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Proti trampotdm Zivota dal Biih clovéku t¥i véci:

nadéji, spanek a smich.

Immanuel Kant

Vyrocni ¢lenska schuize Narodniho
sdruzeni PKU a jinych DMP

Nové Mésto na Moravé, hotel Medlov, 28.9.-30.9.2012

Vazeni ¢lenové, dovolujeme si vas pozvat na Viyrocni ¢lenskou
schiizi NS PKU, kterd bude tak jako loni spojena s vikendovym se-
tkanim, kterého se mohou zucastnit vsichni ¢lenové naseho sdru-
Zeni bez ohledu na vék (tedy kojenci, déti, adolescenti i dospéli).
Na toto setkdni téz planujeme pozvat viechny, ktefi maji k tématu
fenylketonurie a jinych DMP co fici, tedy zastupce metabolickych
center (Iékare, dietni sestry), vSechny vyrobce a distributory regis-
trovanych PKU preparatd a potravin a Iékd na PKU a ostatni sub-
jekty, které nasim ¢lendm nabizeji néjakou pomoc v nasem boji
s PKU a jinymi DMP.

Clenska schiize spojend s timto setkanim se uskute¢ni od 28.9.do
30.9.2012 pravdépodobné na stejném misté jako loni, tedy v ho-
telu Medlov u Nového Mésta na Moravé. Vice informaci o misté
pobytu najdete na internetové adrese http://www.hotelmedIov.
cz. Misto je velmi dobie dostupné autobusovou dopravou a au-
tem je pfijezd mozny az k hotelu. Vzdélenost z Nového Mésta na
Moravé je cca 6km, z Prahy cca 180km, z Brna cca 80 km, z Ostravy
cca 200km.

Stravovani bude zabezpeceno formou pIné penze, snidané for-
mou bufetu, obédy a vecere formou menu.

PKU dieta bude zajisténa pod dohledem dietnich sester.

Pro déti s PKU i bez PKU bude pfipraven program, ktery je dopo-
sud v jednani.

Presna cena, definitivni misto konani a presné terminy prihlasova-
ni budou upiesnény dodatecné a budou vam zaslany e-mailem
nebo postou.

Dovolujeme si vas upozornit, Ze tato ¢lenska schiize bude volebni
a bude na ni volen novy vykonny vybor NS PKU, tak si vas dovolu-
jeme pozadat, zGcastnéte se této schlize a dejte sviij hlas kandida-
tam, jejichz program a cile vas oslovi.

Za stavajici vybor NS PKU si vés dovolujeme seznamit s nasimi pla-
ny a cili, které bychom radi realizovali v pfipadé, ze bychom dostali
pfi téchto volbéch vasi divéru.

Planujeme pokracovat v jiz zabéhnutych akcich a aktivitach, jako
je jarni setkani rodin s détmi PKU nebo jinou DMP, détské letni
pobyty, podzimni vikendové pobyty pro viechny ¢leny NS PKU
spojené s ¢lenskou schiizi, zimni setkani rodin s PKU, Mikulasska
setkani v Cechach a na Moravé, kurzy vafeni a vydavani ¢asopisu
Metabolik.

V piipadé vaseho zajmu bychom spektrum téchto aktivit velice
radi rozsifili i o akce pro adolescenty a mladez (napf. o pobyt, kde
by se tito mladi lidé ucili samostatnosti pfi vedeni diety (tvorba
jidelnickd, viastni pfiprava stravy, pocitani hodnot) a o akci pro do-
spélé (napf. setkani maminek a tatinkd s PKU).
Kromé téchto aktivit bychom radi kazdy rok realizovali néjaky vét-
$i projekt. V letosnim roce je to napt. projekt na analyzu obsahu
fenylalaninu a dalSich AMK ve 40 vyrobcich bézné produkce, kte-
ry bude zavrsen vydanim novych tabulek hodnot aminokyselin
v potravinach. V roce 2013 bychom velice radi zpracovali a vydali
Priivodce Zivotem s PKU, coz by podle nasich predstav méla byt
brozura, ve které by bylo stru¢né shrnuto, co by mél kazdy pacient
s PKU a lidé zjeho okoli (sourozenci, prarodice, piibuzni, spoluzéci
a ucitelé) o fenylketonurii a o Zivoté s ni védét a v roce 2014 planu-
jeme zpracovat a vydat knihu nebo sborniky vyzkousenych a ové-
fenych receptt na nizkobilkovinnd jidla.
V oblasti vnéjsich aktivit nadale pldnujeme pokracovat v hajeni
z4jmu pacientd s PKU a jinymi DMP vidi statu, a to at v oblasti
zdravotnické (zajisténi plné uhrady aminokyselinovych prepara-
ta z vefejného zdravotniho pojisténi, zajisténi novych moznosti
Ié¢by), tak i v oblasti socialni (udrzeni pfispévku na péci ve stupni
| pro nase pacienty mladsi 18 let), a pii prosazovani nasich zajmu
planujeme prohloubit spolupraci s ostatnimi pacientskymi sdru-
Zenimi a s jejich zastfe3ujicimi organizacemi (CAVO, NRZP, Koalice
pro zdravi), pficemz se budeme samoziejmé snazit nase postaveni
jesté vylepsit. Planujeme téz prohloubit spolupraci na mezinarod-
ni Urovni, a to jednak prohloubemnim spoluprace s ES PKU, jed-
nak i prohloubenim spoluprace v ramci EURORDIS. V neposledni
fadé se budeme snazit zviditelnit problematiku PKU a jinych DMP
ivfadach laické vefejnosti, napt. vydavanim ¢lankd o tom, co je to
vlastné ta fenylketonurie nebo jiné DMP a jak se s tim Zije.
Vechny tyto projekty samoziejmé zaviseji na tom, zda na né bude
dostatek financnich prostfedkd, zda o né bude zéjem z vasi strany
azda bude ochota se na nich organizac¢né podilet.
Proto nevéahejte a prijedte na toto setkani a schiizi, abychom zjisti-
li, zda tyto nase plany a predstavy se shoduji s vasimi predstavami,
nebo zda je nutno je néjak korigovat.
Vechny vas zveme a tésime se na vidénou.

Vybor NS PKU
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Narodni sdruzeni PKU

vstoupilo do Ceské asociace pro vzacna onemocnéni - CAVO aneb:
»Sami jsme vzacni, spolu jsme silni...!”

V patek 24. unora 2012 se - u pfilezitosti Dne vzacnych
onemocnéni - setkali zastupci organizaci, sdruzujicich
pacienty se vzacnym onemocnénim (napf. PKU, cysticka
fibroza, Rettlv syndrom, Crohnova choroba, myopatie aj.),
jejich rodiny a pratele, aby predstavili sva sdruzeni a dis-
kutovali o pfipravované zastiesujici organizaci pro vzacna
onemocnéni v CR. Setkani probé&hlo v kavarné v aredlu
Fakultni Thomayerovy nemocnice v Praze 4. Je nam vel-
kou cti, Ze mezi zakladajici ¢leny - a tedy do predsednic-
tva Ceské asociace pro vzacna onemocnéni — patfi také
mistopredsedkyné Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP
Markéta Lhotakova, dale Anna Arellanesovd, predsedkyné
Klubu nemocnych cystickou fibrézou, a Katefina Uhlikova,
predsedkyné sdruzeni META - sdruzeni pacientl se stfada-
vymi onemocnénimi.

Jednotlivé pracovni skupiny v zavéru setkani vytycily na-
sledujici spolecné body:
1. Asociace by méla clenskym organizacim poskytovat
tyto sluzby:
a. Zastupovani spole¢nych zajmu pii jednéni se zastupci
verejnych instituci,
b. platformu pro sdileni informaci — nedostatek informa-
ci je obecny problém vzacnych onemocnéni,
c. vzdélavani a poradenstvi (v otazkach zdravotni a soci-
alni péce i v otdzkach fungovani samotnych sdruzeni).
2. Kde a jak prosazovat zajmy?
a. Ministerstva, pojistovny, posudkovi lékafi, pracovni
skupina pro VO,
b. podpora pfi vyjednavani.
3. Kde a jak informovat o vzacnych onemocnénich?
a. Odborna verejnost - Iékati i pracovnici v socialni ob-
lasti,
b. laicka vefejnost by méla byt informovana o problema-
tice vzacnych onemocnéni,
c. politici by méli byt informovani o specifickych potre-
bach pacientl se vzacnym onemocnénim.
4. Jakou formou budeme spolupracovat?
a. Setkani ¢lend nad urc¢itym tématem jednou nebo dva-
krat ro¢né,
b. vétsina komunikace by méla byt dostupna v elektro-
nické podobé,
c. ktématdm by mély byt ustaveny pracovni skupiny.

K dosazeni téchto cill je pak zapotiebi ucinit kroky, jez ¢leno-
vé shrnuli ve Spole¢ném prohlaseni pacientskych organizaci
ke Dni vzacnych onemocnéni nasledovné:

- vymezeni specifické kategorie vzacnych onemocnéni
v Ceské legislativé,

- standardizace lé¢ebnych postupl pro jednotlivé dia-
gnozy v souladu s doporu¢enymi evropskymi standar-
dy,

- legislativni zakotveni zvlastniho rezimu orphan drugs
(Iékd na vzacna onemocnéni),

— usnadnéni pfistupu pacient k novym lék{im a Iécebnym
postuplim,

- zakotveni statusu specializovanych léc¢ebnych center
a rozvoj sité téchto center (pro nékteré nemoci dosud ne-
existuje odpovidajici pracovisté),

- posileni pfeshrani¢ni spoluprace pfi lécbé a vyzkumu,

- rozvoj diagnostiky tak, aby co nejméné pacient(i zdstava-
lo bez spravné diagnozy,

- stanoveni pevného casového harmonogramu uskutec-
novani jednotlivych cilli v rdmci ndrodniho planu, ktery
bude napliovat narodni strategii vyhlasenou vladou
v roce 2010,

- zohlednéni specifik vzacnych onemocnéni v oblasti soci-
alni politiky.

Narodni plan pro vzacna onemocnéni by mél obsahovat
presny postup, jak téchto cild dosahnout.

Potreba spajit sily byla diskutovana jiz dfive, jak uvadi M. Lho-
takova: ,Rozhodli jsme se svolat setkani, protoze bylo potieba
se vidét a poznat, fict si, co nas nejvic trdpi a co ndm nase spo-
luprace muze prinést. Ze setkani vzeslo jasné spole¢né stano-
visko a podafilo se ndm definovat i spolecné zajmy a cile. Bylo
velmi zajimavé vidét prezentace vsech zastupcll organizaci.
Nejsme zadna jednolita, uniformni skupina, naopak. Problémy
a potreby pacientli se vzacnym onemocnénim jsou opravdu
velmi rGznorodé, stejné jako jsou rizné samy nemoci, s nimiz
Zijeme a kazdy den bojujeme. Bylo také vidét, ze skupiny paci-
entd jsou ¢asto velmi malé, coz je dano vzacnosti nemoci. Tim
spiSe vyvstala potieba sjednotit se a hovorit navenek spolec-
nym hlasem. Jsem rada, ze se setkani podafilo. Ukdzalo nam,
Ze nase potieby a ndzory se v mnohém protinaji a ze o asociaci,
kterd se bude na narodni Urovni vénovat vzacnym onemocné-
nim, je zdjem. Asociace je nyni na svété a doufam, ze budeme
mit dost sil na to, abychom skutecné zacali dosahovat téch
cild, které jsme si vytkli. Fakt, Ze podpora nasemu usili pfisla
i ze strany odborniki na vzacnd onemocnéni, konkrétné od
prof. Milana Macka a MUDr. Katefiny Kubackové, snad ukazuje,
Ze cesta, kterou nastupujeme, je smysluplnd

Zdroj a dalsi informace: Zpravodaj CAVO 2012/1, www.vzacna-
onemocneni.cz. Kontakt: Ceskd asociace pro vzdcnd onemocné-
ni, Kudrnova 22/95, 150 06 Praha 5, cavo@vzacna-onemocneni.
cz, tel. 777 214 258
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Setkani v Pracove

Ve dnech 4.-8.5.2012 jsme se opét sesli v Pracové.V sobotu
byly prezentovany nové preparaty firmy Nutricia a také se
zde opét prezentovala firma Bezgluten, kterd nabizi Siroky
vybér nizkobilkovinnych vyrobkd. Poc¢asi nam moc nepfalo,
tak se vecerni program ménil ze dne na den. Kazdopadné
jeden vecer mély déti opét moznost si uzit svoji détskou dis-
kotéku. Cely tanecni vecer probéhl za podpory prazského
centra pohybu D-fit JIDAS, ktery také po celou dobu pobytu
zajistoval dopoledni a odpoledni program détem od tii let.
Ja sama mohu potvrdit, Ze tato forma,skolky’, jak jsme nasim
détem hlidani nazvali, byla velmi vydafena. Déti se bavily,
ucily se a my jsme mohli vstiebavat odborny program, ktery
nas cekal.

V nedéli dopoledne nam pani doktorka Pazdirkova zopako-
vala problematiku PKU. Dozvédéli jsme se mnoho uzitec-
nych informaci, rad a na konci prezentace se otevrela otazka
hrazeni nového PKU Iéku — Kuvanu. Novinky bohuzel nebyly
povzbudivé. | napodruhé nebyl Iék pojistovnami schvélen.
Tuto problematiku budeme nadale sledovat a o novinkach
informovat jak na webu, tak v Metaboliku.

Nedélni odpoledne bylo soutézni. Za podpory pani Komar-
kové, které moc dékujeme za organizaci, byl odstartovan
prvni ro¢nik kucharské soutéze. Mladi s PKU soutézili o nej-
lepsi sestaveni dietni pyramidy a o nejlépe pripravené dietni
jidlo. Tomas Linhart, ptimy ucastnik soutéze, toto komento-
val:

,Mezitim co rodic¢e méli prednasku, jsme soutézili o nejlepsi
sestaveni jidelnicku pod vedenim nasi dietni sestficky pani
Komarkové a nasi patronky Andrey KeresteSové. Byli jsme

rozdéleni do tfi druzstev a poté ndm byly rozdany krabicky,
které mély uvnitf karticky s fotkami potravin. Soutézili jsme
o nejlepsi sestaveni potravinové pyramidy. Po vyhodnoce-
ni dostala kazda skupina sladkou odménu. Pani Komarkova
nas také ucila pripravovat rlizné zeleninové salaty a vyborny



Zpravodaj NS PKU

ovocny koktejl. VSichni jsme si moc pochutnali Tomds
Linhart

V komentati Tomase zaznélo jméno Andrea Kerestesova.
Mou milou povinnosti je vdm oznamit, ze se tato Uspésna
a nadana herecka stala patronkou naseho sdruzeni. Vice se
o této udalosti zminujeme v dalSim ¢lanku tohoto ¢isla Me-
taboliku.

Rodicovské nedélni odpoledne a pondélni dopoledne bylo
pIné novych informaci. Skvélou novinkou je grant, ktery NSPKU
obdrzi pro vytisk novych, aktualizovanych tabulek s analyzami
potravin. Vydani tabulek bude obohaceno novymi analyzami
vyrobkd, které byly predstaveny na nasem setkani.

Dal3i novinkou bylo CAVO. CAVO je zkratka pro Ceskou Aso-
ciaci pro Vzacnd Onemocnéni. S touto organizaci budete
blize sezndmeni v tomto ¢isle Metaboliku.

Posledni vecer pfinesl moznost ochutnat PKU parky firmy
Metzgerei Schott. Bohuzel jsme si spole¢né nemohli sed-
nout k tabordku, jak tomu bylo doposud. Doufame tedy, ze

Jak jiz bylo zminéno, nasim novym ,pfirtstkem’ ve formé
patrona sdruZeni se stala Andrea KeresteSova. Pomoci
¢lenky sdruzeni Anny Kalinové se podatilo oslovit tuto slo-

cova a stravila s nasimi détmi i s ndmi krasny den a vecer.
Poté, co se seznamila s problematikou PKU a jinych DPM,
souhlasila, ze se stane nasim mediadlnim partnerem, ,pat-
ronkou’, a bude-li prileZitost, tak o nas bude mluvit. Spo-
lecné jsme si slibili, Ze se pokusime naplanovat rizné akce,
kde by mohlo byt NS PKU propagovano. Chtéli bychom,
aby se lidé dozvédéli o nasich problémech, starostech, a
abychom snad i mezi nimi nasli dal$i ochrance, podporo-
vatele v boji s urady a vladnimi nafizenimi.

Andrea KeresteSovéd se narodila 21. cervencel984 v
tehdejsim Ceskoslovensku, ve mésté Vranov nad To-
plou. Vystudovala Trnavskou univerzitu (Tvorivd dra-
matika) a ziskala titul magister. Po dokonceni studia
se zacala uspésné zivit jako modelka. Objevila se i v
sérii nékolika uspésnych reklam, naptiklad pro Bohe-

Andrea Kerestesova

pristi rok ,kytary” pfijedou a bude obnoven tdborovy oheri.
A jak to bylo hodnoceno ze strany détskych tGc¢astnikli ndm
popsala Terka Ludvikova:
Letos jsme se do Pracova moc tésili. Moc se nam tam libil
bazén. Chodili jsme tam s kamaraddem. Potapéli jsme se a
skakali do vody. Taky se mi libil kurz vareni. Vafili jsme tés-
tovinovy salat. Pfi vareni jsme soutézili ve Ctyfech tymech a
vyhrali jsme. PFi vafeni nam poméhala here¢ka Aja, kterd se
na nas pfijela podivat.
V Pracové jsme byli ¢tyfi dny. A dobfe ndm tam vafili. Nejvic
nam chutnala svickova omacka. Moc se tésime na pfristi rok
na Pracové.
Za celou organizaci Pracova bych chtéla podékovat Markété
Samkové, Markété Lhotédkové, Radkovi Pudovi i viem ostat-
nim starajici se o dietni jidelnicek ¢i zdbavu pro déti. Zaro-
vén dékujeme dvéma ¢lenkam NSPKU za pfislib organizace
setkani v Pracové 2013.

Zuzka Kuliskovd

mia Chips, Nestlé, Bosh, Ferrero Rocher nebo Baumit.

Jeji tvar také znate z klipt Terezy Kerdlové, No name nebo
Dana Barty. Ve filmu poprvé debutovala v roce 2006, v ko-
medii Karla Janaka Raftaci. Zahrala si zde hlavni zenskou
postavu, ¢lenku vodackého oddilu Klaru. O jeji pfizen ve
filmu bojovali Vojta Kotek a Jiti Madl. Rok nato se objevila v
seridlu Jaromira Polisenského Svétla pasaze jako plvabna
kvétinarka Rosalie.

Andrea mluvi plynné anglicky, ¢esky a slovensky. Nejradéji

se vénuje modelingu. Ve svém volnu rada zpiva, tanci a sle-

duje filmy. Momentalné zije a pracuje v Ceské republice.
zdroj: Jan ,Reinis’ Bodndr, http://www.csfd.cz/

V soucasné dobé jsme si Andreu oblibili v retro serialu CT
Vypravéj, kde ztvarnuje roli Evy Dvorakové.

V téchto dnech Andrea ptipravuje svoji prvni fotografickou
vystavu. Nékteré jeji fotky mizete najit i v dnesnim cisle
Metaboliku.

Foto: Andrea Kerestesovd
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Aktualni zpravy z ES PKU

Dne 9. 5. se mistopredsedkyné NSPKU Markéta Lhotdko-
va zUcastnila schlize pracovni skupiny E. S. PKU. Jak uvedla,
jeji ucastnici odsouhlasili a podepsali Konsensus evropskych
pacientskych organizaci o jednotnych pravidlech lécby. Ten-
to dokument specifikuje zakladni oblasti optimalni 1é¢by PKU
z pohledu pacientd, to znamena to, co bychom si my - paci-
enti — prali, aby jednotna pravidla (standardy 1é¢by PKU) ob-
sahovala. Na jeho zdkladé odbornici z celé Evropy v nasleduji-
cich dvou letech vypracuji v souladu s nejnovéjsimi poznatky
védy optimdlni a jednotné lécebné postupy. Tato pravidla by
tedy méla napomoci odstranéni rozdilu v dostupnosti lécby
a odlisnych pfistupech k ni v jednotlivych evropskych zemich.
Letosni konference E. S. PKU se bude konat v Liverpoolu v polovi-

né fijna a opét nabizi zajimavy program — kromé spole¢ného pro
vsechny zUcastnéné také specialni pro pacienty. Jeho optimistické
téma - talenty v PKU komunité — zaostii na ispéchy PKU pacientd.
Program pro lékare bude zaméren pravé na vyse zminované jed-
notné postupy lécby PKU v Evropé. Dalsi programy budou pfipra-
veny také pro delegaty pacientskych organizaci a pro déti.
Konference je urc¢ena anglicky mluvicim navstévnikdim. Orga-
nizator — britska pacientska organizace — nabizi NS PKU sni-
Zeny Ucastnicky poplatek cca 220-250 GBP, zahrnujici ubyto-
vani, stravu a veskery program po dobu celé konference. Tato
cena plati pouze pro ucastniky, ktefi zaplati poplatek vcas,
cca do konce srpna. Aktualni informaci véetné vsech termin(
a podrobnosti najdete na www.espku.org.

Vl’ken d OV)'I pO byt pro rodiny s PKU nebo jinou DMP

Ve dnech 16.-19.2 2012 probéhl v Krusnych horach-Marian-
ska/Jachymov/chata Flora jiz druhy ro¢nik ,Vikendového po-
bytu pro rodiny s PKU ¢i jinymi DMP”.

Celkem se zucastnilo 52 osob, z toho nizkobilkovinnou dietu
mélo 9 déti a 2 dospéli.

Akci naplanovala a zorganizovala p. Veronika Bubenikova,
ktera se zaroven ujala, spolu s nékolika Sikovnymi lidmi, vare-
ni nizkobilkovinné stravy.

Chata Flora ndm poskytla ubytovani s moznosti plné penze.
Persondl umoznil ,nasim” kucharkdm uzivani kuchyné pro
ptipravu PKU stravy. Ubytovali nds ve dvou, tfi, ¢i Ctyfldzko-
vych pokojich. Sprchové kouty a WC bylo spole¢né pro néko-
lik pokojli na patfe ¢i v prizemi objektu. Jidelna slouzila zéro-
ven jako spolecenskd mistnost, kde se napf. v patek po vecefi
konala ,diskotéka” pro déti. Oviem déti ,diskosku” pojaly po
svém a radily s mi¢cem apod.

Prioritou pobytu vsak pro vétsinu z nas byly ,hory a snih”. A
protoze snéhu bylo vskutku pozehnané, vétsina ucastnikl
travila prevaznou ¢ast dne na svahu. Nékdo lyzoval na sjez-
dovkach nedaleko chaty, jini vyrazili na Bozi Dar ¢i na asi 6 km
vzdaleny Klinovec a tém nejmensim stacilo klouzat se z kopce
pfimo pred chatou.

Samoziejmé se jesté nabizela moznost vyuzit jachymovskych
lazni a nacerpat silu v mistnim Aquacentru, ale netusim, zda
nékdo letos vyménil lyzovéani za vodni radovanky. (Nase rodi-
na Aquacentrum navstivila pfi loriském pobytu a musim fFici,
ze jsme byli nadseni. Letos nam ale bylo lito pIné nevyuzit
nadherné nadilky snéhu a tak jsme si lazné odrekli).

V sobotu po veceli zorganizovala Veronika pro déti ,fadéni
ve snéhu pred chatou”. Za asistence nékterych dospélych se
soutézilo ve stavbé iglu a vyvrcholenim akce bylo rozdavani
sladkych odmén.

V patek sice padal dést se snéhem, v sobotu bylo kolem 0°C
a snih byl mokry, zato na nedéli napadal cerstvy ,prasan” a to
teprve bylo lyzovani! Sice jsme se jiz museli nachystat k navra-
tu dom(, ale,lyzovacku” pred odjezdem jsme jesté zvladli.
Doma uz nas ¢ekalo jen mokro a zbytky Spinavého snéhu.
Radi bychom timto podékovali hlavni organizatorce Veronice
Bubenikové za usporadani akce a zajisténi dietni stravy, dé-
kujeme NSPKU za uhradu NB potravin, sl. Harantové za dovoz
PKU knedlik(i a persondlu z Chaty Flory za jeji sluzby!

Tésime se na dalsi ro¢nik této akce a véfime, Ze se pristé opét
shledame a tfeba pozname i nové tvare s PKU.

Matlovi
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Vysledky vysetreni koncentrace
prealbuminu a stopovych prvku

v séru ke sledovani nutri¢niho stavu pacientt s fenylketonurii
a hyperfenylalaninémii v metabolickém centru FN Brno

Fenylketonurie je dédi¢na porucha metabolismu aminokyse-
liny fenylalaninu (Phe), zplsobena deficitem enzymu fenyl-
alaninhydroxylazy v jatrech. K 1é¢bé se pouziva nizkobilko-
vinna dieta s nizkym obsahem fenylalaninu s cilem zabranit
mentdlnimu postizeni pacienta. Jedna se o vysoce omezujici
dietu s pouzitim smési aminokyselin bez fenylalaninu (AAM)
v kombinaci s nizkobilkovinnymi vyrobky a malym mnozstvim
pfirozenych bilkovin. Cim vice pacient omezuje pfirozené bil-
koviny, tim vice je zavisly na dodavce smési aminokyselin bez
fenylalaninu, které vsak maji horsi ti¢innost pfi vyuziti ve srov-
nani s pfirozenymi bilkovinami. Malé mnozstvi pfirozenych
bilkovin je vétSinou nizsi kvality, tj. pfevazuji bilkoviny rost-
linného plvodu nad bilkovinami zZivocisného puvodu. Navic
urcité mnozstvi pacientd, zvlasté adolescentd a dospélych,
neuziva smési aminokyselin bez fenylalaninu v predepsaném
a doporu¢eném mnozstvi. Z téchto diivod jsou pacienti s PKU
a hyperfenylalaninémii (HPA) v riziku vyvoje nutri¢niho defici-
tu, zvlasté bilkovin, na bilkovinach zavislych mikronutrientd —
selen, zinek, Zelezo, vitaminu A a B12, esencidlnich mastnych
kyselin a karnitinu. Mnoho pacientd s PKU ma redukovanou
kostni hustotu, a to dokonce i tehdy, kdyz maji doporucené
mnozstvi vapniku, fosforu, vitaminu D, hoic¢iku a bilkovin ve
stravé. Proto je u téchto pacientl uzite¢né hledat ukazatele
k posouzeni proteinového nutri¢niho stavu. Jednim z nich je
prealbumin v séru vzhledem k jeho polocasu 48 hodin oproti
albuminu v séru, jehoz biologicky polocas ¢ini 20 dnd. Nizka
hodnota prealbuminu v séru byla u pacientd s PKU popsana
i v minulosti, a to zvlasté u mensich déti, pravdépodobné jako
vysledek zvysenych narokd na rist a vyvoj.

Selen pUsobiv lidském téle jako antioxidant, Ucastni se metabo-
lismu hormon stitné zlazy, v reprodukci a imunitnich reakcich.
Hladina selenu v tkanich je zavisla na dodavce ve stravé rost-
linného puvodu (Cesnek, cibule, pazitka, pdrek, ofechy, ovesné
vlocky, hnéda ryze). Deficit selenu je obecné fidky a zahrnuje
dvé onemocnéni vyskytujici se endemicky v Ciné v oblastech,
kde je plida chuda na selen. Nizké hodnoty selenu v séru jsou
spojeny s fadou chronickych onemocnéni jako je astma, nado-
rova a kardiovaskularni onemocnéni, kiece pfi horecce u déti
a dédic¢né poruchy metabolismu spojené s lécebnou dietou.
Doporucena denni davka selenu kolisa mezi 20-50 ug.
Zinek je nutny pro aktivitu vice nez 200 enzymu v lidském téle.
Kromé jinych funkci je nutny pro syntézu nukleovych kyselin
a bilkovin. Zinek v potravinach se lisi biologickou dostupnos-
ti. Ze Zivocisnych (Ustfice, cervené maso, jehnédi jatra, syry) se
snadnéji vstiebava. Obiloviny jsou naopak bohaté na fytaty,
které vstrebavani zinku snizuji. Zinek z ocisténych obilovin je
tedy dostupnéjsi. Hladina zinku v krvi klesa pfi akutni infekci.
Jednou z nejcastéjsich pricin deficitu je nedostatek bilkovin,
vegetarianstvi a syntetickd dieta. Doporuceny denni pfijem
¢ini v Evropské unii 9,5mg.

Zelezo se vsttebava ve dvanactniku, a to pouze 10% z celko-
vého denniho pfijmu. Doporucené denni davky zavisi na véku

a pohlavi. Doporuceny denni pfijem ¢ini asi 9mg, stoupa v té-
hotenstvia pfikojeni. Zelezo je sou¢astifady enzym(, Gcastni se
syntézy hormonu v lidském téle. Deficit zeleza u gravidni zeny
negativné ovliviuje vyvoj centralniho nervového systému plo-
du, zvysuje riziko porodu ditéte s nizkou porodni hmotnosti, ri-
ziko pred¢asného porodu a riziko infekce v $estinedéli. Zelezo
se ve stravé vyskytuje ve dvou formach: hem a non-hem. Hem
Zelezo pochdzi z Zivocisné potravy, ktera plivodné obsahovala
hemoglobin, tj. cervené maso, vnitinosti, driibez a ryby. Non-
hem Zelezo se nachazi v rostlinné potravé, a to v lusténinach,
listové zeleniné a ovoci (meruriky). Hem Zelezo se vstrebava
Iépe. Vstiebavani non-hem zeleza zavisi na celkovych zasobach
v organismu a na slozeni konzumovaného pokrmu.

Cilem nasi studie bylo posoudit complianci nasich pacientt
s PKU a HPA, zjistit jejich hodnoty prealbuminu, selenu, zinku
a zeleza v séru a odhalit mozny vztah mezi mnozstvim bilkovin
ve stravé a jejich metabolickou kontrolou.

Studii tvorilo celkem 174 pacientd, ktefi jsou Ié¢eni na Pediat-
rické klinice Lékarské fakulty Masarykovy Univerzity a Fakultni
nemocnice Brno. Jednalo se o 113 déti (1-18 let), 60 s PKU (25
dévcat a 35 chlapcll) a 53 s HPA (26 dévcat a 27 chlapcll) a 61
dospélych (18- 42 let), 51 s PKU (36 zen a 15 muzd) a 10 s HPA
(7 zen a 3 muzi). Probandi byli rozdéleni na skupiny PKU a HPA
dle vstupni hodnoty fenylalaninu v krvi z novorozeneckého
screeningu: HPA — Phe 4-10mg/ dI, tj. 240-600 pmol/l, mirnd
PKU - Phe 10-20 mg/dl tj. 600-1200pmol/l, a klasickd PKU Phe
vice nez 20mg/ dl tj. 1200 pmol/I. Pacienti s HPA trpi mirnéjsi
formou onemocnéni.

Mnozstvi predepsané smési aminokyselin bez fenylalaninu
zaviselo na véku, pohlavi, potfebé bilkovin a toleranci fenyla-
laninu ve stravé dle nutri¢nich doporuceni. Dle stejnych dopo-
ruceni se fidila i potfeba cukr(, tukl a energie v dieté. Vsichni
pacienti s PKU na nizkobilkovinné dieté pouzivali AAM. Pacien-
ti s HPA na nizkobilkovinné dieté byli rozdéleni na dvé skupiny,
prvni s preskribci AAM a druhou, bez preskribce AAM.
Prdmérné koncentrace prealbuminu v séru u dospélych s PKU
a HPA byly vyssi ve srovnani s détskou skupinou. Takové po-
méry nachazime i ve zdravé populaci. Vyrazné;jsi bylo snizeni
u déti, které pfi HPA nepouzivaji AAM ve stravé. | kdyz jsme
neprokazali statisticky vyznamny rozdil pro hodnoty prealbu-
minu v séru v jednotlivych skupinach, je z vysledkl ziejmé, ze
pacienti s PKU a HPA maji tendenci k celkové proteinové nedo-
statec¢nosti. V denni praxi je vyssi péce soustiedovana na paci-
enty s klasickou tézkou PKU. Vysledky nasi prace vsak ukazuji,
Ze i pacienti s mirnou HPA jsou v riziku bilkovinného nutri¢niho
deficitu, a to predevsim tehdy, kdyz nepouzivaji AAM ve stravé,
omezuji maso a vejce, jejich strava je bohatd jen na ovoce a ze-
leninu a pfipomina stravu laktovegetaridna ¢i vegana. Podob-
né pak vypada i strava dospélého pacienta s PKU, ktery nizko-
bilkovinnou dietu uvolni a pfestane pouzivat pravidelné AAM.
V téchto pripadech predepsané mnozstvi smési aminokyselin
v ordinaci neodpovida jejich skute¢nému pfijmu.
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Dalsim moznym mechanismem, ktery vede ke snizené hladiné
prealbuminu v krvi u HPA a PKU pacientd, miize byt otazka bi-
ologické dostupnosti aminokyselin ziskanych ze smési amino-
kyselin bez fenylalaninu.

Moznym nastrojem k hodnoceni proteinového nutri¢niho
stavu u pacient s HPA a PKU mUze byt zhodnoceni jidelnic-
ku nutri¢ni terapeutkou. Jedna se o levnou a snadnou meto-
du. Avsak pouze za hospitalizace pacienta v nemocnici mame
presnou informaci o tom, jak jeho jidelnic¢ek skute¢né vypada.
V redlném zivoté jsme odkazani pouze na informace pacienta
nebo jeho rodiny. Ve skutecnosti nads pacient compliatni byt
nemusi. Navic pacienti pouzivaji riizné tabulky s rdznym ob-
sahem fenylalaninu ve stravé a slozeni potravin na obalech
nemusi ¢asto odpovidat realité. Rozpor mezi doporucenym
mnozstvim smési aminokyselin bez fenylalaninu v dietnim
rozpisu a snizenym pozadavkem pacienta ¢i rodicd na predpis
AAM by mél byt prvnim varovnym signadlem rizika mozného
proteinového deficitu.

Dalsi moznosti vyhodnoceni proteinového nutri¢niho stavu je
antropometrické méreni: vyska, hmotnost, BMI a obvod hlavy
u déti do 2 let. Tato vysetteni rutinné provadime na kazdé am-
bulantni kontrole. Biochemickymi ukazateli proteinové nedo-
state¢nosti mohou byt kromé hodnoty prealbuminu v krvi také
pomér celkova bilkovina/albumin, aminogram v séru, IGF-1
a retinol binding protein. Ke zjisténi télesného slozeni Ize vyu-
zivat kostni denzitometrii ¢i metody bioelektrické impendacni
analyzy. Obé jmenované metody jsou ve FN Brno dostupné,
ale dosud je rutinné u pacientd s PKU a HPA nevyuzivame.

V soucasné dobé neexistuje ve svété a v rdmci Evropské unie
konsensus o vstupni hodnoté fenylalaninu v krvi, od které ma
byt pacient lécen nizkobilkovinnou dietou bez fenylalaninu.
Nézory se rlizni a kolisaji mezi 4-10mg/ d|, tj. 240-600 pmol/I.
Zahajeni l1é¢by zavisi od zvyklosti jednotlivych metabolickych
center. Navic v posledni dobé se ¢as od vysloveni podezieni na
HPA ¢i PKU a potvrzenim diagnozy vyrazné zkracuje zavede-
nim novych metod novorozeneckého screeningu. Hodnota fe-
nylalaninu v krvi z novorozeneckého screeningu neni nejvyssi
mozna hladina fenylalaninu v krvi u konkrétniho postizeného
jedince. V nasem metabolickém centru doporucujeme pouziti
smési aminokyselin bez fenylalaninu od 4-6 mg/dl, tj. 240-360
pmol/Il. Vychdzime ze skutec¢nosti, ze doporucena hladina fe-
nylalaninu v krvi pfi 1é¢bé PKU u nejmensich déti zahrnuje
hodnoty 1-4, max. 6mg/ dl, tj. max. 240-360 pmol/I.
Neprokazali jsme statisticky vyznamny rozdil pro hodnoty sele-
nu v séru v jednotlivych skupinach v détském véku. Zjistili jsme
statisticky vyznamny rozdil v hodnotach selenu v séru mezi paci-
enty s PKU a HPA v dospélosti (p = 0,006; Mann-Whitney U test).
Muizeme se domnivat, ze vysledek byl opét ovlivnén uvolnénim
nizkobilkovinné diety v dospélosti, kdy doporucené a predepsa-
né mnozstvi smési aminokyselin obohacené o stopové prvky
neodpovida jejich skutecnému pravidelnému piijmu.

Na mozny nedostatecny pfijem AAM ve stravé |ze usuzovat
u pacientt s PKU a HPA i dle hodnoty tyrozinu v krvi. Avsak z 68
déti s prokazanym deficitem selenu v séru v nasi studii byly
hodnoty tyrozinu v séru pod 0,8 mg/ dl, tj. doIni hranici normy
nasi laboratore, zjistény u 8 déti. Z 24 dospélych probandli pak
pouze u jednoho. Z tohoto Uhlu pohledu se da fici, Ze normalni
hladina tyrozinu v séru deficit selenu nevylucuje.

Deficit selenu v séru byl u pacientl s PKU v literatufe opakova-
né popsan. AAM se z tohoto divodu selenem obohacuiji. Lisi
se i zdroje selenu v pfirozené stravé u PKU pacientl a ve zdravé
populaci. Hlavnimi zdroji selenu jsou ptfi nizkobilkovinné dieté
ovoce a zelenina, zatimco ve zdravé populaci ceredlie, vejce,
maso a mlécné vyrobky, které jsou pfi PKU dieté vyznamné
omezeny. Z dlouhodobych vlivi na hladinu selenu v séru se
uplatiuji vék, pohlavi a rasa. Existuji i regionalni rozdily, dané
koncentraci selenu v pitné vodé a lokalné produkovanych po-
travinach. Ceska republika patii mezi oblasti s nedostatkem
selenu v plidé, a tedy i v potravé.

V détském véku je hladina selenu v séru vyssi u starSich déti
oproti détem mladsim jednoho roku. Nase vysledky ukazuiji ,
ze dlouhodoba lécba pii PKU a HPA mize zpUsobit neschop-
nost dosahnout vyssich hladin selenu v séru se zvysujicim se
vékem pacienta. U téhotnych zen byva hladina selenu v séru
snizena, nebot plod selen kumuluje. Tuto skute¢nost musime
mit na paméti zvlasté u gravidnich pacientek s PKU.
Neexistuje jednotny nazor na optimalni formu podavani se-
lenu pfi prokdzaném deficitu. Vznikd i riziko predavkovani
selenem pfi dlouhodobém podavani. V nasem souboru pro-
bandu jsme v piipadé prokazaného deficitu doporucili dbat
na doporu¢ené mnozstvi AAM v jidelni¢ku. Moznym fesenim
jsou i potravinové doplriky obsahujici selen. Ziskat takovy
preparat pro nejmensi vékové skupiny je obtizné. Potravino-
vé doplnky casto obsahuji i dalsi stopové prvky ¢i vitaminy
a nejsou hrazeny z prostfedkl verejného zdravotniho pojis-
téni.

Vegetarianstvi a synteticka dieta jsou jednou z nejcastéjsich
pricin deficitu zinku obecné. V nasi praci jsme vsak statisticky
vyznamné snizeni zinku v séru u pacient s PKU a HPA na niz-
kobilkovinné dieté neprokézali. Deficit zinku mdze byt u déti
spojen se zpomalenim rdstu a opozdénim dospivani, coz bylo
u déti s PKU na nizkobilkovinné dieté pozorovano. Z tohoto
ddvodu monitorovani zinku v séru u téchto pacient(i doporu-
Cujeme.

Vysledky nasi prace ukazuji, ze pacienti s mirnou HPA jsou
v riziku nutri¢niho deficitu zeleza, a to predevsim tehdy, kdyz
nepouzivaji AAM ve stravé. Pacienti s HPA bez AAM omezuji
maso, které je zdrojem hem zeleza, které se lépe vstrebava.
Zdrojem z(istava non-hem zelezo, a to lusténiny, predevsim
¢ocka, fazole, hrach a ofechy.

Lécebna dieta pfi PKU a HPA je vysoce naro¢na na pfipravu,
a to i finan¢né. Zaroven vystavuje pacienta riziku nutricniho
deficitu. Adherence pacientt k dieté neni vzdy dobra. Dbat na
dodrzovani terapeutické restriktivni diety a soucasné hledat
nové cesty k 1é¢bé a monitorovani nutri¢niho stavu u pacient
s PKU a HPA je nezbytné nutné. Zavedeni pravidelného moni-
torovani prealbuminu, selenu, zinku a Zeleza do bézné denni
praxe u pacientt s PKU a HPA povazujeme za velmi pfinosné.

Podékovani patfi viem pracovnikiim Oddéleni klinické bioche-

mie Fakultni nemocnice Brno za zpracovani biologického ma-

teridlu nasich pacientd, a firmé Nutricia a. s. Ceskd republika za
finan¢ni podporu pfi sbéru a statistickém zpracovani dat.

Prochdzkovd Dagmar

Pediatrickd klinika, Lékar'skd fakulta Masarykovy univerzity Brno

a Fakultni nemocnice Brno
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Lééba PKU \'/ EVl'Opé Problematika nekonzistentnosti

Evidujeme, Ze lé¢ba PKU se podstatné lisi napfi¢ evropskymi
zemémi, pokud jde o diagndzu, pocatecni lé¢bu, management
a nasledujici péci. Jedna soucasna studie zkouma 101 PKU
profesiondlt v 93 centrech pro PKU v 19 evropskych zemich.
Viysledky ukézaly velké odchylky a Zddny konsenzus v definici
zavaznosti PKU, nelécenych hladin PHE, u kterych by méla byt
zahdjena lécba, rozdilné terapeutické cile pro koncetrace PHE
v krvi a rozdilné nasledujici pokyny pro paciety s PKU. Pouze
349% respondentt nahlasilo nabidku Iéku BH4/saptopterin
dihydrochloride jako moznost lécby. (U nas zndmy jako KU-
VAN)*pozn.aut.

Dalsi studie ziskala informace o bézném vedeni dietniho rezi-
mu PKU ziskaného z 10 evropskych center. To znameng, ze tra-
ining, uloha a odpovédnost dietologli a nutri¢nich terapeutt
se v riznych centrech podstatné lisi. V nékterych centrech jsou
dietologové zodpovédni za zvladnuti diety pficemz v jinych
centrech toto obstarava lékar. Byly také zaznamenany rozdily
v cilovych hladinach PHE v krvi, ddvkovani aminokyselin, systé-
mu pro stanoveni denni tolerance PHE a definice potravin, kte-
ré mohou byt konzumovany bez omezeni. Velké rozdily mezi
cilovymi hladinami koncentraci PHE v krvi pro riizné vékové
skupiny v rGznych statech Evropy jsou znazornény v tabulce:

Rakousko 40-240 40-240 40-240 40-900 40-900 40-1200
Chorvatsko 130-240 130-360 130-360 130-600 130-600 130-960
Dénsko 120-300 (<4 roky) 120-400 (4-8 let) 120-600 (8-10 let) 120-700 120-900 120-900
Francie 120-300 120-300 120-300 120-600 120-900 120-1200
Némecko 40-240 40-240 40-240 40-900 40-900 40-1200
Madarsko 120-360 120-360 120-480 120-480 120-480(7-14let) 120-600 (>14 let)
Italie 120-360 120-360 120-360 120-360 120-600 120-600
Nizozemi 120-360 120-360 120-360 120-360 120-600 120-600
Polsko 120-360 120-360 120-360 120-720 120-720 120-720
Portugalsko 120-360 120-360 120-360 120-360 120-480 120-480
Spanélsko <360 <360 <480 <480 <720 <720
Turecko 60-240 60-240 60-240 60-240 60-240 60-240
Velka Britanie 120-360 120-360 120-480 120-480 120-700 120-700
prevod: 60,5umol/L = 1 mg/dl
Zdroj: Srovnévaci studie ESPKU
http://www.espku.org/images/stories/Benchmark_report_2011/PKU_report_FINAL_v2_nomarks.pdf
**Udaje v tabulce mohou byt zastaralé, nové se dospélym pacientiim doporuéuji podstatné niz3i hladiny
idla Gh
PraV|d alu rad ve vybranych statech Evropy
Uhrada Uhrada Uhrada
amino-  nizkobilk. Jak se hradi BH4
Stat kyselin potravin nizkobilkovinné potraviny? (KUVAN) komentaf
Rakousko ano ne ano
10 kilo nizk. mouky na mésic, 80% naklad(i na
Chorvatsko ano ano - . o . ne
ni je hrazeno statem, dalSi mouka se jiz nehradi
DENN ) ano ano dotované mistni obci ano
Némecko ano ne ano PKU pacienti maji pravo na danové tlevy
Italie ano ano Narodni zdravotni systém ano
Litva ano ano vlada plati predem fixni ¢astky ne
Narodni zdravotni systém plati mési¢né fixni
Norsko ano ano s ano
Casku
Polsko ano ne rozhoduje se
Rusko ano ne ne
Soemdkile ano Easteénd Niz[(obillfovinné potraviny jsou hrazeny pouze ano
v nékterych regionech
St ol eastenell A oo ghstegng  |Ve dil nakladd na BH 4 je hrazen pouze
po schvéleni méstskou radou
Svycarsko ano castec¢né [uhrada do 20 let, zalezi na typu pojistovny rozhoduje se
Nizozemi ano ne ano PKU pacienti maji pravo na danové ulevy
VAICEGERE ano ano Nérodni zdravotni systém ne BH4 je dqstupny, ale nedotovany, pouze
pro deficit BH4
. . dotované ceny u vybranych druht jen pro pacienty schvélené a sledované
Slovensko ano castecné |, . . ano T
zdkladnich potravin zdravotni pojistovnou
Ceska . BH4 schvalen, ale zatim neni Ghrada
. ano ne rozhoduje se s
Republika pojistoven

* nékteré zemé hradi aminokyseliny pouze do urcitého véku
zdroj: Srovnavaci studie ESPKU
http://www.espku.org/images/stories/Benchmark_report_2011/PKU_report_FINAL_v2_nomarks.pdf




Milupa PKU

nenapadny klenot mezi PKU pfipravky

Pro déti od 1 roku do 8 let
Milupa PKU 2 MIX koncept:

¢ obsah energie formou sacharidd a tukd pro optimalni vyuziti Zivin (AMK)
¢ napodobeni pfirozené vyzivy zdravych jedincd

o respektovani aktudlnich doporuceni pro prijem mikroZivin

e vylepSenad chut' pro lepsi compliance — mlééna chut’

e |ze pit jako studeny i teply napoj

HEMSSMiTT, g BESONOERE s FOR m“\i
MEDTRSC HE Py ECKE st AL PLRPCEST

Davkovani:

Pro individualni davkovani a jednoduchou pfipravu PKU 2-mix je pfiloZena
odmérka
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Zpravy

Reportaz z PKU setkani

Liptovsky Jan 31. 5.-3.6.2012

Leto$ni 2. ¢eskoslovenské setkani dospélych a déti s PKU
se zacinalo vlastné nadvakrat. Poprvé tento rok si ucastni-
ci mohli vybrat, jestli chtéji pfijet na Ctyfi nebo na tii dny.
A jak jste se rozhodli? Pfesné pUl napul. A pokud jde o po-
dil Cech a Slovéakd, dopadlo to pfesné také tak — ptl na
pul. Takze sily jsou vyvazené, mizeme zacit. Ti, co pfijeli jiz
ve ctvrtek, se rano probudili do destivého pocasi. Okolni
vyhled na krasné Tatry byl plny mrakd a obloha nevéstila
nic dobrého. Co ted? Nezbylo nez se vénovat nabidce ho-
telovych aktivit nebo vyrazit v plasténce do ptirody. Vétsi-
na si zvolila navstévu mistniho hotelového bazénu - a ne-
divim se. Voda byla mineralni a pfi par tempech jsem se
nemohla zbavit pocitu, Ze plavu v,mattonce” Teplota vody
byla pfijemna a bublinky, které vam po chvilce pokryly celé
télo, ho zacaly pfijemné ohfivat. Zvédavci, ktefi se rozhodli
pro objevovéni okoli, se vypravili do Demanovskej doli-
ny, konkrétné do mistni ledové jeskyné. Prosté volny den,
a kazdy si ho uzil tak, jak je mu nejblizsi. Oficidlni zac¢atek
setkani byla patecni vecere, kde jsme se v kratkosti sezna-
mili s programem celé akce. Jelikoz nékteré jeho ¢asti byly

pfipravit. Vecer utekl, ani nevime jak, a jiz se na nds chys-
tala programové velmi bohata sobota. Jako jiz tradi¢né
bylo sobotni dopoledne vénovano odbornikdim. V zajima-
vych pfednéskach jsme se mohli dozvédét mnoho nového

a jsme vzdycky velmi radi, kdyz si pro nas nasi Iékafi néjaké
sdéleni ptipravi. Poté nasledovala velka ochutnavka vsech
davkovanych PKU pripravk(. Méli jsme moznost ochutnat
uplné vsechno, od ovocné Milupa Fruty az po moderni
add-ins namichany do smetanového jogurtu. Pokud nam
néco chutnalo, vyzvedli jsme si ptipominkovou karti¢ku,
a tu uz staci mit jen u sebe pfi kazdé navstévé ambulance.
Kdo by si taky ty nazvy pofadd pamatoval. Po obédé jsme
si vyzvedli balicek a vzhlru za ovérenim svych fyzickych
vlastnosti. Déti mély své aktivity v blizkosti hotelu. Na-
bidka ukoll byla velmi Sirokda a zkuseni lektofi nam je po-
mahali spravné splnit. Jsme radi, Ze se zapojili také rodice
a podporili své déti ve vsech aktivitach. Starsi a odvazni se
vypravili do nedalekého aktivityparku Tarzania. Pocasi se
umoudtilo, dokonce i sluni¢ko vysvitlo, takze nic nebréanilo
vydat se do vysin za lanovym dobrodruzstvim. Pro nékteré
vyzva, pro druhé zébava, pro dalsi naroc¢ny fyzicky vykon,
prosté pro kazdého néco jiného, ale pro viechny zazitek.
A to je hlavni, vzdyt z podobnych zazitkd, na které se ne-
zapoming, se sklada zivot. | kdyz bylo sportovni odpoled-
ne narocné, i tak se vsichni tésili na vecerni program. A co
bylo jeho obsahem? Karibské tance, rytmy, zpévy, drinky,
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vénce a spousta zabavy. Véfime a z dotaznikd vime, ze ka-
ribsky vecer udélal radost snad kazdému z vas. Noc byla
dlouhd a rano uz nas ¢ekalo pokracovani. Pfedevsim milé
bylo, ze nase pozvani pfijali prodejci nizkobilkovinnych
potravin a mohli vdam nabidnout svoje vyrobky. Dalsi do-
poledni ¢as vyplnily zajimavé workshopy s tématy jako je
peceni nizkobilkovinného peciva, maternalni PKU atd. Celé
setkani ukoncil nedélni obéd, a pak uz hura domu. Letos$ni
setkani mélo hned nékolik premiér. Asi nejvétsi ohlas ale
mély bufetové stoly s vétsim vybérem nizkobilkovinného
jidla. Jsme radi, ze jste tuto novinku viele uvitali, a pokud
to pljde, jisté v podobném trendu budeme pokracovat.
Ale vSechno ma sviUj konec a ndm nezbyva nez se s vami
viemi tésit zase na pristi rok.

Dékujeme, Ze jsme mohli byt spolu.
Markéta, Jana, Blanka, Zuzka, Marcela a Jirka — Nutricia
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Zpravy
Zivot s Kuvanem

Béhem podzimu minulého roku jsme se spole¢né s mym synem
Matéjem, ktery ma fenylketonurii, zGcastnili testovani nového
Iéku na PKU - Kuvanu. Matéj na tento lék zareagoval velmi dob-
fe. Kuvan vsak jesté neprosel schvalovaci fazi pojistoven. Lékar
vam ho mize predepsat, ale hradit si jej musite sam. Pfi cené 20
eurza 1 pilulku (pIna davka az 4x denné) je tento Iék pro vétsinu
pacientli nedosazitelny.

Méli jsme ale Stésti, protoze se béhem roku 2011 otevirala celo-
svétova studie pro déti mladsi Ctyf let, kterd po celou dobu své-
ho trvani (3,5 roku) Kuvan hradi. Takika ,na posledni chvili’ a za
velké pomoci predevsim pani doktorky Pazdirkové, se ndm po-
dafilo tésné pred Matéjovymi ¢tvrtymi narozeninami do tohoto
projektu nastoupit. Po podepsani informovaného souhlasu se

Napsali a rekli o nas

Ty Ceska televize natocila pofad o fenylketonurii

3 a o zivoté s ni, ktery odvysilala v ramci cyklu
[ ,168 hodin” dne 4. 3.2012.

b

Cely porad si mlzete prohlédnout na http://

www.ceskatelevize.cz/porady/10117034229-
168-hodin/212411058250304/video/ a odkaz na néj je i na
nasich webovych strankach.
V magazinu Prava vysel dne 19. 5. 2012 ¢lanek ,Kdyz nemoc
ruinuje rodinny rozpocet” o dieté pfi PKU a o jeji nakladnos-
ti. Tento ¢lanek byl nasledné uverejnén i na serveru Novinky.
cz, kde jej mlzete nalézt na na http://www.novinky.cz/zena/
zdravi/268805-kdyz-nemoc-ruinuje-rodinny-rozpocet.html.
Ve Zdravotnickych novinach vysel dne 4.6.2012 ¢lanek,Sami
vzacni, spolu silni’, v jehoz rdmci jsou popsany aktualni pro-

roztocilo kolo nékolika set informaci a Ukon, které se musi pfi
této studii prabézné plnit. Prvni pulrok této studie, ktery pravé
konc¢ime, byl, alespori z mé strany, velmi stresujici. Odesilani
suchych kapek 2x tydné kuryrem, vyplrovani nekonec¢nych for-
mulard a dietnich zapisQ, které museji obsahovat i takové detaily
jako napit. kolik tekutin Matéj za den vypil a na kolika ml oleje se
jeho pokrm smazil... To vie bylo velmi naro¢né, ale jiz po prvnim
mésici jsem mohla fict, Ze to stalo za to. Béhem prvnich Sesti tyd-
nu se Matéjova tolerance vysplhala z plivodnich 500 mg Phe az
na 1200 Phe, a to pfi zachovani velmi dobrych hladin. Zpocatku
jsem méla problém s podavanim do té doby zakazanych véci,

ale postupem casu si ¢lovék velmi lehce zvykne. Ve skolce ted

ji (kromé ¢ocky s vejcem a parkem) Uplné stejné jidlo jako jeho
kamaradi. Vse je ale kucharkami peclivé vazeno a mnou analyzo-
vano. Maso Matgj ze zacatku Uplné odmital, ale po dlouhém vy-
svétlovani pochopil, ze je dilezité a zdravé a nyni ho jiz vétsSinou
sni. Ponévadz jeho strava byla dosud velmi zdrav4, tak se ho ani
nesnazim nutit do saldm, uzenin, hamburgerd a jinych produk-
t0Q, které zdravé déti kolem ného obvykle jedi. Naopak se snazim
mu poskytovat i nadale zdravou stravu, nyni viak v podobé ryb,
ceredlii, jogurt atd.

Matéjovi, ale i celé nasi rodiné se oteviel zcela novy svét, a to do-
slova. Uz neni problém nékam odjet bez jidla, protoze muizete
jit do obchodu a koupit mu to, na co mé pravé chut. Celodenni
vylety se zastdvkami na normalni jidlo do obycejné restaurace
byly pro nds ze zacatku opravdu jako Vanoce. Ten pocit se tézko
popisuje, ale préla bych kazdé mamince ditéte, které ma dietu,
aby se mohla jednoui citit tak, jako ted’my vsichni kolem Matéje.
Pomalu, postupné s navysovanim tolerance zacal padat a rozsy-
pavat se ten balvan, ktery se ndm po zjisténi diagnozy fenylke-
tonurie na dusi vytvofil. Zivot je ted daleko snazsi, leh¢i, aviak
jedno ALE stale zlistava. Az bude Matéjovi 7,5 roku, jeho studie
kondi. Poté jiz farmaceutickd firma nebude tento 1ék hradit. Do
té doby je jen na nas, rodicich, abychom mu Iék u jeho pojistov-
ny vybojovali, protoze si uz nedovedu predstavit, ze by se mél
vratit k plvodni dieté.

Zavérem bych moc chtéla podékovat pani doktorce Pazdirkové,
pani Komarkové i sestfi¢ce Kothankové, se kterymi se tento pro-
jekt pod &islem 0001 v Ceské republice Gspésné rozjel.

Zuzana Kuliskovd

blémy lécby pacientd s PKU a jinymi DMP. Odkaz na tento
¢lanek je zverejnén na nasich webovych strdnkach. Protoze
fenylketonurie je povazovana za jedno ze vzacnych onemoc-
néni a protoze nase sdruzeni je pomérné aktivni v déni v této
oblasti, tak si vas dovolujeme upozornit na porady a ¢lanky,
které se vénuji i této problematice.

Prvnim z nich je porad,Na zdravi!”, ktery
A = vysilal Cesky rozhlas Radio Cesko dne 17.
i 5. 2012 a ktery naleznete na http://hle-

dani.rozhlas.cz/iradio/?p_po=100515.
Druhym z nich je ¢lanek ,Sami vzacni, spolussilni”, ktery nalezne-
te na serveru tyden.cz ze dne 23. 5. 2012 na odkazu http://www.
tyden.cz/rubriky/zdravi/pro-motyli-a-slane-pacienty-vznika-sit-
specialnich-center_235371.html.
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Rozhovor

Lidsky pribéh neléc¢ené PKU:

vice nez osud jednoho clovéka

Na vyroc¢ni konferenci E. S. PKU, ktera se v roce 2009 konala v Tu-
recku, se stredem pozornosti stala emocionalni a dojemna pre-
zentace o nelécené ¢i pozdé lécené PKU. Neprednesl ji zadny
profesiondl, ale rodina, ktera zazila dva zcela odlisné pribéhy. Pani
Benkel z Némecka hovorila o Zivoté své dcery llony, u které byla
PKU diagnostikovana pozdé a nebyla vibec Iécena. Na konfe-
renci ji doprovézela druha dcera Manuela, u niz doslo k diagnéze
i Uspésné lécbé vcas.

Jsem velice potésen, ze jako $éfredaktor tohoto casopisu zde
mohu s jejich laskavym svolenim uverejnit jejich vskutku divérné
pocity:

E. S. PKU: Pani Benkel, jaké jsou vase vzpominky na prvni roky Zivota
dcery llony?

P. Benkel: llona se narodila 15. zafi 1961 jako prvni ze tii déti. Bé-
hem prvniho mésice se vyvijela zcela norméiné, ale hodné plaka-
la. Casto jsem ji krmila i mezi Fadnou dobou k jidlu, protoze jsem
se domnivala, Ze md hlad. Po krmeni ale plakala jesté vic.V té dobé
jsem nevédéla nic o PKU ani o tom, Ze hladina PHE se po jidle zvysi
a nasledkem toho bude mit jesté vétsi bolesti.

E. S. PKU: Kdy jste zpozorovala, Ze néco neni'v porddku?

P. Benkel: Uz pfed jejimi prvnimi narozeninami jsem pochopila, ze
se nevyviji zcela normalné. Méli jsme moznost srovnani s jeji se-
strenici, kterd byla o Sest tydnd starsi a mnohem vyvinutéjsi. Lékar
diagnostikoval retardovany vyvoj, a proto byla poslana do détské
nemocnice v Ravensburgu na dobu Sesti tydn(l. Tam zjistili, ze jeji
mozkové buriky se nevyvijeji normalnim zplsobem a ze mezi
nimi jsou mezery, které jsou pricinou mentélni zaostalosti. Neznali
ovsem zadny zpUsob lécby, a proto nam pouze sdélili, Ze je potie-
ba se s tim smifit. Nicméné uz tehdy si byli jisti, ze se nenarodila
s mentdlni poruchou a Ze se u ni vyvinula pravdépodobné ve spo-
jeni's néjakou chorobou.

Potom pfislo dalsi vySetfeni v Univerzitni détské nemocnici ve
Freiburgu, ale ani to nepfineslo nic nového.V dané situaci nebylo

mozné nic udélat. Dokonce jsme bezvysledné navstivili i pfirod-
niho lécitele.

E. S. PKU: Jaky byl vds kaZdodenni Zivot s llonou?

P. Benkel: Ta |éta byla opravdu vycerpavajici. Trvalo dlouho, nez se
naucila par slov, stejné to bylo s chiizi. Chodila hlavné po $pickach
a pri chiizi jsem ji sméla vodit jen pravou rukou. Pokud jsem ji vza-
la levou rukou, zacala plakat a upadla na zem.

Jediné misto, které byla ochotna pfijmout, byl diim babicky, pro-
toze tam byla zvykla pobyvat odmalicka, ale i tam z{stavala jen
v kuchyni a do ostatnich mistnosti odmitala chodit.

Pfi jedné navstévé u nas doma ji nas lékar ndhodou zahlédl, jak
bézi s nozem v ruce. Byl tim znepokojen, protoze mohla ublizit
o dva roky mladsi sestfe. llona brala do rukou vsechno, co bylo
v jejim dosahu. Museli jsme napfiklad schovévat drevéné unhli,
protoze ho rozhazovala. Nékdy dokonce pila vodu ze zachodové
misy.

E.S. PKU: Jak jste to vSechno zvlddali?

P, Benkel: Lékar si uvédomil, v jakém jsem psychickém stavu a ze
neni mozné dlouhodobé takovou situaci zvladat. Kdyz ji byly ¢tyfi
roky a osm mésicd, poslal ji do Gstavu pro postizené.

E. S. PKU: Jak se ddle vyvijela tam?

P. Benkel: lloné trvalo delsi dobu zvyknout si tam, protoze byla ve
velké skupiné s dalsimi Sestnacti lidmi a prostiedi bylo dost ne-
klidné ve dne i v noci. S ostatnimi nenavazovala zadny kontakt.
P¥i nasich prvnich navstévach nds poznavala, byla stastna, Ze nas
vidi a fekla nékolik slov. Je pravda, Ze potrebuje zndmé prostredi
a prisny denni rezim.

Jeji stav se ale zhorSoval. Zapominala slova a uz nas nerozpozna-
vala.

Z&dné zpUsoby lé¢by nebyly Gspé$né. Navitévovali jsme ji nékoli-
krat rocné, jen jsme ovsem sledovali, jak se situace zhorsuje.

E. S. PKU: V té dobé jste netusili, ze llona trpi PKU. Kdy a jak byla dia-
gnostikovdna?

P. Benkel: Pro nas bylo opravdu frustrujici dovédét se, ze bylo moz-
né tomu vsemu predejit pfi véasném objeveni PKU. Dovédéli jsme
se to az pii narozeni nasi treti dcery Manuely 8. kvétna 1969. Pole-
kalo nas, Ze Manuela zacala také stale vice a vice plakat. Dokonce
i nasi sousedi si vsimli jisté podobnosti s chovanim llony. A pravé
v tento den k ndm prisel 1ékaf z nemocnice, aby nés informoval
0 né¢em velice dilezitém: Manuele byla Guthrierovym testem
diagnostikovana PKU. Déti zacaly byt v Némecku takto testovany
od 1. kvétna toho roku. Tim se pfislo na to, Ze trpi metabolickou
poruchou PKU.

Lékari nam vysvétlili disledky nelécené poruchy a poslali nés do
Heidelbergu, kde prof. Bickel uz zaznamenal jisté Uspéchy lécby
dietou. Zlstala tam po dobu ctyf mésic(. Trvalo dlouho, nez se
snizily PHE hodnoty z 56 mg/dl a nez si zvykla na dietu s omeze-
nym mnozstvim fenylalaninu.

Po rozhovorech slékafijsme pojali podezienti, ze také llonama PKU.
Test prokazal jeho opravnénost. Bylo pro nas hrozné uvédomit si,
Ze jeji nemoc mohla byt objevena v raném véku uz v Ravensburgu
nebo Freiburgu, protoze uz tehdy byla tato nemoc zndma. Kdyby
se to bylo zjistilo a byla tehdy lécena, byla by se mohla uz v roce
a pul véku zacit vyvijet téméf normalné. Bylo ji oviem uz osm let
a diagnoza znéla: mozkové poskozeni v disledku neléc¢ené PKU,
abnormalni chovani a problémova chiize.

E. S. PKU: Co se stalo, kdyz byla PKU diagnostikovdna?

P. Benkel: V dnesni dobé by se okamzité zacalo s l1é¢bou a zapo-



Rozhovor

Cetim diety. Tehdy ovsem lékafi méli stéle jesté pochybnosti o ta-
kovém postupu a naklady na proteinovou nahradu znamenaly
skutecny problém.

Bohuzel ani potom jsme nebyli schopni presvédcit zaméstnance
ustavu, kde llona Zije, aby ji davali dietu, kterou potiebuje. Zda se,
Ze zafazeni takového jidelnicku je pracovné pfilis ndro¢né. My se
nicméné domnivame, ze by mélo vyznam zadit s dietou i nyni:
zhorsovani jejiho stavu a mobility je opravdu vyznamné.

E. S. PKU: A co Manuela? Jak jste zviddalijeji Iécbu a jak se vyvijela?

P. Benkel: Po nasazeni diety to bylo zpocatku velmi obtizné. Méli
jsme na paméti osud llony a bylo tézké si predstavit, ze Manue-
la bude stejného osudu usetrena tim, Ze bude dodrzovat dietu.
Nicméné jsme se striktné drzeli véech pravidel.V té dobé to neby-
lo nic jednoduchého: na trhu nebylo tolik nizkobilkovinnych vy-
robku jako dnes, dostupné nebyly ani LP nudle ¢i mouka. Neméli
jsme zadné recepty na vareni a na zboZzi se neuvadély nutri¢ni
informace.

Nemeéli jsme moznost obrétit se nékam o radu, protoze v té dobé
jesté nefungovala zadna svépomocna organizace jako je dnes
v Némecku DIG PKU nebo E. S. PKU, kde je mozno setkat se s ro-
dinami, které maji stejné problémy. Byli jsme na vsechno Uplné
sami, jen s vyjimkou Détské nemocnice v Heidelbergu, kde se
nam dostalo pomoci.

Postradali jsme nejen moznost setkdvat se s ostatnimi rodinami,
ale neméli jsme zpravy o ostatnich Uspésné lé¢enych détech. To
se zménilo az v roce 1975, kdy byla zalozena DIG PKU a zacala
kazdoroc¢ni setkani. Kdyz jsme vidéli, jak dobie se vyvijeji ostatni
déti, utvrdilo nas to v presvédceni, Ze dodrzovat dietu ma skutec-
né smysl.

I v nasi rodiné to bylo podobné: nase dcera Manuela ma dietni
jidelnicek uz Ctyficet let, vystudovala stfedni Skolu a poté jesté stu-
dovala dal. Myslim si, ze nase rodina je dobrym pfikladem toho, jak
dulezité je dodrzovat dietu a jak rozdilny vyvoj ditéte muize byt.
E.S. PKU: To jejisté pravda. Manuelo, jak llonino postizeni ovlivnilo vds
Zivot?

Manuela: Nevim, v jakém véku jsem si plné uvédomila, ze mam
PKU a hlavné ze mam sestru, kterd je mentalné postizena nasled-
kem nelécené PKU. Jako dité neuvazujete o tom, Ze pravidelné
chodite navstévovat nékoho, kdo se podivné chova a kdo Zije
v prostiedi s divnymi lidmi.

MUj vztah k dieté je zcela jisté ovlivnén lloninym postizenim. Ja
se mohu stravovat dietné, coz ji nebylo dopfano s katastrofalnimi
dusledky jak pro ni, tak pro celou rodinu.

Pozdéji jsem si uvédomila zvlastni vztah mezi llonou a mnou. Bylo
pro mne hrozné sledovat, co se stane, kdyz ¢lovék s PKU neni na
dieté. To posililo mUj kladny vztah ke specialni vyzivé, ktery je mys-
lim jiny nez u mnoha PKU pacientd. Na rozdil ode mne vice vnima-
ji obtize s dietou spojené.

E. S. PKU: Jak jste proZivala vyvoj svoji sestry?

Manuela: P¥i vzpomince na své détstvi a navstévy llony v Ustavu
mi vytane na mysli hlavné jedna véc: pokazdé byla velice stastna,
Ze vidi rodice a mou zdravou sestru, ktera je o dva roky mladsi nez
llona. (Mne zna jenom z ndvstév v Ustavu). Rozzéfila se, kdyz nas
uvidéla, objimala nas, mazlila se s nami a vesele se smala. Také
s ndmi velmi rdda jezdila autem do nedalekého lesa, kam jsme
chodili na prochéazku. Klidné prostredi mimo denni Zivot v Ustavu
se Sestnacti nebo i vice jinymi postizenymi ve skupiné bylo pro jeji
stav vhodné.

Samoziejmé nebylo Uplné jednoduché s ni pobyvat. Byla mental-
né postizena a nemohla s nami hovorit. Casto se u ni opakovaly
zachvaty kfiku a byla citové nevyrovnana.

Presto prevazuiji kladné pocity z nasich navstév, hlavné proto, ze
nasi rodinu rozpoznavala.

E. S. PKU: Mdizete uvést néjaké priklady symptomd, které se u llony
projevovaly?

Manuela: Zdravotni i jeji celkovy stav se postupné zhorSovaly.
V dalsich letech uz nepoznavala rodice ani mou sestru a byli jsme
pro nijen néjaka navstéva. Stale se zhorSoval jeji neklid a casty kiik.
Stavala se agresivni v(ici ostatnim i sobé. To se projevovalo bitim,
skrdbanim a kousanim. Dochézelo k tomu zcela neocekavané.
V jednom okamziku se na nékoho usmivala a v dalsim ho zacala
bit. K uklidnéni dochézelo pi koupeli ¢i poslechu hudby. V zavaz-
nych situacich ji byly podavany Iéky.

Zhor$ovani bylo také patrné na pokozce. Méla po celém téle ek-
zém, coz ji bylo pfirozené nepfijemné a urcité to prispélo k dalsi-
mu zhor$eni celkového stavu.

Dalsi nepfiznivy vyvoj nastal v pohybu. Zpocétku jsme s ni chodili
na delsi prochdzky, ale ty se neustéle zkracovaly kvuli jeji nejisté
chiizi. Stale mize chodit i nyni, ale citi se jist&ji, kdyz ji z jedné i
z obou stran nékdo podpird. Sama nemize vyjit po schodech.
Z jedné strany musi mit oporu a na druhé se zachyti o zabradli.
Spatna motorika zp(isobuje ¢asté pady a ona sama se neni schop-
na zvednout bez pomoci. Tyto okamziky jsou velmi zrddné a pod-
le mého néazoru k nim dochdzi stéle castéji.

Navstévy jsou pro nas velmi bolestné. Je skutecné tizivé sledovat,
jak se jeji uz tak Spatny zdravotni stav zhorSuje. Jsem si jista, Zze to
se tyka celkové kvality Zivota.

E. S. PKU: Co byste doporucila?

Manuela: Hodné se zamyslim nad jeji situaci a nad moznostmi,
které by ji ulehcily zivot. Doslo k nékolika terapeutickym a psycho-
logickym pokustim, ale se vSéemi se muselo skoncit, protoze byly
neuspésné.

Podle mého nédzoru by se mélo zkusit udélat néco s pfic¢inou zhor-
Sujici se lloniny nemoci. To znamena snizeni mnozstvi fenylalani-
nu v jeji vyzive.

Uvédomuiji si, ze by nebylo snadné zavést dietu u ¢lovéka, ktery
cely Zivot jedl béznou stravu, zvlasté kdyz neni mozné vysvétlit
mu dlivod. Nicméné jsem naprosto presvédcend, ze by bylo tfeba
vyzkouset vynechani potravin s velkym mnozstvim bilkovin, jako
jsou maso, uzeniny, syry a vejce. Domnivam se, ze zavedeni pfisné
nizkobilkovinné diety by mélo své opodstatnéni.

Néhrada potravin s vysokym obsahem bilkovin stravou s nizkym
obsahem jako jsou nudle ¢i mléko spolu s nasazenim takového
typu aminokyselin, které maji lepsi chut, by byl zacatek ke snizeni
Urovné PHE v krvi.

E. S. PKU: Vase maminka se ndm jiz zminila o tom, Ze v stavu ji odmi-
taji poskytovat dietni lécbu. Jak vy ji v této snaze podporujete?
Manuela: Prede dvéma lety jsem poprvé zkusila presvédcovat za-
méstnance Ustavu, kde llona Zije, o nutnosti vyzkouset nizkobilko-
vinnou dietu na omezenou dobu. Tak by se Zjistilo, zda dojde ke
zméné zdravotniho stavu a chovani. Diky podpore nékterych vy-
robcl této vyzivy jsem ziskala pro llonu nizkobilkovinnou stravu
a smés aminokyselin. Pfi pfisti ndvstévé jsem vse predala lloninym
osetfovatelkdm spolu s detailnim vysvétlenim zakladd PKU diety
a také jsem jim dala pisemné informace o lé¢bé nemoci. Ujistila
jsem je, Ze jim zodpovim jakékoli dalsi otazky tykajici se diety.
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Nevim, jak intenzivni byla jejich snaha presvédcit llonu pre-
jit na novou vyzivu. Je ovsem pravda, Ze po roce mi predaly
témér viechny vyrobky zpét. Zcela ziejmé je nebyly schopny
lloné podat.

Je mi velmi lito, Zze jsem nebyla trochu razantnéjsi, kdyz se jed-
nalo o zahdjeni [é¢by. Podle mého nazoru by méla dostat moz-
nost nizkoproteinové diety, aby se zlepsil jeji celkovy stav, Iépe
rfeceno, aby se nezhorsoval.

V minulosti se toho tolik zanedbalo a ona by si zaslouzila zkva-
litnéni Zivota.

E. S. PKU: Jakd je podle vaseho ndzoru piicina malé podpory pro
pomoc vasi sestre?

Manuela: \V dnesdni dobé uz je nastésti malo tak vyrazné Spat-
nych pfipadl nelé¢ené PKU - alespori v Némecku. Vysledkem
novorozeneckého krevniho testu, ktery byl zaveden v Némec-
ku v roce 1969, dochazi k diagnostikovani PKU u déti vcas.
Okamzité se mlze nasadit nizkobilkovinna dieta v kombinaci
s vhodnymi potravinami bez fenylalaninu. Dalsi vyvoj déti za-
visi na zodpovédnosti rodicl ve spolupraci s lékafi a dietnimi
odborniky, ktefi se spole¢né staraji o to, aby mély optimalni
hladinu fenylalaninu a vytvofily si také spravny pfistup k PKU.
V té obtizné situaci nachazeji podporu u narodnich asociaci
a jejich prostrednictvim jsou v kontaktu s ostatnimi PKU détmi
a rodinami.

V Ustavech je jisté hodné mentdlné postizenych lidi se stej-
nou diagnézou, jakou méa moje sestra llona, u kterych nedoslo
k zadné lécbé. Domnivam se ale, ze v mnoha pfipadech se nevi
jméno az poté, co byla diagnostikovéana u mne.

E. S. PKU: Vy sama trpite PKU. Jak se s tim vyrovndvdte?

Manuela: Uspédna lé¢ba by neméla zcela zastirat skute¢nost, ze
porucha bude nadale pretrvavat.

Proto jsem se rozhodla, Ze budu dietu dodrzovat po cely Zivot.
Vedou mé k tomu tfi divody:

Za prvé se citim daleko Iépe, pokud mam nizkou hladinu fe-

nylalaninu. Jsem v emocionalni rovnovaze a vysokd hladina ji
narusuje.

Déle se domnivam, ze je pro mne pfilis riskantni dietu prerusit.
Jsem jedna z nejstarsich osob, které dostaly moznost Iécit se od
samého zacatku. Nikdo neni schopen zarucit, ze nedojde k néja-
kym zdravotnim problémim, pokud budu mit vysokou hladinu
PHE dlouhodobé. Jsou zde jen spekulace, zddné konkrétni pfi-
klady neexistuji. Osobné ale véfim, ze pro m{j mozek a nervovou
soustavu by nebylo dobré mit pretrvavajici vysoké PHE hodnoty.
Tretim dlivodem pro mé rozhodnuti drzet celozivotné dietu je
skute¢nost, ze v mé rodiné jsem svédkem nasledkl nelécené
PKU. Hodné premyslim o tom, jaky Zivot by llona mohla vést,
kdyby byla jeji metabolickd porucha objevena a lé¢ena vcas.
Jakou Uzasnou $anci mné i ostatnim lidem s PKU ¢i podobnymi
metabolickymi poruchami dieta dava!

E. S. PKU: Myslite, Ze PKU vasi rodinu stmelila?

Manuela: Svym rodic¢dm jsem opravdu velice vdéc¢na. Starali se
o to, abych mohla drzet pfisnou dietu, ackoli museli zvladnout
spoustu obtizi. Zvlasté dllezité pro mj zivot bylo to, Ze mi vy-
svétlili vsechno o PKU. Znovu a znovu mi pfipominali, jaké Stés-
ti mam i pres véechna dietni omezeni. Jsem zdrava navzdory
tomu, ¢i moznd pravé proto, ze mohu mit tuto specialni vyzi-
vu. Mohu zit téméf normalnim zivotem. Mohla jsem studovat
a nyni jsem vdana a mam dvé zdravé déti. Je spousta nemoci
a lidskych osudd, kde neni pomoc zadna. Jak Stastni by tito lidé
byli, kdyby mohli Zit jako ja. Samoziejmé, zivot bez diety by byl
velmi pfijemny, ale ja PKU mam a tato metabolicka porucha je
soucdsti mne samé i mého Zivota.

E. S. PKU: VidzZend pani Benkel a Manuelo, jménem vsech nasich
clent vdm dékuji za to, Ze jste ndm otevrely svd srdce i duse,
a tim ndm daly moznost trochu vSemu porozumét. Jisté pro vds
bylo pri pripraveé prezentace na konferenci v Turecku tézké znovu
vzpominat. Véfime, ze vds pribéh presvédci cleny nasi spolecnosti
a sdruzenych asociaci zamérit se vice na pozdé i vibec nelécené
pacienty a nezapominat na jejich potreby.

Novinky u nizkobilkovinnych jidel

SHS: PKU parky opét v nabidce

Blizi se ndm opét léto, a tim i ¢as grilovani. Pro ty z vas, ktefi
radi grilujete, mam jednu radostnou novinu. Na interneto-
vém obchodu firmy SHS (www.loprofin.de) se opét objevily
PKU parky ve strevé, ale prodavané v plechové konzervé. Kla-
sické parky se prodavaji od 14. 5. 2012 pod nazvem Lopro-
fin Metzgers Beste ,Wiener Art” a bilé (bavorské) klobasy se

Yetzgers Bestél
“Frinkigche AHSH
Pl |

prodavaji od 1. 6. 2012 pod nazvem Loprofin Metzgers Beste
,Frankische Art". Takze kdo na né mate chut a chcete je vy-
zkouset, tak nevahejte a objedndavejte. Mélo by to jit asi dodat
i do Ceska, ale to zatim nemam ovéfeno, takze pfivitam, po-
kud mi date védét, jak to dopadlo.

Bezgluten: Knedliky jako od babicky

Vyzkousejte také novinky u nizkobil-

kovinnych vyrobka firmy Bezgluten. -

Od ¢ervna 2012 tato firma nabizi dva = & o
druhy knedliké, a to nizkobilkovinny T
houskovy knedlik a nizkobilkovinné

naleznete na webovych strankach www.bezgluten.cz, objed-
nat miZete na e-shopu nebo telefonicky na Zakaznické lince
591 007 007.

Takze nevéhejte, a pokud na tyto vyrobky mate chut, tak ob-
jedndvejte a ochutnavejte.
Pfeji vdam vsem dobrou chut. Radek Puda
radek.puda@seznam.cz



Zpravy

Denicek z Varsavy

Dobry den, rodice a déti,

jmenuji se Bara Lhotékova, je mi devét let a dovolte mi, abych se
s vami podélila o své zazitky z loriské konference ES PKU, ktera se
konala od 13.do 16.¥ijna 2011 v Jachrance u Varsavy v Polsku.
Ctvrtek 13.¥ijna

Kdyz jsme sem s mamou dojely, tak jsem byla v Soku. Tak velky
hotel jsem v Zivoté nevidéla. Kdyz jsme vesly dovnitf, tak jsme do-
staly tasku a nahrdelnik. Pak jsme $ly po schodech a nasly pokoj.
Tam to bylo ale krasné! Tam jsme si rychle vybalily véci a sly do
hotelového aquaparku. Byla jsem na toboganu (povazte — v hote-
Iul), v proudu a ve vifivce. Bylo to krasné! Kdyz jsme se vykoupaly,
tak jsme 3ly zpatky do pokoje, kde jsme se prevlékly. Mdma hroz-
né zdrzovala. Kdyz jsme se prevlékly, tak jsme $ly na koncert. Byla
to vazna hudba a znélo to krasné. A po ném na vecefi, kde byla
spousta dobrého jidla, stoly pro zdravé i pro nas s PKU. Zkratka
nadheral

Patek 14.fijna

Kdyz jsem se vzbudila, tak jsme $ly na snidani. Potom mama sla
na prednasky a ja jsem $la na hlidani. Tam jsme s détmi z celé Ev-
ropy tancovali, vyrabéli. Potom si mé méma vyzvedla a $ly jsme na
obéd. Byly tam hranolky, mram! Pak jsem $la zpatky na hlidani,
kde jsme hrdli hry na Nintendu Wii. Pardda. Kdyz si mé mama vy-
zved|a, tak jsem musela rovnou na vecefi a po ni hned spat.

Sobota 15. fijna
Kdyz jsem se vzbudila, tak jsme Sly hned na snidani. Byly livance!
Program zadny rano nebyl, tak jsme $ly s mamou opét do aqua-
parku. A kdyz jsme se vydovadély, zafadily si a zaplavaly, tak jsme
sly na obéd. Potom jsme jely na vylet do centra Varsavy a sly jsme
si prohlédnout kralovsky palac. Bylo to krasné! Potom jsme 3ly
na prochazku po mésté. Tedy moc prochazka to nebyla, protoze
po par krocich jsme objevily krasnou kavarnu, kde jsme si spolu
s ostatnimi Gcastniky z Ceska povidaly. A potom zpatky do hotelu.
Varsava byla ucpand, tak jsme to jely dvé hodiny, hrliza. Kdyz jsme
prijely, tak jsme sli nakoupit PKU jidlo. Potom jsme se prevlékly
a Sly na slavnostni vecefi. Na tu jsem se moc tésila, ale byla divna,
protoze byly téstoviny s jahodovou omackou! A potom zase spét.
Nedéle 16. fijna

Kdyz jsem se vzbudila, tak jsme sly hned na snidani. Opét perfekt-
ni, opét velkd basta. A po ni mama sla balit a ja jsem si celé dopo-
ledne hrala s moji kamaradkou Saskou z Turecka, se kterou jsem
se tam seznamila. KdyZ jsme si dohraly, tak jsme sedly na autobus
a jely jsme na letisté. No a vecer jsem byla doma a zitra uz hura
do skoly.

Hrozné to uteklo, ale bylo to moc krasné. | médma si to chvdlila.
Mate-li moznost, doporucuji vam jezdit na PKU srazy v zahranici,
véfte mi, stoji to za to. Bdra Lhotdkovd, 9 let, Praha

NSPKU na Facebooku

Navstivte nové
stranky NSPKU na
Facebooku (FB),
kde naleznete uzi-
tecné odkazy, fotky
a informace o déni
naseho sdruzeni.
Kde se o nas mluvi?
Kde vysel ¢i vyjde
¢lanek? Kdyz budete odkazy sdilet na svoji stranku FB, bude

o nas védét vic lidi. Je to retézova reakce, tak prosim sdilej-
te, lajkujte” a dejte védét i svym pratelim na FB, at se o nas
mluvi.
https://www.facebook.com/home.php?clk_loc=5#!/Narod-
niSdruzeniPkuAJinychDmp

Soucasné muzete nahlédnout i na FB stranky nasi patron-
ky Andrey Kerestesové, na nékterych fotkdch poznate svoje
déti.
https://www.facebook.com/home.php?clk_loc=5#!/media/set/?-
set=a.359422134105874.74232.130649626983127&type=3

Soutéz pro maléi vetsi umelce!!!

Soutéze o hodnotné ceny se mize ztcastnit jakykoli zdjemce
z fad déti a dospélych s PKU a jinymi DMP, ale i tfeba jejich
sourozenci a rodice.

Prihlasit se mlzete do jedné z nasledujicich kategorii:

+ Nejmensi déti (do 5 let véku)

-téma A: Ja. Nakresli sam sebe, mdzes jen svou posta-
vu nebo i ¢innost, kterou mas rad/rada (tfeba jak bastis,
kreslis, sportujes atd.).

« téma B: Slunicko. Jestli se ti libi vic, jak malujes$ slunce,
vytvor jej co nejvétsi, tak, jak se ti to libi.
o Vétsi mali¥i (6-10 let)

- téma: Moje rodina. Nakresli nebo namaluj ¢leny své nej-

blizsi rodiny pfi jakékoli ¢innosti. Nezapomeri na pozadi.
« Nejvétsiborci (11 let a vyse)

- téma: Moje Stésti nebo Ja a moje stésti. Nakresli, co po-
vazuje$ za své Stésti, za svou radost, cokoli, co mas rad/
rada a muzes primalovat nebo vlepit i sebe. Jestli mas taj-
né prani nebo stésti, mlzes jej zobrazit abstraktné. Vis, co

je to abstrakce? Je to zob-
razeni, na kterém nemusi
byt nutné poznat, co to je.
Moznosti technik: mdzes ma-
lovat vodovkami nebo tempe-
rami, kreslit pastelkami nebo
pastely. Jestli se chces ale pus-
tit do naro¢néjsiho ztvarnéni,
nebudeme proti!
Svij obraz (velikosti maximal- :
né A3) posilej postou nebo Iépe elektronicky na adresy:
e-mailem: Lucie.simonova@seznam.cz nebo postou: Zuzana
Kuliskova, Radechovska 1334, Béla pod Bezdézem, 294 21
nejdéle do 30. 8.2012
Tésime se na vsechna umélecka dila, vyhodnoceni a fotografie
najdete v pfistim ¢isle Metaboliku!
Vase vytvory bude hodnotit odborna porota v cele s pani ucitel-
kou Mgr. Lucii Simonovou.
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