyboru pro zdravotné postizené
obcany za poskytnuti dotaci pro rok 2010 z dotac¢niho
programu VUA na financovani aktivit naseho sdruze-
ni.

Dale dékujeme vSem nasim sponzoriim, zejména firmam
Nutricia, Merck a GfK, za finan¢ni podporu a sponzoring
c¢innosti naseho sdruzeni a firmam Nutricia, Bezgluten,

téchto preparatt z prostiredkd vefejného zdravotniho pojisté-
ni a se zvysenim financni spolutcasti koncovych spottebitell.
Tyto névrhy sice byly v priibéhu téchto fizeni stazeny, avsak
nadale je nutno pocitat s tim, ze by v této oblasti mohl nastat
problém, na ktery bychom jako sdruzeni museli reagovat.

Balviten PL a RX modality za potravinovy sponzoring akci
a aktivit naseho sdruzeni.
Samoziejmé téz dékujeme vSsem ostatnim darciim, vyse
nejmenovanym, ktefi pfispéli na ¢innost naseho sdruze-
ni.
Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

_a némcinu.

Viem élentim od vedeni NS PKU

Diky kontaktiim v zahrani¢nich partnerskych organizacich mame pristup
k zajimavym informacim a ¢lankim. Hledame dobrovolniky, ktefi by
byli ochotni a schopni je prelozit - momentalné se jedna o anglictinu

J
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Co je E.S. PKU a proc je dobré byt
jeho informovanymi ¢leny

Narodni sdruzeniPKU a jinych DMP je jiznékolik let ¢lenem E.S.
PKU, celoevropského sdruzeni ndrodnich pacientskych orga-
nizaci, hajiciho zajmy pacientt s PKU a jinymi metabolickymi
onemocnénimi (Ié¢enymi obdobnymi metodami).V letosnim
roce jsme se poprvé stali aktivnim ¢lenem prostfednictvim
Ucasti na 24. vyrocni konferenci, kterd se konala 21.-23. fijna
v Kodani. Timto bych se s vdmi rada podélila o nabyté infor-
mace a zkusenosti. Nez se dostanu k programu konference
a novinkam, které konference pfinesla, kratce bych predsta-
vila, co je E.S. PKU a proc je pro nas (NS PKU) dobré byt nejen
¢leny, ale aktivné se i Gcastnit jeho ¢innosti.

E.S. PKU vzniklo pred 23 lety jako organizace sdruzujici narodni
pacientské organizace a hajici jejich zajmy napfi¢ Evropou i na
pudé EU. Dnes ma E.S. PKU 23 ¢len( z celé Evropy. Funguje po-
dobné jako NS PKU na principu dobrovolné prace jednotlivych
¢lentl (a jejich reprezentantdi). Jeho soucasti je téz védecky po-
radni organ, v jehoz ramci pasobi odborné kapacity na PKU a pfi-
buzna metabolickd onemocnéni z celé Evropy. E.S. PKU, sméfuje
svou ¢innost do nékolika oblasti, které jmenovala i vyro¢ni zprava
zarok 2010.

1. Politicka a vyjednavaci

e V ramci této ¢innosti ES. PKU podporuje své cleny, tedy na-
rodni pacientské organizace, pfi jedndnich s Urady v zalezitos-
tech tykajicich se lécby PKU (v letosnim roce to byla napfiklad
podpora Svédského sdruzeni proti rozhodnuti vlady neschvalit
(nehradit) Kuvan jako lé¢ebny postup pro PKU. Kdyby tato situ-
ace nastala v Ceské republice, mlizeme také zvézit pouziti této
podpory).

e Na Urovni EU chrani a zastava zajmy fenylketonurikd. V lon-
ském roce probéhla jednani na trovni EU s mezindrodni aso-
ciaci vyrobcl umélych sladidel (ISA) o povinném oznaceni
vyrobkd obsahujicich aspartam - ISA usilovala o zruseni ozna-
ceni, E.S.PKU o opak. Bylo dohodnuto, ze bude zna¢eno mnoz-
stvi a nikoli, Ze vyrobek neni vhodny pro fenylketonuriky. ISA
bohuzel tuto dohodu neakceptovala a usilovala opakované
0 odstranéni oznaceni. E.S. PKU se nakonec podafilo prosadit,
ze plivodni véta —,0bsahuje aspartam, nevhodné pro fenylke-
tonuriky” na vyrobku musi byt . Z toho vyplyva, ze i v CR by
mély byt vyrobky s obsahem aspartamu oznaceny touto
vétou.

e ES. PKU v soucasnosti zkouma moznosti, stat se ¢clenem né-
kterych dalSich organizaci, aby tak zvysila svou informovanost
a vyjednavaci pozici v oblasti lé¢by PKU a jeji dostupnosti pro
pacienty.

2. Siteni povédomi o problematice PKU

o E.S.PKU vydava jednou ro¢né Newsletter, ktery je distribuovan
vsem clenskym organizacim a dulezitym partnerdm (podob-
né jako nas Metabolik).V letosnim ro¢niku byl relativné dlouhy
rozhovor s némeckou rodinou, ktera ma dvé déti, jedno s Ié-
¢enou PKU a druhé s nelécenou PKU (dcera se narodila pred
zavedenim screeningu). Pfelozeni tohoto ¢lanku do nékterého
z dalsich ¢isel Metaboliku by stélo za zvazeni. Dale Newsletter

informuje o ¢innosti E.S. PKU a chystanych akcich, predevsim
o vyro¢ni konferenci.

e ES.PKU vydalo knihu s piibéhy pacientt s PKU riiznych véko-
vych kategorii a z riznych zemi, ktefi vypravéli své pribéhy na
loniské konferenci v Turecku. Obsahuje pfibéhy lidi, ktefi se se
svym osudem dokdzali vyrovnat, ale i téch, kterym se to ne zce-
la dafi. Kniha vysla v sedmi jazycich (anglicky, némecky, Spanél-
sky, francouzsky, italsky, holandsky a turecky) a byla pii svém
vydani prezentovana vefejnosti na tiskové konferenci, kterou
moderoval vyznamny redaktor BBC s cilem co nejvice zvysit
povédomi Siroké verejnosti o problematice PKU. Knihu mame
téz k dispozici.

e E.S.PKU ma své webové stranky (www.espku.org), které jsou
primarné v anglictiné, ale mnohé sekce jsou prelozeny do
dalSich jazykd, jako je némcina, Spanélstina, francouzstina,
italStina a turectina. Pokud alespon trochu ovladate nékte-
ry z téchto jazyk, viele doporucuji. Mizete se podélit o své
zkusenosti s PKU s dospélymi i s rodici déti s PKU z celé Evro-
py (a svéta), precist si uverejnéné odborné studie, ¢i se pro-
stfednictvim odkazli podivat na webové stranky ¢lenskych
zemi. Tyto webové stranky jsou bohatym zdrojem informaci
pro kazdého z nas, ale i zdrojem informaci pro Sirokou verej-
nost ¢i statni instituce.

3. Dalsi aktivity

o V loriském roce probéhl prostrednictvim webovych stranek
E.S. PKU jedine¢ny vyzkum, jehoz cilem bylo nejen lépe poro-
zumét postojiim a chovani pacientl (a jejich rodin) a profesi-
onall 1écicich PKU, ale i identifikovat nedostatky ve sluzbach
pro pacienty s PKU. Tento vyzkum ukézal mnohé podobnosti,
ale i rozdily v pfistupu pacientt (a jejich rodin) a zdravotnikt
k PKU. Lékari si napriklad mysli, Ze tii hlavni uskali zivota s PKU
jsou pokusenti jist bézné potraviny, chut preparatt a nizkobil-
kovinnych potravin a pocet nedovolenych potravin. Naopak
pacienti jako nejvétsi uskali vnimaji cestovani mimo domoy,
nutnost planovat vse dopiedu a ldkavost béznych potravin.
Nejvyznamnéjsim vysledkem vyzkumu byla skute¢nost, ze 75
% pacientd pfiznalo, ze ne zcela dodrzuje dietu, oproti 55 %
odhadovanymi lékafi. Na této skutecnosti je alarmujici, ze na
dotaznik uverejnény na webu E.S. PKU odpovidali s nejvétsi
pravdépodobnosti ti nejvice uvédoméli pacienti (Ci jejich rodi-
Ce), ai presto je toto cislo tak vysoké!

4.Cile E.S.PKU

e E.S.PKU si stavi za cil vytvorit fungujici sit ndrodnich organizaci
obdobnych nasi NS PKU a vytvaret podminky k jejich efektivni
spolupraci, vyménu nazorl a zkusenosti, predavani vysled-
ka vyzkum a 1é¢by atd. Tato vize by mohla byt pro mladou
a mélo rozvinutou organizaci jako je nase velky pfinosem, ne-
bot ndm umozniuje pfistup nejen ke zkusenostem ze zahranici,
ale i k jiz vypracovanym materidliim. Zalezi jen na nas, bude-
me-li v rdmci nasi organizace schopni je vyuzit.

e Dalsim cilem E.S. PKU je podporovat vyzkum a zprostiedko-
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vavat jeho vysledky svym ¢lendim (napiiklad na kazdorocni
konferenci E.S. PKU), ale i hdjit zajmy pacient( napiic¢ Evropou
u nejriiznéjsich evropskych instituci (viz jiz zminény piiklad
s umélymi sladidly obsahujicimi fenylalanin).

o Clenstviv ES. PKU je pro NS PKU velkym pFinosem pravé diky

zpfistupnéni informaci z oblasti lécby a vyzkumu, ale i zkuse-
nosti jinych obdobnych pacientskych sdruzeni, z jejichz dlou-
holeté zkusenosti mizeme cerpat. Idedlnim mistem pravé pro
vyménu zkusenosti i ¢erpani informaci o lé¢bé a vyzkumu se
ukdzala kazdoro¢ni konference E.S. PKU, ktera probéhla letos
v fijnu v danské Kodani.

Zpravy z Kodané - vyrocni
konferenceE. S. PKU

Této akce jsem se zUcastnila poprvé a konference predcila vsech-
na ma ocekavéni. Urovni, kvalitou, vyborné zorganizovanym
programem, ale i poc¢tem Ucastnikli — neuvéfitelnych 316 lidi
ze 16 zemi, z ¢ehoz 178 bylo pacientt a jejich pfibuznych, mezi
dal$imi témér 150 ucastniky byli ékari, delegati reprezentujici
jednotlivé narodni organizace a zastupci sponzor( a firem pre-
zentujicich své vyrobky. Program probihal prvni den paralelné
ve tfech sekcich - profesionaini pro Iékare, pacientsky pro pa-
cienty a jejich pribuzné a treti pro delegéty jednotlivych nérod-
nich organizaci. Druhy den byl program spolecny pro vsechny
Ucastniky, kde prevazné lékari pacientim dostupnou formou
(vétsinou) sdélovali vysledky vyzkum(, ale i praktické zkusenos-
ti z 1é¢by PKU, coz umoznilo dozvédét se novinky z vyzkumu
i praktickych zkusenosti z é¢by PKU v rdiznych zemich a zeptat
se odbornik{ na véci, které je,pdli’ Po celou dobu konference byl
zajistén program pro déti, ktery byl stejné jako veskery ostatni
program konference v angli¢tiné.

Bohuzel jsem se nemohla Ucastnit tfi, respektive ¢ty program0
najednou, a tak pro lékare a pacienty alespori stru¢né z progra-
mu:

Lékari méli na programu celou $kalu témat tykajicich se PKU —
zabyvali se potencidlnimi nedostatky klasické [écby PKU dietou,
jako je nedostatek nékterych pfirozenych minerdl a slozek béz-
né stravy, které nejsou obsazeny v nizkobilkovinné stravé. Zaveé-
rem bylo, Ze v prevazné vétsiné pripadd se toto riziko nezda byt
zasadni.

Dalsim odbornym tématem byla problematika dodrzovani diety
a dlivody pro ni v obdobi dospivani a dospélosti. Zde zaznélo
jednoznacné doporuceni, ze nizkobilkovinna dieta pii PKU je
,dieta pro zivot’ (diet for life’) - tedy celozivotni, i kdyz v dospé-
losti mize byt individudlné fesena a ¢aste¢né volnéjsi (dosaho-
vané hodnoty PHE v krvi mohou byt o néco vyssi nez v détstvi.
O kolik, to se vsak ndzory zna¢né lisi).

Zajimava byla Gvodni prednaska konference urcena vsem ucast-
nikdim. Profesor Harvey Levy z Bostonské détské nemocnice
(USA) v prednasce na téma historie lé¢by PKU ukézal rGznoro-
dost problematiky PKU. Ve své prednasce zminil hlavni milniky
v |écbé PKU, jejiz historie patfi k jedné z nejzajimavéjsich v oblas-
ti mediciny. Profesor Levy fekl, Ze i nyni,se nachazime ve vzrusu-
jicim obdobi pro [é¢bu PKU* a to diky nové moznosti lécby, kterd
muUze stimulovat aktivity enzymu PAH (fenylalaninhydroxylaza),
coz mUze snizit mnozstvi fenylalaninu vstupujiciho do mozku,
a to v nékterych pripadech miize vést k omezeni ¢i Uplnému

opusténi diety” (Iécba prostrednictvim BH4). Vzhledem k tomu,
Ze tato lécba bohuzel neni vhodna pro viechny pacienty (prede-
vsim pro ty se silnéjsimi formami PKU), intenzivné probihaji dalsi
vyzkumy, které by mohly vést k novym, odlisnym zptsoblm lé¢-
by PKU, vhodnym i pro tyto pacienty.

Caste¢né se touto problematikou zabyvala ve své prednasce
profesorka Ania Muntau z mnichovské Haunerschenovy dét-
ské kliniky, ktera naznacila moznou cestu prostrednictvim nové
generace genové terapie. Ta se nesoustieduje na lécbu’ genu
v celém téle, ale v pripadé PKU pouze v jatrech. Zatim ale nelze
fici, jak dlouho bude trvat, nez se podafi tyto vyzkumy privést ke
zddrnému konci.

Cela rada prednasek se tykala nové metody lécby prostfednictvim
BH4. Lékati si mezi sebou vyméniovali predevsim zkusenosti s 1é¢-
bou pacientli timto zptsobem v rdmci dlouhodobych studii (né-
které i 10 let), ale zaznély zde i zkusenosti s [écbou pacientt v ze-
mich, kde byl tento lécebny postup jiz schvélen k ihradé azacal se
uzivat pii standardni écbé pacientd. | v této oblasti je vsak mnoho
otevienych otdzek, a to nejen na strané Iékar(, ale predevsim na
strané pacientd. Lékafi diskutovali efektivni zpUsoby testovani pa-
cientll pro vhodnost této lécby (tzv. responsiveness’) a okolnosti,
za kterych je tento postup pfinosem (o kolik by se méla zvysit to-
lerance PHE, aby byla metoda efektivni). Ze strany pacientl stoji
predevsim otazka, zda podstoupit urcité riziko (potencialniho na-
vratu k dieté) a vzdat se (vétSinou jen ¢aste¢né) osvédcené diety,
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kterd vsak zna¢né komplikuje kazdodenni Zivot, a stava se tak pro
nékoho neprekonatelnou Zivotni prekazkou.

Program pro delegaty jednotlivych clenskych zemi byl zaméren
hlavné na vyménu zkusenosti a informaci. Hlavnim pfinosem
bylo navazani kontaktl s lidmi, ktefi jsou aktivné ¢inni ve sdru-
Zenich podobnych nasemu v mnoha evropskych zemich a ktefi
jsou ve své praci o poznani dale diky dlouholetému fungovani
néarodnich organizaci. Tato sdruzeni ndm mohou pomoci prede-
vsim pfi vyméné informaci o tom, jak v jejich zemi funguje sys-
tém lécby PKU, jakd je socidlni podpora pacient(, jak probiha na-
kup a zasobovani nizkobilkovinnymi potravinami v jednotlivych
zemich, nebo jaké byly provedeny studie, které by nam mohly
pomoci pfi komunikaci s Grady. V rdmci diskuse bylo odsouhla-
seno, ze jednim z hlavnich cild E. S. PKU je vytvoreni silné a dobie
funguijici sité narodnich organizaci, ktera by pravé tuto vyménu
informaci podporovala.

Program pro pacienty

Program pro pacienty znam také jen z programu (probihal para-
lelné k programu pro ¢leny narodnich organizaci), a tak alespon
strucné. Zajimavé urcité bylo, ze se jej ucastnili pacienti vsech
vékovych kategorii (v piipadé déti samoziejmé rodice) a byl
smési laicky podanych prednasek na jiz vyse zminéna témata
a vymeény zkusenosti samotnych pacientli mezi sebou. Pacienti
zrdznych zemi seznamili ostatni se svymi Zivotnimi zkusenostmi
s PKU, coz, jak vime, je predevsim silna psychicka podpora.

Byly zde téz predstaveny aktivity nékterych pacientskych or-
ganizaci, napfiklad PKU cukrarna s pekarnou v Istanbulu, kte-
rou zaloZili a provozuji maminky déti s PKU. Svédsko napiiklad
prezentovalo film o PKU, ktery byl nato¢en na profesiondini
urovni pacientkou PKU a seznamuje s osudy tii generaci paci-
entl - Ctyrleté holcicky, devatenactiletého mladika a nastavajici
maminky (ocekavajici jiz druhé dité). Film mame k dispozici a ur-
Cité jej promitneme na nékteré z akci planovanych na pfisti rok
(i kdyz je ve Svédstiné s anglickymi titulky).

Napsali o nas

Vazeni ¢lenové Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,

jak jste néktefi jiz zaregistrovali, v uplynulém obdobi bylo
v Casopisech a novinach napsano vice ¢lank, které se zaby-
valy fenylketonurii a vécmi s ni spojenymi.

Nejdrive vysel v fijnu na serveru www.novinky.cz (odkaz
http://www.novinky.cz/koktejl/213861-prokleti-sedmilete-
divky-pozije-li-protein-ceka-jismrt.html) velmi zkreslujici ¢la-
nek o fenylketonurii, ve kterém jste se mohli docist i takové
nesmysly, jako ze pokud dité s PKU sni vétsi mnozstvi néceho
jiného nez ovoce ¢i zeleniny, tak ho ¢ekd s velkou pravdépo-
dobnosti smrt. Podobny ¢lanek zverejnil 13.10.2010 pod na-
zvem | jeden bonbon by ji mohl zabit” denik Blesk.
Vzhledem k tomu, ze néktefi z vas na tyto ¢lanky velmi razant-
né a nesouhlasné reagovali, tak se nam za tento tendencni
¢lanek spravci serveru www.novinky.cz omluvili a denik Blesk
k dané problematice dne 8. 11. 2010 uverejnil Ctyfi ¢lanky,
vénuijici se fenylketonurii a Zivotu s ni, které byly sepsany ve
spolupraci s vami.

Po celou dobu byl paralelné zajistén détsky program. A a¢ jsem
zadné zUcastnéné dité neznala, vzhledem k tomu, Ze po hotelu
pobihaly spokojené a usmévavé déti, byl urcité dobry. A co to
i vecer prichystana PKU strava formou bufetu, a to vzdy s nékoli-
ka alternativami. Moc jsem nechtéla ujidat, ale napiiklad smaze-
né placicky z lilku byly moc dobré!

Pro mé bylo zlatym hiebem celého programu vystoupeni Thora
Dresslera. To, Ze ma PKU, mu nezabranilo v cesté za realizaci svého
snu, stat se profesiondlnim hokejistou a ¢lenem narodniho hoke-
jového tymu Déanska. Ve svém vystoupeni mimo jiné zd(iraznil, ze
PKU mu v urcitém sméru pomohlo v jeho sportovni kariére. Byla to
predevsim disciplina, kterou znal diky své dieté jiz od raného dét-
stvi, ktera polozila zaklad jeho Uspéchu v obdobi dospivani. Dokazal
se na rozdil od mnoha svych kamarad diky ni soustiedit na svgj cil
stat se hokejistou i pres nastrahy a lakadla zabavy a vecirkd.

Hokej hrél jiz od péti let a nikdy necitil, ze by jej dieta néjak ome-
zovala. Ve sportuiv zivoté jej vyznamné podporovali rodice, ktefi
s nim jezdili na zapasy i soustredéni, aby pomohli v kuchyni s pfi-
pravou dietnich jidel. V dobé dospivani mél sice trochu problé-
my s ristem svalové hmoty, nebot nemohl pouzivat proteinové
pripravky jako jeho spoluhraci. Ale diky pomoci metabolického
centra se i s timto problémem popral. Na otazku, jak je to dnes
s jeho dietou, odpovédél: ,Nepfipada mi prilis, ze bych byl na
nizkobilkovinné dieté, spi$ na dieté sportovce. Vzdy mam s se-
bou namazané chleby a smoothie. Zjistil jsem, Ze se mezi trénin-
ky vzdy objevi okamziky, kdy se télo regeneruje rychleji, pokud
se najim.” Myslim, Ze optimistictéjsi zavér konference predevsim
pro pacienty nemohl byt. Pro nas vechny z toho plyne, ze na
vsem Spatném je néco dobrého a méli bychom se to vzdy snazit
najit a vyuzit, jako to udélal ve svém zivoté Thor Dressler.

Pristi rok probéhne konference E. S. PKU 14.-16. 10. 2011 v pol-
neseme v Metaboliku i na webovych strankach, hned jak budou
k dispozici. Markéta Lhotdkovad

Nezavisle na tomto byly dne 15. 10. 2010 uverejnény na inter-
netu v magazinu Ona dnes.cz ¢lanky ,Dieta u fenylketonurie
je bojem na cely zivot” a,Co je to hyperfenylalaninémie/ fe-
nylketonurie?” a dne 25. 10. 2010 byly v Lékarskych listech ¢.
25 uvefejnény clanky ,Ujizdi ndm v 1é¢bé viak?”, ,Jak to vidi
pacienti” a ,Hyperfenylalaninémie”, které popisuji z pohledu
pacienta zivot s fenylketonurii (resp. hyperfenylalaninémif)
a ve srozumitelné podobé seznamuji Sirokou verejnost s té-
mito nemocemi a s novymi moznostmi lécby téchto nemoci.
Dale v zimnim ¢isle ¢asopisu pojisténct VZP Zdravi plus vysel
¢lanek "MUj zivot s fenylketonurii®, ve kterém se popisuje zi-
vot dospélé pacientky s PKU.
Pro vasiinformovanost a prehled a po souhlasu jejich vydava-
teld byly vSechny ¢lanky, popisujici redlny Zivot s PKU, zvefej-
nény na webovych strankach naseho sdruzeni.
Vsem vam moc dékuji za pomoc pfi zviditelfiovani této pro-
blematiky u Siroké verejnosti. Ing. Radek Puda
predseda NS PKU a jinych DMP



Reportaz

Kolik nas vlastné s tou PKU a HPA je?

Jisté si néktefi z vas jiz polozili otazku ,Kolik nas vlastné s tou
fenylketonurii nebo hyperfenylalaninémii v CR je?”

Odpovéd na tuto otazku, sestavenou z verejné dostupnych
pramend, naleznete v ptiloZzené tabulce.

Pramenem pro vytvofeni této tabulky byl ¢lanek ,Cechak P,
Hejcmanova L., Prochazkova D. et al.: Vysledky screeningu
hyperfenylalaninémii v ¢eskych zemich v letech 1970-2000.
Cesko-slovenské pediatrie 2001, ro¢. 56, ¢ 11, str. 667-670"
a udaje z Prehledu vysledk(i novorozeneckého screeningu ze
serveru www.novorozeneckyscreening.cz.

Protoze v zadném z téchto zdroju nejsou k dispozici udaje
o pacientech s PKU a HPA, ktefi se narodili v roce 2001, tak
jsem udaje o téchto pacientech doplnil z Udaji o ¢lenské
zakladné Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, takze udaje
tohoto roku tim jsou zkresleny.

Takze jak vyplyva z prilozené tabulky, tak od roku 1975, kdy
byl v tehdejsim Ceskoslovensku zaveden celoplodny povin-
ny screening PKU, do konce roku 2009 bylo na uzemi CR
diagnostikovano celkem 641 pacientli s PKU nebo HPA, ke
kterym je nutno pfipocitat jesté dalsich 146 pacient(, kte-
ii byli diagnostikovani v ramci pilotnich projekt(i v letech
1960-1975.
Tedy se zohlednénim vsech téchto skute¢nosti mohu kon-
statovat, ze v CR Zije v sou¢asné dobé pfiblizné 790 pacientl
s PKU nebo HPA.
Kromé nich Zije v CR je$té daldi mnozina pacientd s jinymi
metabolickymi poruchami, o kterych bychom vam napsali
v pfistim cisle.
Ing. Radek Puda
predseda NS PKU a jinych DMP

Pocet Klasicka Mirné Pocet Prevalence Prevalence
Laboratof zachyta PKU PKU vysett. zéchytd klasické
PKU a HPA aHPA novoroz. PKU
) 1.1.1975-31. 12. 2000 261 201 60 2034644 1:7796 1:10123
DSARCIERIY 1.1.2002-30. 9. 2009 70 52 20 441939 1:6313 1:7365
) 1.1.1975-31.12. 2000 43 31 12 293 296 1:6821 1:9461
el 1.1.2002-31. 12. 2009 20 18 2 115 752 1:5788 1:6092
FN Olomouc*) 1.10.2009-31. 12. 2009 1 0 1 7903 1:7903 E
N Brno) 1.1.1975-31. 12. 2000 174 123 51 1190191 1:6840 1:9676
1.1.2002-30. 9. 2009 16 1 0 158 867 1:9929 1:14442
EN Ostrava’) 1.1.1992-31. 12. 2000 32 2 10 192677 1:6021 1:8758
1.1.2002-30.9. 2009 19 15 4 153 666 1:8087 1:9604
1.1.1975-31.12. 2000 510 377 133 3710808 17276 1:9843
celd CR rok 2001-¢lenové NS PKU 5 5 0
1.1.2002-30. 9. 2009 126 % 10 878127 1:6704 1:7969
Celkem screening: 1975-2009 (rok 2001 nedplné&) 641 478 143 4588935 17159 1:9600
Pred screeningem: 1960-1974 146
Celkem: 1960-2009 (rok 2001 neuplné) 787

*) screening jen do 30.9.2009 **) screening az od 1. 10. 2009

Podzimni setkani rodin v Kozli

u Orlika

Od 1. do 3. fijna 2010 jsme se zucastnili setkani rodin s PKU
a jinymi DMP v Penzionu U Novakd, ktery se nachazi na okraji
obce Kozli. Tato obec je kousek od vesnicky Orlik nad Vitavou,
kde je zndmy zadmek Orlik, ktery byl postaven jako orli hnizdo
na vysoké skéle. Po dostavbeé Orlické piehrady je vsak kousek
nad hladinou vzniklého jezera.

Toto setkani poradala pani Prochazkova ve spolupraci s pa-
nem Formankem z firmy Metax. Na setkdni se seslo méné ro-
din, nez byva v Pracové, ale pfi spole¢nych akcich se mnohé
rodiny lépe poznaly a spratelily. Déti se vecer divaly na po-
hadky a rodice se dobfre bavili pfi spole¢ném posezeni u vina
a dobrého obcerstveni.

Pfes den probihal turnaj v kriketu, ktery vétsina ucastnik vi-
déla poprvé a pii kterém soutézili dospéli i déti. Po dvouden-
nim klani byli vitézové na zavér odménéni diplomy a hodnot-
nymi vécnymi cenami.

Jeden vecer byla také prezentace potravin, potravinovych dopln-
kd a lécebnych preparatli firmy Metax. Poznali jsme tak nékteré
nové potraviny, kterymi je mozné doplnit jidelnicek nasich déti.
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Sobotni volné dopoledne jsme vyuzili ke spole¢né prochaz-
ce na zamek Orlik, kde jsme prosli zamecké zahrady. Cestou
parkem nédm spolec¢nost délalo hejno bazantu a také jsme vi-
déli rodinnou hrobku rodu Schwarzenberg(i. Néktefi vyuzili
i moznosti a prohlédli si zdmek, jehoz interiéry jsou bohaté
zdobené. Zahrnuji ndbytek, obrazy, sochy, porcelén, italskou
majoliku, sklo, renesancni cin, holandské lustry, koberce,
kachlova kamna, vyrobky uméleckého femesla, zbrané a cet-
né lovecké trofeje. V jihovychodnim kfidle zamku je umisténa
schwarzenberska knihovna ¢itajici 16 000 svazkd.

Jedina véc, ktera nam trochu kazila dojem z celého poby-
tu, byla droven ubytovani, kterd nebyla odlisena cenové. To
znamen3, Ze stejnou cenu, kterd nebyla ovsem nijak zavrat-
nd, platili ti, co méli standardni ubytovani, i ti, ktefi se museli
uskromnit. Za standardni ubytovani v dnesni dobé povazuji

socialni zafizeni na pokoji, a nikoli na chodbé pro celé pat-
ro, kde nejdou dvere ani zamknout, a kdyz ¢lovék vykonava
svou potiebu, mize mu tam kdokoli vstoupit. Také postele,
které vrzou pti kazdém pohybu, nejsou zrovna ideélni. Okno
v nasem pokoji nemélo kliku, a tudiz se nedalo ani vyvétrat.
Obdobné na tom byly vSechny pokoje v podkrovi, kde jsme
byli ubytovéni. Na rozdil od jinych pokoju, které standardy jiz
splnuji a kde byla na pokoji sprcha i WC a postele byly také
mnohem lepsi. Pokud bychom na tuto situaci byli predem
upozornéni a bylo toto nepohodli kompenzovéno néjakou
slevou, nemél bych zadné namitky, ale takto mi to pripada
nespravedlivé.
AZ na tuto véc se ndm pobyt velmi libil, a pokud by se tato
akce konala i v pfistim roce, urcité se ji opét zdcastnime.
Richard a Katerina Denkovi s détmi

Mikulasska setkani a schuze

Praha

Dne 20.11.2010 se jako kazdoro¢né konala mikulasska nadil-
ka pro déti s PKU a jinymi DMP pofadana Narodnim sdruze-
nim PKU. Letos probéhla v sokolovné TJ Sokol Hostivaf. Seslo
se nas zde celkem 35 rodin, 38 déti s dietou a 20 sourozenc.
Déti i dospéli se pobavili u hudebné soutézniho pasma, zazpi-
vali si, zatleskali do rytmu a zasoutézili si.

Po zédbavé nasledovala kratka schiize narodniho sdruzeni, na
které nas pan Puda informoval o novinkach v NS PKU, o ak-
cich probéhlych v roce 2010 a planovanych na rok 2011.
Celou dobu se déti ohlizely po dvefich (aspon to nase, byl
jako na trni) a ocekavaly prichod Mikulase, certa a andéla. Pak
uz zacalo rozdavani balick(, Mikulds si volal postupné déti

k sobé, chvdlil, jak byly hodné, a vSechny obdaroval. Nékteré
déti byly vzorné pfripravené a odrikaly basnicku nebo zazpi-
valy pisni¢ku. Cert ostrouhal, déti byly letos evidentné vzorné,
takze pytel zUstal prazdny a cert si zddné nemohl odnést. :-)

Dékujeme NS PKU za organizaci této akce a firmam Bezgluten

a Nutricia za bohatou nadilku. Venuse Cermdkovd

Olomouc

Dne 27. 10. 2010 se uskutecnila v Olomouci ve Slovanském
domé mikulasskd schiize NS PKU a jinych DMP, ktera byla spo-
jena s predavanim mikuldsskych balickd pro nase détské cleny.
Tohoto setkani se zucastnilo 27 rodin s celkem 30 détmi s PKU
nebo jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami a jejich sou-
rozenci. Ucastnici nejdfive zhlédli v loutkovém séle predstaveni
,O pejskovi a kocicce”, které ndm predvedlo loutkové divadlo
Kasparkova fise. Po jeho skonceni se vsichni presunuli do vel-
kého salu, kde program pokracoval ¢lenskou schiizi, po jejimz
ukonceni nas navstivil Mikulas, ¢ert a andél, ktefi predali viem
détem mikuldsské balicky s nizkobilkovinnymi potravinami.
V leto3nim roce byla mikulasska nadilka velmi bohatd, za coz dé-
kujeme vSem firmdm, které nase déti témito balicky sponzorsky
podporily (firmy Nutricia — vyrobky Milupa a SHS a Bezgluten).

Myslim si, Ze se toto setkani vydatilo, Ze vsichni jeho ucastnici
s nim byli spokojeni a uz nyni se tésime na podobné setkani
Vv pfistim roce. Radek Puda
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Setkani dospélych s PKU 2010

Ve dnech 15.-17. 10. probéhlo v Choceradech nedaleko
Prahy celorepublikové setkani dospélych. Zucastnilo se ho
celkem 21 lidi s PKU se svymi partnery. Sesli jsme se v pa-
tek u vecere, kde jsme se spole¢né pfivitali. Uvodni vecer se
nesl v duchu sportu a zédbavy. Vétsina z nas se zapojila do
bowlingového zapoleni a néktefi potrénovali i dovednosti
s kule¢nikovym tagem. V pozdéjsich hodinach jsme volné
presli na karaoke a tato oblibena zdbava nam vydrzela az
do pozdnich no¢nich hodin. Myslim, ze vykony nékterych
z nas byly dokonce hodny ucasti na SuperStar. Rdno jsme
se sesli u snidané a zacal pestry denni program. Dopoled-
ni prednasky byly velmi zajimavé a pfinesly mnoho dule-
zitych poznatkl a praktického procvicovani. Pani doktorka
Hruba z UDMP Praha méla moc hezkou pfednaiku na téma
Maternalni PKU, kde bylo mnoho dulezitych informaci ne-
jen obecné o PKU, ale také o riziku prenatalniho poskozeni
vysokou maternalni koncentraci fenylalaninu u zen s PKU.
Dalsi zajimavou predndasku na téma Strava budoucich ma-
minek s fenylketonurii méla nutri¢ni terapeutka Terezie Pa-

terovéa, také z UDMP Praha. Dozvédéli jsme se, Ze pfed po-
volenim otéhotnéni by méla byt hladina fenylalaninu (Phe)
okolo 240 umol/l alespon 3 mésice, a takto nizké hladiny se
udrzuji v pribéhu celého téhotenstvi a az do porodu. Dal-
i prednasku méla pani magistra Hermankova, ktera nam
ptedstavila Psychologickou ambulanci UDMP. Pohovotila
o tom, jak u ni probihaji sezeni a nabidla moznost tato se-
zeni navstévovat. Zavérecné praktické cviceni vedla nutri¢ni
terapeutka pani Komarkova z FNKV Praha. Béhem tohoto
cviceni jsme si zkusili sestavit jidelni¢ek. Od sponzord SHS
a Milupa jsme dostali pékné darky a méli moznost ochutnat
novinku pro dospélaky Milupa PKU 3 shake mocca a kakao.
Obé prichuté chutnaly bajecné, takové ndm v dieté chybély.
Po obédé nésledovala kuchaiskd show. Prijel za ndmi profe-
sionalni pan kuchar a ptipravil si pro nas nové nizkobilkovin-
né recepty, které v ptimém prenosu a za odborné asistence
nutri¢ni terapeutky Lucie Houfkové uvaril. Bylo to velmi
zajimavé sledovat jeho postupy a potom i vyzkouset, jak
vsechno chutnd. Obrovsky Uspéch mél naptiklad grilovany
ananas - to byla lahoda. Vsechny recepty najdete na www.
pku-dieta.cz. Dalsi odpoledni akce byla velmi dobrodruzna.
Diky Ladovi Maturovi za nami prijeli organizatofi paintballo-
vych akci a pripravili pro nds lesni bitvu. Pro nékteré z nas to
byla absolutni premiéra, a tak jsme si to také
nalezité uzili. Jesté vecer jsme si ukazovali,
kdo byl kam zasazen. Po veceti jsme se volné
premistili do spolecenské mistnosti a nékolik
hodin se bavili u fotokoutku. N&s fotograf nam
tentokrat pripravil velkou zabavu, fotili jsme
se na pfipraveném pozadi a on potom nase
zabéry upravoval v grafickém studiu a daval
jim zajimava a vtipna pozadi. Nékdo se mohl
ocitnout vedle Baracka Obamy, jiny na vyhlid-
ce v Riu de Janeiru. Po nedélni snidani jsme
se rozloucili, a i kdyz se ndm moc nechtélo,
rozjeli jsme se do svych domovd. Letosni akce
byla velmi povedena - dokonce jedna z nej-
povedenéjsich, ubytovani bylo na vyborné
urovni a pripravovana jidla byla také obzvlast
chutna. Starali se o nas prosté skvéle. Jiz nyni
se tésime na dalsi rok. Dékujeme sponzordm
SHS a Milupa, Ze pro nas podobné akce pora-
daji, jejich pfinos je pro nas obrovsky.
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pro zdravy rist a vyvoj mozku a oci

Potraviny pro zvlastni vyzivu — potraviny pro zvlastni lékatské ucely.

Nové prichuté praskového Anamixu
— ¢okolada a vanilka/ananas

SHS, Nutricia, a. s.
Mgr. Jana Eberlova
Na Hiebenech 11 1718/10, 140 00 Praha 4
Tel. +420 602 691 241

E-mail: jana.eberlova@nutricia.com
www.shs-pku.cz
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Cosedelo 16.9. na Karlove?

V zafi letosniho roku se uskutecnil diky prof. MUDr. Jifimu Ze-
manovi, DrSc. v aredlu détské nemocnice Karlov pro pacienty,
jejich rodice a pratele ,den otevienych dvefi” a pro nékteré
byl den spojen i s béznou kontrolou v ambulanci.
Ucastnici akce dostali na uvitanou dietni sva¢inu (timto déku-
jeme firmam SHS a Milupa za pfipravené balicky) a poté méli
moznost vybéru, poslechnout si pfednasku o metabolickych
poruchéch, kterou opakované a stale s velkym nasazenim
pro jednotlivé skupiny prednasel pfednosta Ustavu DMP
Doc. MUDr. Viktor Kozich, CSc., nebo bylo mozno nahlédnout
do provozu laboratofi, kde se zpracovava biologicky material.
Kdo chtél, mél moznost vyzkouset si vlastnima rukama, jaké
to je, pracovat v laboratofi a vidét, co se déje s odebranymi
télnimi tekutinami. O exkurze v laboratofi metabolitd i mole-
kularné genetické laboratoti byl neskutecné velky zajem.
Po celou dobu akce byl v aredlu kliniky pro déti k dispozi-
ci skakaci hrad, horolezeckd sténa a laserova stfelnice. Byla
moznost navstivit i malé ,lékaiské muzeum?, kde jsou vysta-
veny exponaty starého lékarského vybaveni.
Na konec nékolik postieht od samotnych ucastnikl a velky
dik vSem, kdo se na organizovani akce podileli.

Terezie Paterovd a spol., ambulance Ustavu DMP
Po pfichodu do arealu ambulance (pfemluvila mé mama)
jsem koukal, ze se tu pohybuji lidé, takze jsme tu nebyli
docela sami, byl tu skdkaci hrad, kde byla vétsina déti, po-
tom i uméld sténa na lezeni. Nejdfiv jsem dostal pytlicek
se svacinou, v némz byla spousta dobrot. Potom jsme bé-
zeli do muzea profesora Zemana, kde bylo dost véci, které
mi vubec, ale vibec nic nefikaly. Skoro vSechno se pou-
ziva i dnes, ale v Uplné jiné podobé. Vysli jsme z muzea
a hned nato jsme byli poslani na prfednasku o fenylketo-
nurii (ja jsem tam skoro celou dobu prospal, bylo to spis
pro dospélé, moc jsem to nepobral). Potom nas vzali do
laboratore, kde nam ukazali, jak se zpracovavaji vzorky
krve od fenylketonurikd. Mohli jsme si tam vyzkouset, jak
se michaji vzorky. A dostali jsme super rousky s habity jako
na operacni sal. Nasledovala navstéva genetické laborato-
fe, kde se zaznamendvaly takovy ty minizebticky, co mame
kazdy v sobé (DNA). Musim fict, ze to bylo dost zajimavé,
protoze jsem se dozvédél spoustu véci a nechali nas tam
vyzkouset odborné zpracovani vzorkli na DNA analyzu.
A nastal konec. Ale nelitoval jsem svého pfichodu, protoze
nejenze jsem se dozvédél mnoho zajimavych véci, ale ne-
musel jsem byt ve $kole ©.

Jdachym K., 14 let, Novy Knin

Zajimava a nevsedni zalezitost...

Tak jako my dostaly spousty dalsich rodi¢li a déti pozvanku
na den otevienych dvefi v Ustavu DMP. Pro vét$inu z nés to
bylo spojeno s pravidelnou kontrolou zdravotniho stavu na-
sich déti. Tato kontrola méla velice svizny a dopredu peclivé
naplanovany priibéh tak, aby se mohly déti a i my rodice od-
davat pripravenym zajimavostem, hram a diskusim. | mnoz-
stevné nas tam bylo mnohem vice nez pii bézné kontrole.
Atrakci bylo pfipraveno dost, hlavné pro ty mensi déti.
Ajelikoz mezi nejoblibenéjsi ¢Cinnosti mych déti patfi skakani
apohyb na ¢emkoli, tak je hned po vstupu na nddvoiinemoc-
nice zaujal skakaci hrad. Po priichodu nadvotim jsme objevili

i horolezeckou sténu, které neodolala dcera a dvakrat ji
zdolala az nahoru. V herné vedle kartotéky byla umisténa
laserova strelnice vhodnéjsi pro starsi déti. Mé zaujala pred-
naska Doc. Viktora Kozicha o vyvoji mediciny v oblasti me-
tabolickych poruch od pocatku. Mezi velice zajimavé patiily
exkurze po laboratofich, kde jsme si mohli prohlédnout, ja-
kym zpUsobem se zpracovavaji vzorky krve a moci a ktera
rdznd zarizeni, jejichz ndzvy jsem uz zapomnél, jsou potie-
ba pro zdarné urceni diagnézy a dalsi sledovani pacienta. Je
to az neskutec¢ny vyvojovy posun vici tomu, co jsme vidéli
v malém muzeu. Tam mé zaujala mald zubni Slapaci vrtacka
kde ¢lovék, aby tam usedl, musel mit lehce masochistické
sklony. Détem se v laboratofich také libilo. Pfijemné je pre-
kvapilo, ze dostaly slusivy laboratorni oblek vcetné rousky
a mohly si vyzkouset davkovani modré skalice plastovou
pipetou do zkumavky.
Zavérem bych chtél podékovat tém, kdo se na tom vsem po-
dileli a zajistovali zdarny prdbéh velmi zdarilé akce.

Jan Koupil

V Zzéii jsme se synem Johnem (9 let, glykogendza 1a) zu-
castnili dne otevienych dvefi v aredlu KDDL. Byli jsme nad-
Seni z atmosféry, moznosti setkat se s dalSimi rodinami déti
s metabolickymi poruchami a s vyborné zorganizovanym
programem, prednaskou a exkurzemi po laboratofich Usta-
vu DMP. Johna zvlasté zaujala laboratof genetiky, kde si
zkusil nasekvenovat DNA. Zaujala ho rovnéz i prace v labo-
ratofi se vzorky krve, kde si mohl zkusit pipetovéni a michani
na michacim pfistroji. K vaznosti situace ptispéla i moznost
prevleku do laboratornich plastt i s rouskami. Vyborné byly
i doprovodné hry pro déti. John se zapotil na lezecké sténé
a zahral si s laserovou pistoli.
Dékujeme za vyjimecnou akci a doufame, Ze se stane tradici.
Rodina Vaxova, Praha
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Podpurna skupina pro pacienty
s metabolickym onemocnénim

a jejich rodice

Lidé, ktefi fesi podobné problémy - zdravotni stav svych bliz-
kych — mohou mit zdjem vzajemné se setkavat a podporovat.
Podp(irna skupina, kterd pravé v UDMP vznikd, nabizi G¢ast
pacientdm s metabolickym onemocnénim a jejich rodi¢dim.
Jde o skupinu otevienou, Ize do ni tedy vstupovat bez ohledu
na to, kolik sezeni jiz probéhlo.

Zéakladnim smyslem setkavani je sdileni zkusenosti a vzajem-
na podpora.

Skupinu povede psycholozka a psychoterapeutka Mgr. Re-
nata Hermankova, Ph.D.

Bude-li zdjem, mize se sezeni zucastnit také lékaf nebo
nutri¢ni terapeut.

Kdy: Kazdy prvni ¢tvrtek v mésici od 17.00 do 18.00
Zac¢iname v lednu 2011
Kde: Psychologickd ambulance UDMP, budova A2, ptizemi

Zimni rodinné setkani rodicu a déti
s PKU a jinymi DMP

(Krusné hory, Marianska, 4.3.-7.3.2011)

Nékolik dobrovolnikd se dalo dohromady a teklo si, ze by-
chom si mohli udélat prima zimni prodlouzeny vikend se
zajisténim stravovani pro déti s nizkobilkovinnou dietou.
Dle poctu prihlasenych zdjemcd by mohli byt zajisténi
i instruktofi na vyuku lyZzovéani a snowboardu. Ubytovani

bude zajisténo v krasné chaté v Krusnych horach v obci
Marianska.

Vice informaci o misté a ubytovani najdete na adrese: http://
www.chataflora.cz

Ubytovani, strava:

Ubytovani je zajisténo ve dvou, tii a Ctyrlazkovych
pokojich s moznosti pristylky, spole¢né WC a spr-
chy na chodbé.

Stravovani je zajisténo formou plné penze, po ce-
lou dobu pobytu je zajisténa PKU strava.
Piedbézna cena:

- Dospéli 380 K¢/ noc
- Déti 3-10 let 280 K&/ noc
- Déti do 3 let bez naroku na lGzko zdarma

Uhrada za pobyt bude provedena v hotovosti na
misté! (Cena u déti s PKU se v pfipadé zasponzoro-
vani potravin mize zménit.)

V pfipadé vaseho zajmu nebo jakychkoli dotaz
ohledné pobytu se, prosim, obracejte (nejpozdéji
vsak do 31.1.2011) nasle¢nu Veroniku Bubenik-
ovou telefon 773 599 650, e-mail: verca.bubenik-
ova@seznam.cz nebo pisemné na adresu: Veron-
ika Bubenikova, Vyletni 0107, 251 62, Louriovice
u Prahy

Toto &islo vychazi v prosinci 2010. Casopis je registrovan pod & MK CR E 13356. ISSN: 1214-3057. Vychézi 4x
ro¢né. Vydava: NS PKU a jinych DMP. Vedouci redaktor: Ing. Radek Puda. E-mail: metabolik@centrum.cz. Toto &islo je
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Recepty

Linecké pecivo jako od babicky

Slozeni:

Ndhrazka vajec (cca za 1 vejce)
809 cukru moucka

300g NB mouky Damin

2009 hery

1 vanilkovy cukr

citronovd kiira

marmeldda na slepovdni

Priprava:
Vsechny suroviny dédme na val a zpracujeme do hladkého,
nelepivého tésta. Tésto rozdélime na 3 dily, které rozvalime,
a vykrajovatkem vytvoiime pozadované tvary, které dame na
plech. Pe¢eme pfi 180°C do zrGizovéni. Po upeceni nechame
vychladnout, spojime marmeladou a dozdobime, napt. ¢oko-
ladou nebo citronovou polevou.
Pozadujeme-li hnédé tésto, je mozno do tésta pfimichat ka-
kao.
Heru nikdy nezaménte za maslo, tésto se potom mnohem
hlre zpracovava.

Bohumila Pudovd

Ovocné kosicky (cca 20 ks)

Slozeni:
linecké tésto dle predchoziho receptu (polovicni ddvka surovin)
ovoce na ozdobeni

Napln:

300 ml LP Drinku

1 vanilkovy pudink
120 g mdsla (ne hera)
80 g cukru moucka

Priprava:

Linecké tésto naplnime do formicek na kosicky a pe¢eme cca
20 minut pfi 180°C. Kosicky po upeceni nechdme mirné vy-
chladnout a nasledné je z formicek vyklepneme.

Uvaiime husty pudink a nechame ho vychladit. Poté v mixéru
vyslehdme cukr s maslem a do smési postupné primichavame
vychladly pudink. Vse vyslehdme do hladkého krému, kterym
naplnime kosicky. Nahore ozdobime ovocem dle chuti.

Bohumila Pudovad




MILUPA PK)

8 sHake

I"~

Potraviny pro zvlastni vyzivu — potraviny pro zvlastni Iékarské ucely.

MILUPA PKU 3-SHAKE

* Vysoky obsah bilkovin — 21 g bilkovin v jedné porci
* Nizky objem, pfidejte jen 100 ml vody

* Vyborna chut diky pfirodnim pfisadam

* Snadné pouziti

* Snadna kombinace s dalSimi pripravky Milupa

* Bez umélych prisad, barviv a sladidel

* K dispozici ve dvou prichutich: Mocca, Kakao

Ochutnejte nové shaky jiz nyni a napiste si o vzore¢ek na e-mail: marketa.jirikova@nutricia.com



