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Nechtéj byt clovékem, ktery je tspésny,
ale chtéj byt clovékem, ktery za néco stoji.
ALBERT EINSTEIN

Pozvani na Medlov

Mili ¢lenové,

Radi bychom V&s pozvali na jiz 3. ro¢nik zdbavné - vzdé-
lavaciho pobytu spojeného s ¢lenskou schizi, ktery se bude
konat 27.-29. 9. 2013 v hotelu Medlov u Nového Mésta
na Moravé (stejné jako loni a predloni). Pfijedte se dozvédét
zajimavosti o PKU, které jste dosud nevédéli, poslechnout
si co je nového v |é¢bé PKU, spoluutvotit program naseho
sdruzeni na pfisti rok a hlavné si v pratelské a neformaini
atmosfére popovidat a vymeénit si zkusenosti s PKU a jinymi
DMP. Setkani je uréeno nejen pacientdm s PKU, ale i véem
ostatnim, ktefi se o PKU a jiné DMP zajimaji.

Na programu bude odborny blok, ktery pfipravujeme
spolu s Iékafi z nasich center a ktery bude obsahovat aktu-
alni odbornd témata s novinkami v 1é¢bé PKU.

Nedilnou soucasti bude i prezentace firem dodavajicich
na nds trh potraviny a preparaty pro nizkobilkovinnou die-
tu. Treba tu najdete a ochutnate néco, co jesté neznate.

Na ¢lenské schlizi se dozvite o ¢innosti sdruzeni v minu-
lych 2 letech, o planovanych aktivitach na rok 2013 a 2014
a o novinkach v legislativé tykajici se jak 1é¢by, tak socidl-
ni oblasti. Jak ukazala zkusenost z podzimu 2012, kdy byla
v jednom z center na vice jak 4 tydny vyznamné omezena
Ié¢ba dospélych pacientd, tak jednou z oblasti, kterou se
budeme muset vice zabyvat, je zajisténi kvalitni a dostupné
|é¢by pro dospélé pacienty. Proto bychom byli radi, kdyby
v letodnim roce na Medlov pfijelo vice dospélych pacien-
th nez v minulych letech, aby se s ndmi mohli podélit o své
zkuenosti s [é¢bou, jeji kvalitou a dostupnosti .

Jednim z bod programu budou téZ chystana evropska
pravidla pro 1é¢bu PKU, jejichz cilem je sjednotit 1é¢bu PKU
v rliznych koutech Evropy a zarucit pacientlim alespon ,zla-
ty” standard dostupné a hrazené péce.

Prijedte tedy mezi nas i Vy. Loni se na Medlové seslo 101
ucastnikd (veetné vystupujicich a hostll) a z z toho bylo
26 pacientd s PKU ¢i jinou DMP a to 20 déti a 6 dospélych.
Doufame, Ze letos to bude podstatné vic. Pfijedte se podélit
0 své zkusenosti s PKU, ziskat informace od jinych pacientt
i 1ékary, ¢i se jednoduse pobavit. A pokud jste alespori ob-
Casni houbafi, tak doufejte v trochu stésti na pocasi. Hotel
se nachdzi uprostred krasnych lest a loni jsme i my nehou-
bafi nasli pfi prochazce alespon na pofadnou smazenici.

Tak uz si nyni rezervujte termin, podrobny program bude
na www.nspku.cz ihned jak jej budeme mit hotovy, a in-
formace o pfihlaskach Vam ptijdou e-mailem nebo postou
jako obvykle.

Tésime se na Vas.

Za Vybor NS-PKU Markéta Lhotdkovd




Uskutec¢néné akce

Ohlédnuti za Mikulasskou v Praze

Posledni Mikulasska nadilka v Praze se skute¢né povedla!
Mikulajda se konala 8.12.2012, tentokrat v télocvi¢né a pfi-
lehlych prostorach Akademického gymnézia ve Stépanské
ulici. Veliky dik za poskytnuti a organizaci zazemi patfi fe-
diteli PaedDr. Milanu Stérbovi, kterého moznéa znéate z na-
Sich pobyt(, na které jezdi s manzelkou Sarkou a syny.

Déti se vyradily béhem dramatického pasma o naroze-
ni Jeziska - byly vtazeny pfimo do déje coby herci. Zazpi-
valy si vsechny znamé koledy a opét zahrdly také spoustu
her. Rodic¢e mezitim v predséli mohli vyslechnout pouta-
vou prednasku Prof. MUDr. Milana Macka jr. o problemati-
ce vzacnych nemoci a obcerstvovat se u bohatého bufetu,
jehoz soucasti byly také stoly s nizkobilkovinnymi dobro-
tami.

Konecné dorazila cely rok oc¢ekavana trojice certa, Mi-
kuldse a andélalV détech i nékterych by se krve nedorezal!
Nastésti nikdo z nas nezlobil a navic jsme dokazali i pekel-
nika obmék¢it nejednou péknou basnickou. Bali¢ky, kte-
ré détem udélaly nejvétsi radost, byly vskutku preplnény
dobrotami. Timto za viechny dékuji firmdm Nutricia (vy-
robky SHS a Milupa), Nestlé (vyrobky Vitaflo) a Bezgluten,
ktefi tuto akci vydatné sponzorsky podpofili. Ac¢koli jaro je

uz doufejme doopravdy tu, tak na letosniho Mikuldse se
téSime uz nyni.

Lucie Simonovd




Uskutec¢néné akce

Predvanocni setkani v Olomouci

Dne 9.12.2012 se uskutec¢nila v Olomouci ve Slovanském
domé Vanocni setkdni spojené s mikuldsskou nadilkou
a milym prekvapenim pro nase détské cleny. Tohoto se-
tkani se zucastnilo 103 osob (29 rodin s celkem 30 détmi
s PKU nebo jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami
a jejich sourozenci. Ucastnici nejdfive shlédli v loutkovém
séle predstaveni ,Broudci’, které nam predvedlo loutkové
divadlo Kasparkova fise. Cas po jeho skonéeni do doby nez
donesl Mikulas, Cert a Andél mikulasské balicky stravili déti
pfijemné u fontany z nizkobilkovinné ¢okolady, kterou pro
né pfipravil pan Bartas z firmy Vitaflo. V letosnim roce byla
mikuldsska nadilka velmi bohatd, za coz dékujeme viem fir-
mam, které nase déti témito balicky sponzorsky podporili
(firma Nutricia - vyrobky Milupa a SHS, firma Nestlé — vy-
robky Vitaflo a firma Bezgluten).

Myslim si, Ze se toto setkani vydafilo, Ze vsichni jeho
Ucastnici s nim byli spokojeni a uz nyni se téSime na podob-
né setkani v pfistim roce.

Radek Puda




Uskutec¢néné akce / Z domova

Zimni setkani v Krusnych horach

Mili ¢lenové,

Pfedem bych Vam chtéla podékovat za ucast na zimnim
setkdnina chaté Flora v Krusnych horach 0d 29.1.do 3.2.2013.
| kdyz bohuZel byla velmi mala ucast, stejné jsme si to moc
uzili. Kazdy den jsme lyzovali a pocasi nam pralo. Vecer jsme
se oddavali vecernim hram, jako byly tfeba spolecenské hry
anebo jsme $li jen tak bobovat a uzivat si snéhu. Radi by-
chom také podékovali veskerému persondlu na chaté, ktery
nam poskytl pfijemny pobyt na horach a vytvofil nam tak
pfijemnou atmosféru, kde jsme se citili jako doma. Pfes ma-
lou Ucast byly tyto hory pofddany bohuzel naposledy. Neni
jednoduché zamluvit celou chatu a jesté k tomu sladit jidel-
nicek s nasi dietou, ale i pres to jsem to poradala velice rdda,
a délala jsem to pro nase déti a dospélé.

S pozdravem

Veronika Bubenikovd

PODEKOVANI

Jménem vyboru sdruzeni bych chtél podékovat pani Bubenikové za nékolik let,
po které pro nds toto zimni setkdni organizovala, a soucasné Vdm oznamuyji,
Ze pro mizivy zdjem z Vasi strany (zucastnili se 3 rodiny)
nebude pro dalsi roky toto setkdni organizovdno.

Ing. Radek Puda
predseda sdruzeni

Kursy vareni PKU diety
- stanovisko NS PKU

Vazeni ¢lenové sdruzeni,

jak jisté vétsina z Vas vi, tak jiz nékolik let probihaly
na Stredni zdravotnické skole na ul. 5. kvétna v Praze kursy
vareni PKU diety, které za spoluprace s NS PKU a se spole¢-
nosti Nutricia organizovaly MUDr. Pazdirkova a p.Komérko-
va z metabolické ambulance FNKV Praha.

Nérodni sdruzeni PKU a jinych DMP nékolik let pro tuto
aktivitu zajistovalo pronajem cvi¢né kuchyné, ve které se
provadély praktické ukazky vareni V letosnim roce Vybor
sdruzeni rozhodl, i kdyZ nerad, ze nemUze tuto smlouvu
nadale uzavirat. Ddvodem k tomuto rozhodnuti byla klau-
zule v ndjemni smlouvé, v jejimz disledku Sdruzeni na sebe
prebird odpovédnost za veskeré hmotné Skody a Skody
na zdravi, ke kterym by v ramci kurzd (tedy v dobé prona-
jmu cvi¢né kuchyné) mohlo dojit.

V pfipadé jakéhokoli irazu nebo zranéni nékoho z Gi¢ast-
nikd téchto kurst nebo v pfipadé jakéhokoli poskozeni

zafizeni pronajaté kuchyné by neslo Sdruzeni plnou od-
povédnost za tyto Skody na majetku nebo zdravi véetné
pfipadnych finan¢nich rizik a ndhrad s tim spojenych. Vzhle-
dem k tomu, Ze tyto ¢astky by nemusely byt malé ani by ne-
musely byt jednordzové, jsme se s ohledem na zajisténi fi-
nanc¢ni stability Sdruzeni a po konzultaci s pravniky rozhodli
jako statutdrni zastupci tuto aktivitu v této podobé nadéle
nepodporovat. Druhym a neméné podstatnym ddvodem
byl rok od roku klesajici zajem o tuto aktivitu z Vasi strany.

V pripadé, Ze bude tato aktivita i bez této spoluticasti
Sdruzeni konat, tak samoziejmé o ni budeme i nadale radi
nase ¢leny informovat.

Toto stanovisko Vam davéame na védomi, abychom pre-
desli a zabranili pfipadnym nedorozuménim.

Vybor NS PKU



Z domova

Nabidka prazdninovych pobytu
pro déti na letosni léto

Vazeni ¢lenové,

predkladdme Vam nabidku prazdninovych pobytl a ta-
borll s moznosti Ucasti déti s fenylketonurii a jinymi dédic-
nymi metabolickymi poruchami.

Upozozorniujeme, Ze NS PKU neni organizdtorem ani spoluor-
ganizdtorem ani jedné z téchto akci, pouze zprostredkovdvd
informace o jejich kondni. S dalsimi dotazy se proto, prosim,
obracejte pfimo na nize uvedené kontaktni osoby.

4, ro¢nik prazdninového pobytu
pro déti s PKU dietou

PORADATEL A KONTAKTNI OSOBA: pani lvana Prochazkova,
tel. 737 772 965, e-mail: iva.pb@seznam.cz

TERMINY: 7.7.-20.7.2013 - 13denni - cena: 4 700 K¢ nebo
14.7.-20.7.2013 - 6denni - cena: 3 200K¢

MISTO POBYTU: Penzion u Novaka, Kozli 24, Orlik nad Vlta-
vou (www.penzionunovaku.cz)

prazdninove-pobyty.cz nebo na http://www.nspku.cz/sdru-
zeni/akce-pro-cleny/prazdninove-pobyty.html
Uhrada pobytu pfes fakturu FKSP je po dohodé mozna.

Tabor Shrek - Svét pohadkovych bytosti

PORADATEL A KONTAKTNI OSOBA: Cestovni kancelaf To-
pinka, s.r.o., Ing. Hana Heligrov4, tel.: 602 403 470, e-mail:
prodej@tabory.cz

TERMIN: 22.7.-3.8.2013 - 13denni - cena: 4 390 K¢
MISTO POBYTU: Rekrea¢ni sttedisko RGZend mezi mésty
Sedlec - Prcice a Milevsko na biehu rybnika Pafezity (www.
tabory.cz/ruzena.html)

tabory.cz/tema/klasicke-tabory/shrek/
Uhrada pobytu pfes fakturu FKSP je po dohodé mozna.

1. Stanovy tabor pro déti
s PKU a jejich kamarady

PORADATEL A KONTAKTNI OSOBA: pan Jaroslav Matura, tel.
776 027 608, e-mail jaromirmatura@seznam.cz

TERMIN: 11. 8. - 18. 8. 2013 (v pfipadé potfeby zmény na-
stupu nebo odjezdu dohoda moznd), cena 2 000 K¢&/pobyt
MISTO POBYTU: Taborovéa zékladna Medlov u Nového Més-
ta na Moravé

cz/sdruzeni/akce-pro-cleny/prazdninove-pobyty.html. Pfi-
hlasku a dalsi podrobné pokyny Vam poskytne pan Jaroslav
Matura e-mailem na jaromirmatura@seznam.cz nebo tele-
fonicky na telefonu 776 027 608.

Uhrada pobytu pres fakturu FKSP je po dohodé mozna.

Hodnoty aminokyselin

ve vyrobcich HIPP

Vazeni ¢lenové,

rad bych Vas rad informoval o tom, Ze jsme od firmy HIPP,
kterd vyrabi détské a kojenecké vyzivy a prikrmy, obdrze-
li hodnoty fenylalaninu a dalsich vybranych aminokyselin
v jejich vyrobcich.

Kdo méte o tento prehled zajem, tak si o néj mizete na-
psat Ing. Radku Pudovi na mail radek.puda@seznam.cz

Ing. Radek Puda



Na odborné téma

Enzymova substitucni terapie pro PKU

V breznu tohoto roku se konalo v Turecku 5. evropské setka-
ni odbornikl specilalizujicich se na péci o pacienty s fenyl-
ketonurii. Jedna z prezetaci byla vénovana zkouseni nové
mozné lécby pro lidi trpici touto metabolickou poruchou.
Enzymova substituce je jednou z moznosti [é¢by PKU v bu-
doucnosti.

Za poruchu premeny fenylalaninu a jeho hromadéni
v téle je zodpovédnd nedostatecna tvorba enzymu fenyla-
laninhydroxylazy (PAH). Kvili jeho vlastnostem ho nelze pro
|écbu pouzit.

V soucasné dobé se v USA zkousi pouZiti jiného enzy-
mu - fenylalaninamoniaklydzy (PAL). Tento enzym umi
rozkladat fenylalanin na bezpecné produkty kyselinu trans-
-skoficovou a amoniak, které se vylouci moci. Je obsazeny
v nékterych rostlinach, houbach, neni pfitomen v téle sav-
cl. Jeho podévéni se zpocétku zkouselo na mysich mode-
lech a v poslednich letech testovani probiha i na dospélych
pacientech s PKU. Zkousi se Uc¢innost a bezpecnost tohoto
pfipravku. Podéva se injek¢ni formou v opakovanych pod-
koznich injekcich 1xtydné. Enzym je jesté chrdnén mole-
kulou polyethylenglykolu (PEG) pred destrukci vlastnim
imunutnim systémem pacienta. Proto se nyni enzym uvadi
pod zkratkou PEG-PAL. Dosavadni vysledky jsou optimistic-
ké. Testovani proslo jiz I. a Il. fazi klinické studie. V I. fazi se
zkouselo nejoptimalnéjsi davkovani enzymu, tak aby doslo
k co nejméné vedlejSim ucinkm. Dosud se nevyskytly zad-

né zavazné vedlejsi ucinky. Castymi problémy byly kozni
reakce po vpichu, kozni vyrdzky a bolesti kloubd. Vétsina
pfiznakd brzy odeznéla. Pokles hladin fenylalaninu na lé¢-
bé timto enzymem byl v priméru o 68% u pacientd, ktefi
PKU dietu nedodrzovali a jejich primérna hladina fenylala-
ninu byla 1 360 umol/I (22,4 mg/dl) pfed lé¢bou a u vétsiny
z nich pod 600 umol/l (10 mg/dl) na lécbé.

Z plvodnich 56 pacientl prerusily studii ze zdravotnich
dlvodu pouze dva. Déle 12 z nich bylo vyfazeno ze studie
z logistickych dlvodu. 42 ve studii pokracuje vice nez 2
roky. 20 pacientl si aplikuji injekce sami doma.

Nyni kon¢i tspésné Il. faze testovani a na jafe se planuje
pocatek lll.faze. V této fazi se bude sledovat nejen pokles
hladin fenynalaninu a bezpe¢nost PEG-PAL, ale i vliv na psy-
chiku a exekutivni funkce, které jsou casto negativné ovliv-
nény u PKU pacientd bez diety.

Zda tato léc¢ba a za jakych podminek bude nakonec
schvalena pro pacienty s PKU ukéze budoucnost.

MUDr. Rendta Pazdirkovd
FNKV Praha

Metodika prace ucitele se zakem
se vzachym onemochénim

Vazeni ¢lenové,

rdd bych Vés rad informoval o tom, Ze v rdmci projek-
tu ,Specialni vzdélavaci potieby déti a zakl se vzacnymi
onemocnénimi’, podporeného ESF, vydala Spole¢nost pro
mukopolysacharidosu publikaci,Metodika prace ucitele se
zakem se vzacnym onemocnénim®”. Jedna se o knizku, vy-
tvorenou kolektivem autorl pod vedenim doc. Mgr. Paed-
Dr. Jan Michalik, Ph.D. (jednoho z nejvétsich odbornikl
na specialni pedagogiku v CR), kterd by méla slouzit jako
manudl nebo doporuceni, ktery by ukazal pedagogim
nékolik véci, které se vazi ke vzdélavani zakl se vzacnym
onemocnénim, mezi které patii i déti s PKU nebo jinou
DMP. Protoze Zadny podobné zaméreny uceleny material
neexistoval, tak jsme se velice radi k tomuto projektu pfi-
pojili, protoze se urcité shodneme v nazoru, Zze pro hodné
rodin s détmi s PKU a pro jejich pedagogy (ucitele /ucitelky)
je tento material velmi potfebny. Tuto publikaci najdete jiz
i na internetu na adrese http://svp-vzacnaonemocneni.cz/
portal/?p=480.

V této publikaci najdete velice pfehledné zpracovény
obecné podminky vzdéldvani déti se vzacnym onemoc-
nénim a nasledné je podle jednotlivych onemocnéni blize

specifikovana prace pedagoga a skoly se Zadkem s jednotli-
vymi vzacnymi onemocnénimi (u nas PKU a jiné DMP) spolu
s priklady dobré a Spatné praxe a kazuistikami.

Nase sdruzeni ma pfislibeno pro své ¢leny dodani 50
kus této Metodiky, kterou budeme v ramci sdruzeni
prednostné distribuovat nasim ¢lentim s détmi ve skolnim
a predskolnim véku a vyhledové planujeme pasaze Meto-
diky, tykajicich se PKU a pfibuznych metabolickych poruch
vydat jako samostatnou broZuru, kterou by v tisténé a dato-
vé podobé obdrzel kazdy ¢len NS PKU pro svou soukromou
potrebu.

Vsem, ktefi ndm z Vasich fad pomohli, moc dékuji za pomoc
a spolupraci pfi realizaci tohoto projektu.

Ing. Radek Puda



Legislativa

Konference o vzdélavani déti
se vzacnymi nemocemi

V ramci projektu ,Specialni vzdélavaci potieby déti a zakul
se vzacnymi onemocnénimi’, podpofeného ESF, usporadala
Spole¢nost pro mukopolysacharidosu ve spolupréci s Ces-
kou asociaci pro vzacna onemocnéni 1. narodni konferenci
Vzdélavani déti se vzacnymi onemocnénimi’, které jsem se
zUcastnila. Akce se uskutecnila 6. a 7. bfezna 2013 v Praze
v hotelu Olsanka. Konference se ucastnili rodice, ucitelé,
pracovnici specidlné pedagogickych center, lékafi, pecujici
i dalsi osoby, jichZ se dotykaji problémy také déti s vzacny-
mi onemocnénimi.

Program byl rozdélen do dvou sekci. Prvni den probéhlo
pfiblizné pétihodinové plenarni jednani, v némz se stfidali
a své prezentace predstavili zstupci organizaci, zaméruji-
cich se na nékteré ze vzacnych onemocnéni. Plénum se -
kromé vzdélavani - tykalo aktudlnich problému a postaveni
nemocnych osob ve spole¢nosti (CAVO), roli specialné pe-
dagogického centra pii diagnostice SVP u déti se vzacnymi
onemocnénimi, a v neposledni fadé i zkusenosti se vzdéla-
vanim téchto zakd z pohledu rodi¢li a pedagogu. Po kazdé
prezentaci byl prostor pro diskusi. Konkrétnéji:

Konferenci zahajil manazer projektu doc. Mgr. Paed-
Dr. Jan Michalik, Ph.D.V tvodu hovofil o specifickych vzdé-
lavacich potrebach viech déti se vzacnymi onemocnénimi
na nasich skolach, odborné pak pfiblizil problematiku déti
s mukopolysacharidozou. Apeloval na vyznam akce: predat
si navzdjem zkusenosti a poznatky vyse uvedenych osob.

Nasledné hovofila Lenka Skocdopole-Vakermanova
z Klubu nemocnych cystickou fibrosou o Narodnim akénim
planu pro vzacnd onemocnéni (o historiijeho vzniku a o N&-
rodni strategii pro vzacnd onemocnéni a o jejich cilech a ob-
sahu na roky 2012-2014).

Jako cestny host byl uveden Prof. MUDr. Jifi Zeman,
DrSc., ktery zaujal vykladem o vzacnych onemocnénich
z hlediska historie — od putovani pravékych obyvatel, pres
zobrazovani ¢lovéka s télesnymi odliSnostmi ve vytvarném
uméni (pravék, starovéké Recko, stredovék), az k moder-
nimu pojeti vzacnych onemocnéni z hlediska mediciny.
Zduraznil vyznam novorozeneckého screeningu, v némz se
v soucasné dobé v CR sleduje 13 chorob, z toho 10 meta-
bolickych, pficemz jen v roce 2012 bylo zjisténo cca 1 000
onemocnéni metabolismu (nejen u novorozencd). Zminil
se déle o rdznorodé dédi¢nosti a rozmanitych pfiznacich.

Pfinosem byla také prezentace socidlnich pracovnic, kte-
ré mluvily o vyvoji v systému pfizndvani socidlnich davek
od roku 2012. Upozornily také na ob¢asnou problematiku
neochoty stran Ufadd prace a na moznosti rodin odvolat
se a pfipominkovat probihajici socidlni Setfeni za ucelem
ziskani prispévek na péci. Hovofily i o posuzovani stupné
zavislosti v praxi.

PhDr. Jana Petrasova z KU Kyjov vystoupila s pfednéaskou,
pojedndvajici o fazich reakce rodiny na sdéleni zdvazné dia-
gnozy u ditéte. Cely proces Ize dle ni chapat jako proces re-
sidence - nezdolnosti jedince, i celého rodinného systému.
Pohovorila také o faktorech, které pfijeti diagnozy ovliviuiji.

Béhem prvniho dne jesté promluvily Mgr. Jifina Muchova
(role SPC pfi diagnostice specialni vyvojové poruchy u déti
se vzacnym onemocnénim), Mgr. Mirka Bendova (psycholo-
gické poradenstvi pro pacienty s Tourettovym syndromem)
a Daniela Jenickova (socialni prace v SPC, moznosti asisten-
ta socialni péce, krizova linka).

Ing. Eva Sojkova vystoupila jako pecujici rodi¢ dvou déti
s mentalnim postizenim a zaroven jako zastupce celostatni
aktivity rodicu, prosazujici potfeby rodin, pecujicich o déti
s téZzkym zdravotnim postizenim ZALANO. Hovofila zejmé-
na o podminkéch pro inkluzi déti se vzacnymi onemocné-
nimi do skol.

Zavérem prvniho dne jesté stru¢né (ale vystizné) stihly
vystoupit Mgr. Helena Kocova (Vzdélavani déti se spindini
svalovou atrofii), Mgr. Sylva Honzdkova (maminka dité-
te s galaktosemii), Mgr. Mirka Tupa (ucitelka ZS Zahrad-
ka v Praze - vzdélavani divek s Rettovym syndromem),
Ing. Hana Verichova (matka ditéte s Prader-Willi syndro-
mem) a Mgr. Olga Kuliskové (SPC Ibsenova, Brno — Angel-
mannuv syndrom —,syndrom stastného ditéte”).

Druhy den béhem dopoledne se Ucastnici konference
rozdélili dle vlastni potieby do sedmi sekci, ve kterych se
se$lo cca 15-20 osob.

1. Vyjezdni sekce do ZS Zahradka (vzdélavani divek
s Rettovym syndromem.

Spindlné moskularni atrofie a dystrofie.

SPC - pracovnik a vzacnd onemocnéni.

Hosté - inkluzivita ¢eského Skolstvi.

Tourettdv syndrom a specifika metabolickych one-
mocnéni.

V jednotlivych skupinédch si ndvstévnici zejména vzajem-
né predavali cenné zkusenosti a rady, tykajici se kazdoden-
niho Zivota nasich déti.

Konference byla obsahové naro¢ng, ale kazdopadné vel-
mi pfinosna pro viechny v Uvodu zmifované strany.

vk wn

Odkazy:

WWW.vZachaonemocneni.cz, WWw.svp-vzachaonemocneni.cz
Tourettdv syndrom: www.atos-0s.cz

ZALANO: www.zalano.cz

Spindlni svalova atrofie: www.logopicolo.cz

Lucie Simonovd (maminka a ucitelka)
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Nizkobilkovinné potraviny v lékarnach

Vazeni pacienti s PKU a jinymi DMP,

v pfiloZzené tabulce naleznete uceleny aktualizovany sor-
timent nizkobilkovinnych vyrobk(, které muzete zakoupit
ve viech lékarnach zasobovanych firmou Phoenix.

ZpUsob objednavani nizkobilkovinnych vyrobki se isi po-
dle vyrobce:

Postup objednavani vyrobk
Nutricia pres lékarny:

Tyto vyrobky jsou umistény v centralnim skladu distributo-
ra. Pfi poZzadavku na ndkup téchto vyrobk( v 1ékarné je nut-
né, aby zakaznik predal Iékarné kontakt na pana Jana Dor-
fla (tel. 739 270 675, mail: jan.dorfl@nutricia.com), kterému
nasledné Iékdrna zasle svou objednavku véetné APA kodu
(objednévkovy kod distributora) a na jejim zakladé bude
tento pozadavek vykryty. V pfipadé, ze je dany vyrobek
skladem u distributora, tak nejpozdéji tieti den si toto zbozi
vyzvednete v lékdrné. Pokud toto zbozi nebude skladem,
tak Vam lékérnik ozndmi, kdy toto zbozi obdrzite.

Postup objednavani vyrobki
Vitaflo pres lékarny:

V lékérnach je mozno zakoupit pouze celd baleni mléka Pro
Zero (18 kust po 250ml nebo 6 kusd po 1 litru) nebo ¢o-
kolady Vitabite (7 kusd po 25 g). Pfi pozadavku na nékup
téchto vyrobkil v Iékarné je dobré kromé nazvu znat i APA
koéd (objednavkovy kéd distributora).

Lékarna mliZze mit po objednani tento vyrobek k dispo-
zici nejpozdéji do druhého dne. V pfipadé, ze by lékarnik
nebyl schopny toto zbozZi v informacnim systému Iékarny
najit, pozadejte jej, aby se spojil s pani Ing. Janou Sim(inko-
vou, tel. 296 808 153, mail: j.simunkova@phoenix.cz, kterd
ma distribuci téchto vyrobkd v ramci |ékdrenského distri-
butora Phoenix na starosti (prosim, neozyvejte se ji jakozto
zdkaznici sami, byla by takto zavalena dotazy a stejné by
se musela nakonec spojit piimo s lIékarnou). Vyhledové se
planuje téchto vyrobkd i prostfednictvim internetového
obchodu http://www.eshop.nestlehealthscience.cz.

V pfipadé jakychkoli dal3ich dotaz(i se obracejte na pana
Bartase z firmy Vitaflo, tel. 724 420 863, mail: bert.bartas@
cz.nestle.com.

A pro¢ neni uvedena v tabulce jednotna prodejni cena?
Vase ndkupni cena se totiz mlize v kazdé lékarné lisit, proto-
Ze tato cena zavisi od prodejni marze, uplatnéné Iékarnou.
Ceny uvedené v tabulce jsou pouze orientacni a doporuce-
né a budou se lisit podle toho, jakou marzi konkrétni |ékar-
na uplatni.

TakZe mate-li zajem, nakupuijte, at se tento zplsob pro-
deje mezi Vami co nejrychleji rozsiti a neskondi z toho divo-
du, Ze o tyto vyrobky z Vasi strany neni zajem.

Kromé prodeje pres lékérny tyto vyrobky prodava i pani
Harantova (http://www.vltava2000.cz/diety). Vyhodou u ni
je jednak to, ze md zbozi ma velice ¢asto pfimo ,na skladé”
a také to, Ze mléko od firmy Vitaflo prodava i po jednotli-
vych kusech

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruZeni PKU a jinych DMP

Nutricia - SHS 1579268  Damin low protein MIX (mouka) 400 g
1572867  Loprofin dlouhé Spagety 500g
1572875 Loprofin low protein herb crackers 150g
1904003 Loprofin low protein ryze (Statt Reis) 5009
1573287 Loprofin low protein milk drink (mléko) 200 ml
Nutricia - Milupa 1246496  Milupa Lp drink (susené mléko) 400g
2246370  Milupa Lp Choco (susené kakaové mléko) 375g
2304435 Milupa Lp bar - ovocna tyc¢inka 3x 259
2304443  Milupa Lp bar - tycinka s jablky a skofici 3x 259
1056572 Milupa Lp flakes (lupinky) 375¢g
1467274  Milupa Lp ringlets (¢okoladové krouzky) 250g
Nestlé - Vitaflo 2763176 Pro Zero (mléko) 18ks x 250 ml
2763168 Pro Zero (mléko) 6 ks x 1 litr
2831353  Vitabite (¢okolada) 7ks x 259

107,00K¢ - 116,00 K¢
147,00K¢ - 160,00 K¢
137,00K¢ - 149,00K¢
172,00K¢ - 187,00K¢
35,00K¢ - 38,00K¢
326,00K¢ - 354,00K¢
273,00K¢ - 298,00 K¢
76,00K¢ - 83,00K¢
76,00K¢ - 83,00K¢
134,00K¢ - 146,00 K¢
102,00K¢ - 111,00K¢
796 K¢ / baleni
761K¢ / baleni
234K¢ / baleni
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Vyhodnoceni dotazniku
k socialni problematice

Vazeni ¢lenové,

v pfilozené tabulce najdete vyhodnoceni dotazniku
k socialni problematice, ktery jsme Vam zaslali k vyplnéni
v bfeznu tohoto roku.

Velmi pFijemnym prekvapenim pro nas bylo to, ze se
nam ze 142 oslovenych ¢lent vratila odpovéd od 48 ¢lent
(tedy pfiblizné od tfetiny z V&s), coz povazujeme za velky
Uspéch, za ktery Vam vsem, kteii jste nam poslali odpovéd,
moc dékujeme.

Udaje z tohoto dotazniku napovidaji o tom, Ze situace
v oblasti socialni podpory rodin déti s PKU a jinymi DMP je
mistné velmi odlisna a v nékterych oblastech CR kritick4
a tato data ndm poslouzi jako velmi cenny podkladovy ma-
teridl pfi jedndni s legislativnimi a statnimi orgény s cilem
tuto situaci uspokojivé dofesit ke spokojenosti viech.

Vsem Vam moc dékujeme.

Vybor NS PKU

Prispévek na péci ve stejném stupni bez pfeposouzeni: 6
Prispévek na péci ve vyssim stupni po preposouzeni: 2
Prispévek na péci ve stejném stupni po preposouzeni bez odvolani: 6
Prispévek na péci v nizsim stupni po prfeposouzeni — odvolani nepodano: 2
Prispévek na péci byl po preposouzeni PnP odejmut — odvolani podéno a probiha: 1
Pfispévek na péci byl po preposouzeni PRP pfiznan ve stupni | bez odvoléni : 5
Prispévek na péci byl po pfeposouzeni PRP pfiznan ve stupni | - odvolani zamitnuto: 1
Na zakladé podané Zadosti byl pfiznan PnP ve stupni | - odvolani nepodano: 4
Podana zadost o prispévek na péci byla zamitnuta — odvolédni nepodano: 2
Podana zadost o pFispévek na péci byla zamitnuta — odvolani podano a zamitnuto: 5
Na zdkladé podané Zadosti probiha fizeni o prispévku na péci: 6
Rodicovsky ptispévek bézny: 3
Rodicovsky prispévek v soubéhu s pfispévkem na péci - fizeni probiha: 2
Jiné varianty: 3
Celkem vracenych dotaznika: 48

Diilezité upozornéni k prispévku
na péci - hospitalizace

Rad bych upozornil Ty z Vas, ktefi pobirdte na sebe nebo
na své dité pfispévek na pécina jednu celkem malo znamou
Vasi povinnost. Konkrétné se jedna o to, Ze kazdou hospita-
lizaci osoby, které je pfiznan pfispévek na péci (bez ohledu
na pfizany stupen zavislosti), jste povinni hlasit na Urad pra-
ce, ktery tento pfispévek vyplaci, Toto ozndmeni musi byt
pisemné, a musi byt Ufadu prace doru¢eno nejpozdéji do 8
dnt od prijeti k hospitalizaci a do 8 dnli od ukonceni hos-

pitalizace. Konkrétné je tato povinnost stanovena v § 21a,
odst.1, Zakona ¢.108/2006 Sb. o socialnich sluzbach ve zné-
ni pozdéjsich predpis0.

V pripadé, Ze tuto povinnost nedodrzite se vystavujete
riziku, Ze Vam pfispévek na péci mlze byt odebran.

Ing. Radek Puda
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Pruvodce zadatele prvnim stupném
spravniho rizeni o prispévku na péci

V roce 2012 doslo k vyraznym zméndm v oblasti davek pro
osoby se zdravotnim postizenim.V ramci socialni reformy
byl vykon agendy spojené s nepojistnymi davkami sjed-
nocen pod Uradem prace CR a v G&innost vstoupily pravni
Upravy, na jejichz zékladé doslo k vyraznym zménam v po-
suzovani narokd na davky pro osoby se zdravotnim postize-
nim vcetné prispévku na péci.

V praxi se Casto setkdvame s tim, ze Ucastnici fizeni nebo
jejich rodice jako zdkonni zastupci nejsou v prabéhu po-
suzovani naroku na pfispévek na péci dostate¢né pouceni
o svych pravech a moznostech a nékdy maji pocit, ze jim
spravni orgdny neumoznuji aktivni Ucast na probihajicim
fizeni. Nasledujici text mdze poslouzit odhodlanym Zada-
teltm, ktefi se obrni trpélivosti a asertivitou, jako stru¢ny
prdvodce spravnim fizenim o pFispévku u organu I. stupné
- tedy kontaktniho pracovisté Ufadu prace CR.

Podani zadosti

Zé&dost o prispévek na pé¢i se podava na kontaktnim praco-
visti Uradu prace CR podle mista trvalého bydlisté zadatele.
Podani je mozné ucinit osobné nebo postou na predepsa-
ném formulafi, formular Ize ziskat bud'na pfislusném praco-
visti, nebo jej Ize stdhnout z internetu (adresa: portal.mpsv.
cz/ forms). Prijeti zadosti Ufednici nesméji odmitnout; po-
kud se domnivaji, Ze na davku z néjakého divodu nebude
narok, neni to divodem nepfijeti zadosti. Podanim zadosti
je zahdjeno spréavni fizeni, které musi byt ukonceno sprav-
nim rozhodnutim, posouzeni naroku neni mozné provést
na misté,od stolu”, takZe neni dGivod se nechat odradit.

Socialni Setfeni

Prvnim krokem v zahajeném fizeni je provedeni socidlniho
Setfeni socialnim pracovnikem Utadu prace. Sociélni $etfeni
je vétSinou prfedem ohlasend navstéva v misté bydlisté zada-
tele. Socialni pracovnik v podstaté zjistuje socidlni dopady
zdravotniho postizeni a potfebu péce spojenou s nemoci.

Cilem socidlniho 3etfeni by mél byt popis stavu a socidl-
ni situace Zadatele a jeho potieb péce jiné osoby vzhledem
k jeho zdravotnimu stavu. V Zddném pfipadé neni pfedmé-
tem tohoto Setieni zjistovani nebo ovérovani majetkové
a prjmové situace rodiny, jakékoli otdzky v tomto duchu
mate pravo odmitnout zodpovédét. Socidlni pracovnik k vam
nepfichazi z moci Ufedni na kontrolu, ale s vasim souhlasem
se jde sezndmit se situaci zadatele a jeho potfebami péce,
zpUsobem jakym jej jeho zdravotni stav omezuje v bézném
kazdodennim zivoté a jakym zplsobem jsou tato omezeni
pfipadné prekonavana s pomoci a péci dalSich osob.

Setfeni se orientuje na 6 nasledujicich okruhl: schop-
nost pecovat o vlastni osobu, vydéle¢na cinnost a Skolni
povinnosti, rodinné vztahy, socialni vztahovy rdmec (mimo
rodinu), domacnost, prostiedi. Nejlepsi pfipravou na socidl-
ni Setfeni je prostudovani jednotlivych aktivit sledovanych
pfi posuzovéni potfeby péce (jsou uvedeny ve vyhlasce
505/2006Sb., v pfiloze 1). Zamyslete se nad tim, jak se péce
o zadatele promita do jednotlivych aktivit uvedenych ve vy-

hldsce, kolik ¢asu denné péce zabir3, jak se promitd do pla-
novani rodinnych aktivit a jak potfeba péce ovliviiuje Zada-
tele i jeho okoli v rdmci vyse uvedenych 6 okruhd, na které
se bude socidlni pracovnik pfi Setfeni dotazovat.

Velice dllezité je, ze Zadatel, popfipadé jeho zastup-
ce, ma dle § 25 Zakona ¢. 108/2006 Sb. pravo seznamit se
se zdznamem ze socidlniho Setfeni. Socialni pracovnik si
na misté vétSinou zapisuje pozndmky, které pozdéji shr-
nuje do zdznamu, ktery postupuje jako nezbytny podklad
posudkovému lékafi. Je tedy vhodné vyzadat si moznost
seznamit se s findlnim zdznamem socialniho Setfeni pred
odeslanim na OSSZ k posouzeni stupné zavislosti.

Posouzeni okresni spravou

socialniho zabezpeceni

Spréavni organy (kontaktni pracovisté Uradu prace CR) béz-
né postupuji tak, Ze po provedeni socidlniho Setfeni zaslou
kopii Zadosti a zdznam socialniho $etfeni na mistni OSSZ
k posouzeni stupné zavislosti posudkovym Iékafem. Zéro-
ven zadateli spravni organ posild usneseni, v némz jej infor-
muje, Ze po dobu nezbytné nutnou k vypracovani posudku
je tizeni preruseno a spravni Ihita max. 60 dnd, v nichz by
zadost méla byt vyfizena, po dobu preruseni nebézi.

0SSZ jako posudkovy orgdn si obstarava dalsi podkla-
dy, tedy lékarské zpravy, coz znameng, ze si vyzada zpravu
praktického lékafe a na zékladé téchto podkladd provede
posouzeni. Pfi podani zadosti se mlzete setkat s tim, Ze
spravni organy neoblomné trvaji na uvedeni praktického
|ékafe a kontakt na specialistu povazuiji za irelevantni. Né-
kdy jej dokonce odmitaji pfijmout, se zdivodnénim, ze
prakticky lékai shromazduje veskerd podstatna data a po-
sudkovy orgdn stejné nebude se specialistou komunikovat.

Tato béZna praxe je pro osoby se vzacnym onemocné-
nim nevhodnd a vy nejste povinni se ji pfizplsobit. Lé¢ba
vzacnych onemocnéni a péce s ni spojena mnohdy zahrnuje
specifickd rezimova opatieni a dle vyhlasky ¢. 505/2006 Sb. je
za neschopnost zvladéani zakladni Zivotni potfeby povazovan
rovnéz stav, kdy rezim nafizeny odbornym lékafem poskytu-
jicim specializované zdravotnické sluzby neumoznuje prova-
déni zakladni Zivotni potfeby v pfijatelném standardu.

BéZzna dokumentace praktického Iékare tyto informace
neobsahuje, nebo si |ékaf neni védom jejich vyznamu pro
posouzeni, proto je vhodné, aby Zadatel pfevzal iniciativu
a dolozil zpravy specialist(.

Doporucujeme domluvit se s o3etfujicim lékafem a vyza-
dat si zpravu pfimo pro Ucely posuzovani stupné zavislosti,
upozornit |ékafe na oblasti posuzovani, které jsou pro péci
o zadatele stéZejni, protoze bézné zpravy z ambulantniho
vysetfeni nebo pravidelnych kontrol se obvykle nevztahuji
na jednotliva rezimova opatfeni, kterd je treba dlouhodobé
dodrzovat.

Spravni organy nékdy maji tendenci klast odpor dokla-
dani zprav Zadatelem nebo jeho zastupcem.V tom pfipadé
Ize zaslat zpravy |ékare spravnimu organu doporucené pos-
tou, s pfipisem, ze zadate, aby byly podkladem pro posou-



zeni stupné zavislosti. Pokud by se spravni organ rozhod|,
ze k témto vami navrhovanym dlkazim nebude pfihlizet,
je povinen tento postup popsat a zd{vodnit ve svém roz-
hodnuti o vasi Zadosti.

Vyjadieni se k podkladiim pied

vydanim rozhodnuti

Poté, co kontaktni pracovisté UP obdrzi zpét dokumentaci
a predevsim posudek vydany OSSZ, obnovuje fizeni. Po-
souzeni stupné zavislosti posudkovym lékafem probihd
vétSinou v nepfitomnosti Zadatele a vy se dozvite, Ze bylo
provedeno, z dopisu, v némz vas Ufad informuje, Ze obdrzel
posudek a pokracuje v fizeni. Zaroven je vdm poskytnuta
vétsinou velice kratka lhita 5-8 kalendéinich dni na se-
znameni se s podklady a pfipadné vyjadfeni. Z dopisu by
mélo byt zfejmé, jak tfad hodla rozhodnout (v jakém stupni
pfizna prispévek). Vzhledem k ,sibeni¢nim” Ih(tdm se Za-
datelé vétSinou omezuji na pokus telefonicky kontaktovat
pfislusnou socidlni pracovnici a k sezndmeni se s podklady
se osobné nedostavi.

Spravni organy prvniho stupné nékdy zadateli prezentu-
jituto fazi fizeni jako pouhou formalitu, odkazuji se na auto-
ritu posudkového lékare, jehoz nazor vyjadieny v posudku
je pro né zévazny, a informuji vés, Ze pokud neméate nové
zpravy, nebo nedoslo ke zménam zdravotniho stavu zada-
tele, nemd smysl se k podkladiim vyjadiovat, je lepsi even-
tualné reagovat az na rozhodnuti odvolanim.

Ve skutecnosti se jednd o velice dllezitou &ast fizeni, kde
je prostor pro aktivni Ucast pouceného zadatele, ktery ne-
chce, aby se rozhodovalo ,0 ném bez néj”. Povinnost sezna-
mit Ucastnika fizeni s podklady pfed vydanim rozhodnuti je
zakotvena ve spravnim fadu a odviji se od préva na spraved-
livy proces, které je garantovano Listinou zakladnich prav
a svobod, ktera je sou¢asti Ustavniho poradku CR. Opomenu-
ti tohoto kroku ze strany spravniho organu by zpochybrova-
lo celé fizeni a rozhodnuti vydané bez poskytnuti moznosti
Ucastnikovi seznamit se s podklady by s nejvétsi pravdépo-
dobnosti neobstalo pfi odvolani, pfipadné spravni zalobé.

V pfipadé, Ze jste seznameni s posudkem, ktery se vam
jevi jako nespravny, neuplny, mate prdvo podat ndmitku
a zadat prezkoumani, nebo nové posouzeni. Dle rozsud-
ku Nejvyssiho spravniho soudu (viz rozsudek Nejvyssiho
spravniho soudu v Brné ¢j. 3 Ads 48/2009-104 z 22. 10.
2009) spravni orgdn musi pfi hodnoceni posudku hodno-
tit, zda se posudkovy orgdn vyrovnal se zavéry socidlniho
Setfeni v souladu s § 25 odst. 1 Zadkona ¢. 108/2006. V rdmci
povinnosti hodnotit ve spravnim tizeni provedené diikazy
musi spravni orgdn posudek hodnotit z hlediska jeho celist-
vosti a prfesvédcivosti. Dle vyse citovaného rozhodnuti Nej-
vyssiho spravniho soudu dospéje spravni organ k zavériim
o Uplnosti a presvédcivosti posudku jen tehdy, pokud se
posudkovy organ vyrovnd se viemi rozhodujicimi skutec-
nostmi, pfedevsim pak s témi, které namitd ucastnik uplat-
Aujici narok na prispévek na péci.

Pokud nevyuZijete moznosti seznamit se s podklady a vy-
jadrit se k nim, velmi pravdépodobné se v rozhodnuti do-
Ctete, Ze spravni organ posudek shledal Uplnym a presvéd-
¢ivym, protoze jste nevyuzili moznosti sezndmit se s nim.
Z vlastni inciativy napada spravni organ posudek jen ve vel-
mi vyjimecnych pripadech, prestoze pfi napadeni posudku
se nékdy podafi docilit opravy a zmény stupné zavislosti.

Jestlize jej napadnete vy, spravni organ si nejspise vy-
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74dad stanovisko posudkového orgdnu a opét by vam mélo
byt umoznéno se s timto stanoviskem sezndmit. V pfipadé,
ze posudkovy orgdn se pouze jednou vétou vyjadfi, ze se-
trvdva na svém vyroku, doporucujeme znovu pisemné tr-
vat na projedndni vasich ndmitek s odkazem na vyse uve-
deny rozsudek Nejvyssiho spravniho soudu. V § 38 Zakona
€. 500/2004 Sb., spravniho fadu, je upraveno pravo ucastni-
ka fizeni nahlizet do spisu, ve spravnim fizeni o pfispévku
na péci vdm musi byt umoznéno sezndmit se s Uplnou spi-
sovou dokumentaci, véetné podkladd vedenych ve spisové
dokumentaci posudkového organu.

Pravo seznamit se s podklady pred vydanim rozhodnuti
a vyjadrit k nim své ndmitky v soucasné dobé neni ucastniky
fizeni bohuzel pfili§ vyuzivano. Je pochopitelné, Ze imor-
na administrativni zatéz, dlouhé nebo naopak pfilis kratké
Ihlity a véechny dalsi bariéry spojené s fizenim o pfispévku
na péci zadatele od pIného vyuzivani jejich prav odrazuiji.
Je viak tfeba si uvédomit, ze statni sprava je systém, ktery
se vyviji vzadjemnou interakci mezi ob¢any a spravnimi or-
gany. Dokud obc¢ané nebudou aktivné vyuzivat svych prav
a od spravnich organt vyzadovat transparentni dodrzovani
zakonem stanovenych povinnosti, nemohou pfi 10 soucas-
nych Uspornych opatienich a celkovém pretizeni pracovist
Utadu prace ocekavat, Ze systém se sam od sebe zméni.

Rozhodnuti

Spravni fizeni o pfispévku na péci prvniho stupné se ukoncu-
je vydanim spravniho rozhodnuti. Pokud nejste s vysledkem
rozhodnuti spokojeni, mate moznost je napadnout odvola-
nim. Odvolani v fizeni o pfispévku na péci nemé odkladny
ucinek. To znameng, Ze rozhodnuti je vykonatelné a postu-
puje se podle néj az do vydani rozhodnuti o odvolani nadfi-
zenym organem. V odvolani musi byt uvedeno jednaci ¢islo
a datum vydani rozhodnuti, proti kterému se odvolavate.

Odvolani musi sméfovat proti vyroku rozhodnuti - tedy
proti neptiznani nebo ptiznani v uréitém stupni, s nimz ne-
souhlasite, neni mozné se odvolavat pouze proti odtvod-
néni. Nicméné v odlvodnéni rozhodnuti by dle spravniho
radu mély byt uvedeny divody vyroku nebo vyrokd roz-
hodnuti, podklady pro jeho vydani, Gvahy, kterymi se sprav-
ni organ fidil pfi jejich hodnoceni a pfi vykladu pravnich
predpisl, a informace o tom, jak se spravni orgén vyporadal
s navrhy a namitkami tcastnika a s jejich vyjadrenim k pod-
kladdm rozhodnuti. V pfipadé, Ze rozhodnuti nespliuje
tyto nalezitosti, zejména pak pokud nereflektuje dostatec-
né vasi netspésnou ndmitku, je vhodné na tuto skutecnost
v odvolani upozornit.

Posledni doporuceni na zavér Na zavér bychom vam radi
doporucili trvat na pisemnych zaznamech. Dle § 18 spravni-
ho fadu se o Ufednim jedndni sepisuje protokol a vy mlzete
na jeho sepsani trvat. Veskera podani je vhodné Cinit pisem-
né, rovnéz je vhodné uschovat kopii podéni s otiskem po-
daciho razitka, na Ustni sdéleni nebo telefonicky rozhovor
se pozdéji nemUzete odvoldvat. Sepsani protokolu je pro
uredniky zdrzenim a zatézi, ale je to jediny ucinny prostre-
dek proti moznému nedorozuméni, k nimz pfi jednanich,
ktera nékdy mohou byt velmi emotivni, m(iZze dochazet.

Sylvie Kruml Singerovd,socidlni pracovnice Klubu CF

Tento text je doslovnym prepisem stejnojmenného ¢ldnku,
zvefejnéného ve Zpravodaji CAVO 2013/1.
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Jedinecény napoj bez bilkoviny
s vybornou chuti!

ZADNY |—| ZADNE |—

FENYLALANIN

Napiste nam a my vam zasleme vzorek k ochutnani.
Bert Bartas, Tel.: +420 724 420 863, E-mail: bert.bartas@cz.nestle.com, www.nestlehealthscience.cz

Vy

vice
svobody
a moznosti

hodné v e-shopu

www.eshop.nestleheatlhscience.cz
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Innovation in Nutrition

Pripravte si mléény koktejl z PROZERQO a éerstvého ovoce

Ingredience:

200 ml PROZERO

100 g Cerstvych nebo zmrazenych jahod,
ostruzin nebo oblibeného ovoce

1 -2 Cajové lzicky cukru

Potrebné vybaveni:
sklenice, mixér nebo Slehac

Postup pripravy:

1. Nalejte PROZERO do misy.

2. PFfidejte vybrané ovoce a 1 zi¢ku cukru.
3.VSechny ingredience spole¢né rozmixujte.

4. Podle chuti pridejte cukr, zamichejte a podavejte.

Vyborné chutna i vychlazené.




NUTRICIA

Advanced Medical Nutrition

Senzaéni novinky spolecnosti Nutricia
Piratské hledani pokladu
Piratské darky
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Piratsky veéer s pllno&nim pfekvapenim
... amnoho dalSiho ... nechte se pfekvapit.
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Tésime se na Vas v hotelu Orlik.

Czech & Slovak Republic

Na Hrebenech Il 1718/10

140 00 Praha 4, Czech Republic

Fax: +420 296 332 760

Mobile: +420 724 623 255

E-mail: michaela.santava@nutricia.com
*Spoleénost Nutricia se jiz 15 let stara o lidi s metabolickymi poruchami v CR. www.pku-dieta.cz

Nutricia a.s.
i ; Ing. Michaela Santava
/. Product Manager Metabolics
A/
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Ohlédnuti za podzimni konferenci
ES PKU 2012 v Liverpoolu

Konference se ztcastnilo 450 Gcastnikd, z toho asi 140 byli
pacienti s PKU a 26 zemi svéta, pfevazné viak z Evropy. Své
vyrobky zde prezentovalo 13 firem. Na konferenci byl na-
tocen kratky film, ktery nejen zachycuje atmosféru na kon-
ferenci, ale vyzdvihuje duleZité body ¢innosti ES PKU, pre-
devsim pak iniciativu k vytvoreni spolec¢nych evropskych
zasad (guidelines) 1é¢by PKU. Film je dostupny na webovych
strdnkach www.espku.org a hned jak se k tomu dostaneme,
bude i na nasich webovych strankéch (film je v anglictiné).

V rdmci programu pro pacienty, probéhly nékteré zaji-
mavé predndsky a vystoupeni, kterd urcité stoji za zminku
a proto bych se o né s Vami rada podélila.

Co by se mohlo zménit v bilkovinnych
nahrazkach? Najde se chutnéjsi

alternativa k aminokyselinam?

Aminokyseliny se rychle vstfebavaji, a proto je tfeba brat
je nékolikrat denné. Dr Anita Mac Donald hovofila 0 moz-
nosti vyuziti jinych vyrobkd s glycomacropeptidem, které
chutnaji Iépe nez smési aminokyselin. Glycomacropeptid je
pfirodni bilkovina, kterd ma velice nizky obsah fenylalaninu
a vznikaji jako odpadni latka pfi vyrobé syra. Jak se Dr. Mac
Donald zminila, je pfred nami stale jesté dlouhd a nejistd
cesta k ziskani takovych produktl, nicméné je to slibné
a proto si zaslouzi dalsi vyzkumu.

Dilezité otazky prechodu z détstvi

do dospélosti pro pacienty s PKU

Diskutovanym tématem byl pfechod pacienta s PKU
z détského do dospélého véku a s tim souvisejici pfechod
od détského praktického Iékare (pediatra) k praktickému Ié-
kafi pro dospélé.V mnoha zemich (véetné Velké Britanie), je
to velmi diskutované téma a to jak z pohledu pacientd, tak
z pohledu Iékare. Svij pohled na tuto problematiku prezen-
toval Dr. Chris Hendriksz z Velké Britanie nésledovné.

Casto se diskutuje o prechodu pacientt PKU mezi pu-
bertou a dospélosti a zménach, které v té dobé nastavaji.
Jednim z problém, které s tim souviseji, je to, ze prakticti
|ékafi pro dospélé se s mnohymi PKU pacienty pred tim
nesetkali. Prednasejici navrhoval delsi dobu prechodu.
O své praxi konzultanta fekl: ,Na zacatku jsem nejpr-
ve zacal hovofit s pacientem a jeho praktickym Iékarem
prostfednictvim Skypu. To zdroven podévéa pouceni [ékafi
a je to idealni, pokud se pacient prestéhuje do jiné oblas-
ti a novy prakticky Iékaf nezna jeho stav.” Dale zdUraznil
problém, kdy rodi¢e maji obtiZe prestat se o dietu starat
a nechat dité byt samostatné.

Pfibéhy pacienti
Hlavnim motem konference bylo,PKU ma talent” a v tomto
duchu zde své ptibéhy prezentovalo nékolik pacient(l z fad
déti a mladeze.

Dvanictiletd tenistka Claudia, se podélila o své zkuse-
nosti, jak se vyrovnava se svou PKU dietou jako sportovky-
né (je mistryni Velké Britdnie do 12ti let). Ji hodné téstovin,

pizzy a ovoce. Podle jejich slov dieta nijak neovliviuje hladi-
nu energie a hru tenisu. Kdyz jezdi na turnaje do zahranici,
konzumuje hlavné téstoviny a tekuté aminokyseliny a ne-
mUze se dockat navratu dom(, aby mohla mit rliznorody
jidelnicek, ktery ji pfipravuje maminka. Pfibéh Claudie byl
prezentovan formou videa, nebot v dobé konference byla
na turnaji v zahranici.

Kdyz se jeho rodice v roce 2006 rozesli, Luis zacal délat
graffiti, aby se odpoutal od svého smutku. Diky tomu se
jeho hodnoty Phe dostaly zpét k normalnimu stavu. Dnes
je tento patnactilety hoch jesté vice zavisly na tomto uméni
a je sijist, ze PKU nijak nelimituje jeho zivot.

Sarah béhd maratony. V jejim Zivoté hrél sport vzdycky
dllezitou roli a ona zvladala dietu tak, aby mohla néro¢né
trénovat dalkové béhy. Musi mit dostate¢né mnozstvi bilko-
vin a dalsich doplnkd, protoze se Ucastni naro¢nych zavodd,
které trvaji celé dny. Jeji rodice ji hodné pomahaji a dodava-
ji odvahu byt co nejvice sobéstacnou.

Markéta Lhotdkovd

Jizda obojzivelnikem po liverpoolském pfistavu
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Muj denik z konference
ES PKU v Liverpoolu

1. den - Byla to dlouha cesta z Prahy do Liverpoolu. Museli
jsme prestupovat, protoze prvni letadlo letélo do Curychu.
Proto jsme prestoupily na druhé a letély do Manchesteru.
Z Manchestru jsme jely asi 50 minut autobusem do Liver-
poolu. Pak jsme si vybalily a $ly na prochazku méstem. Je-
diné co jsme tam vidély, byli obchody. Pak jsme se vratily
do hotelu. Poté byla vecefe. Byla docela dobr3, ale nejvice
mi chutnala vanilkova zmrzlina. Po vecefi jsem $la spat.

2. den - Kdyz jsme se vzbudily, tak jsme $ly na snidani. Pak
vsechny déti jely na vylet. Jely jsme do safari parku. Vidéli
jsme tam lvy, hyeny, netopyry i vydry. Byla to legrace. Poté
co jsme se vratily jsme 3ly na obéd. Po obédé jsem obchaze-
la stanky s PKU jidlem a ochutnavala nové jidlo. Pfed vecefi
jsem $la do bazénu a poté tam také pfisla moje kamarad-
ka z Némecka, ktera bydli v Keni. Byla to legrace. Pak se $lo
na vecefi. Po vecefi byla diskotéka. Diskotéka mé docela
bavila, ale hralo se tam hodné pisnicek, které jsem neznala.

3. den - Rano jsme 3ly na snidani. Poté jsem opét jela
na détsky program. Jeli jsme do vesmirného parku, kde to
bylo zajimavé, protoze tam bylo hodné véci, které sis mohl
sdm/sama vyzkouset. Zpatky jsme jely dvoupatrovym auto-
busem a ja jsem sedéla v druhém patte s moji kamaradkou.

KdyZ jsme se vratily tak jsme 3ly na obéd. Po obédé jsem
obchazela stanky s jidlem, které neznam. Ve 4:30 jsme jeli
autobusem k jinému autobusu, ktery vypadal, jako kdyby
byl z II. svétové vélky. Ten s ndmi potom sjel do vody, ale
nepotopil se. Poté jsme jeli po vodé. Byla to krasa. Bohuzel,
autobus asi po pll hodiné z vody opét vyjel. Chtély jsme
se podivat do muzea, ale byla viechna zaviena. A tak jsme

Znate PKU board

sméfovaly domd. Cestou jsme vidéli krasnou katedralu
a chtély jsme se podivat dovniti, ale bohuzel uz ale byla
také zaviena.

4. den - Rano jsme odjely autobusem na letisté a pak po-
kracovaly ve dlouhé cesté domu.

Bdra Lhotdkovad, 10 let

Byla i spravna anglicka mlha (v pozadi liverpoolska katedrala)

- mezinarodni PKU portal?

PKU board je mezindrodni portdl, ktery byl zalozen v roce 2004.
Je to celosvétova zakladna fizena Alexandrem Hennigem (Né-
mecko) a Gregorem Hammerschmidtem (Rakousko).

V soucasné dobé je v ném zaregistrovano 2 600 ¢len(.
Clenové obdrzeli 132 000 pisemnych zprav ve dvou jazy-
cich (angli¢tina a némcina). V priibéhu let se rozvinula dis-
kuse, kterd nabizi nejen moznost vymény nazor( o PKU.

Nejdulezitéjsi témata jsou:

B Sledovani krevnich vysledk(: je mozno sledovat krevni
hodnoty v grafickém provedeni, takze zjistite jejich vyvoj

v priibéhu mésicl;

B Databaze receptl: databédze nizkobilkovinnych recept(,
do které pfispivaji vsichni ¢lenové. MUzete ji vyuzivat

a také do ni prispivat;

B Lexikon: zajimavé ¢lanky o PKU, snadné k nalezeni;

B Galerie: Rozsahla obrazova galerie vytvorena nasimi ¢leny;

B Soukromé zpravy: moznost hovofit s ostatnimi ¢leny sou-
kromé, ostatni ¢lenové nemaji do vasi diskuse pfistup.

Na PKU Board je mozné najit mnoho zajimavych véci. A nej-
lepsi na tom je, Ze viechno je zdarma. Cilem je nabidnout
platformu pro vyménu nazord, otdzek a problému. Pokud se
zaregistrujete, mizete ziskat znalosti a odpovédi na otazky,
které tam uz byly uvedeny.

Adresa: http://www.pkuboard.info

Markéta Lhotdkovad
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Novinky z Evropy - jarni setkani
delegatu v breznu 2013

Letosni jarni setkdni delegatd se uskutec¢nilo v terminu
od 22. do 24. bfezna 2013 v Antverpach v Belgii. Na progra-
mu bylo jako obvykle nékolik bodt:

1. Zprava ES PKU o optimalni PKU

péci z pohledu pacientt

V soucasnosti probiha finalizace konecné verze této zpravy,
byly feseny informace o dalSim postupu. NS PKU planuje
po dokonceni tuto zpravu prelozit do ¢estiny pro nase pa-
cienty.

2. ES PKU evropska hlavni pravidla

(guidelines) pro lé¢bu fenylketonurie

- informace o aktualnim vyvoji projektu

Na tvorbé téchto pravidel pracuje odbornd komise slozena
z odbornikd z rGznych evropskych zemich pod vedenim
Dr. Francjana J. van Spronsena, pfedsedy Scientific Advisory
Committee ES PKU (védecky poradni orgén ES PKU).

Vice informaci k bodum 1 a 2 ¢téte v ramecku

3. Vyvoj situace pacienti s PKU

v jednotlivych zemich

Zucastnéni delegati podali zpravu o vyvoji situace ve svych
domovskych zemich - bylo povzbudivé slyset, Zze ve srov-
nani se situaci pred pll rokem se opét dosdhlo statutu quo
v lécbé PKU.

4. Reorganizace ¢lenskych prispévki ES PKU
Prezentace a diskuse o ndvrhu nové struktury ¢lenskych pfi-
spévkl

5. Vyrocni konference ES PKU 2013
Informace o pokracujicich pfipravach - prezentace mista
kondni, datu a programu, pfiprava programu delegatt

6. ES PKU videoklipy

ES PKU zvazuje vyrobu 2-3 kratkych filmG/videoklipQ, které
by pomohly ¢lenskym organizacim prosazovat zajmy paci-
entl v jednotlivych zemich. Bylo zjisténo, Ze o tuto aktivity
ES PKU je z4jem a probéhla diskuse za i¢elem urceni vhod-
nych témat, cilovych skupin a zaméreni videoklipu.

Vseobecné feeno, byl to opét velky uspéch!

Markéta Lhotdkovd

Z TISKOVEHO PROHLASENI ES PKU K PRAVIDLUM (GUIDELINES) LECBY PKU V EVROPE

Rok 2012 byl pro nds obzvldsté vyznamny, protoZe v Evropském Parlamentu v ramci Dne vzdcnych onemocné-
ni byla uverejnéna prvni zdsadni zprdva o PKU Closing the Gaps in Care. Prvnim krokem k vyrovndni nedostatku
v péci bylo vytvoreni spolecné studie poZadujici evropsky standard screeningu, Ié¢by a monitorovadni'v celé Evropé.
Tato studie, kterd oslovuje profesiondly v tomto oboru a Zddd vytvoreni hlavnich zdsad péce o pacienty s PKU, se

v soucasné dobé pripravuje k recenzi pred vyddnim.

Tohoto pokroku by nebylo mozné dosdhnout bez tzké spoluprdce vsech ¢lent ES PKU. Eric Lange, prezident
ES PKU, ktery predsedal schiizi, fekl, Ze se bude v letosSnim roce pokracovat zaloZenim skupiny, kterd se bude véno-
vat rozvoji zdsad optimdlni 1é¢by PKU.

ES PKU se rovnéz zasadi o poskytnuti informacni sité pro pracovniky v tomto oboru.

LJe treba zajistit pacientiim s PKU stejnou moZnost Zit zdravym a produktivnim Zivotem bez ohledu na misto
pobytu. Je zcela nepripustné, aby nékteri pacientiv Evropé ziistali bez vhodné lécby. Vyddni ES PKU spolecné studie
by k tomu meélo prispét,“upozornil Dr Francjan J van Spronsen, predseda Scientific Advisory Committee ES PKU
(védecky poradni vybor ES PKU). ,Spole¢nd studie od nds jako profesiondlii v oboru vyZaduje sestaveni hlavnich

evropskych i celosvétovych zdsad PKU péce pro vsechny vékové kategorie.

KaZdorocni setkdni zahrnuje spolecny program pro vsechny tucastniky a specidlni semindre pro pacienty a jejich
pribuzné, ES PKU delegdty a lékare.
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Pozvanka na konferenci ES PKU 2013

Letosni konference ES PKU se bude konat ve mésté diaman-
th a cokolady, v belgickych Antverpdach, od ¢tvrtka 31. 10.
do nedéle 3. 11.2013. Program zacina v patek rdno a konci
v sobotu slavnostni vecefi.

Datum:31.10.-3.11.2013

Misto konani: Antverpy, hotel Radisson BLU Astrid, na-
chazejici se pfimo v centru mésta. Hotel se nachazi v bez-
prostfedni blizkosti hlavniho nadrazi a zajimavé turistické
atrakce jsou téZ na dojiti. Pfi nedostatecné kapacité budou
Ucastnici konference ubytovéni v sousednich hotelech stej-
né kvality, které budou vzdaleny nejvyse 150 metrd od kon-
ferencnich prostor.

Program: bude zvefejnén v co nejblizsim terminu, sleduj-
te stranky ES PKU — www.espku.org. Oficidlnim jazykem je
jako kazdy rok angli¢tina a vzhledem k mistu konani bude
pravdépodobné tlumocen do francouzstiny.

Cena konference: max 350 Euro na Ucastnika (pfesnda cena
bude znama v dohledném terminu).

Cena zahrnuje Ucast na konferenci, ubytovani a stravu
v prabéhu konference (pro Ucastniky s PKU jinymi DMP niz-
kobilkovinna dieta zajisténa).

Dalsi podrobnosti: o zacatku registrace a programu budeme
informovat na nasich webovych strankdch www.nspku.cz

Evropskeé setkani dospelych
pacientu s PKU v roce 2013

Tésné pred kazdoroc¢ni konferenci ES PKU se kond evropské
setkani pacient s PKU. Mate-li chut podélit se o své zku-
Senosti s PKU a ziskat nové informace a zazitky, je pro Vas
urcena nasledujici pozvanka:

Datum: V letoSnim roce se toto setkani uskutec¢ni ve dnech
od soboty 26. fijna do ¢tvrtka 31. fijna 2013

Misto konani: Sint-Truiden, Belgie - byvaly karmelitansky
klaster po celkové rekonstrukci

Program, cena a dalsi informace budou zvefejnény co
nejdfive na webovych strankach ES PKU www.espku.org.

Organizatofi: Dinah Lier a Deborah Pagano
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Ze svéta / Pfibéhy

Statni podpora rodin s PKU
v zahranici - Rakousko

Vazeni ¢lenové,

v nasledujicich ¢islech Metaboliku bychom Vas radi se-
znamili s tim, jaka je statni podpora rodin s PKU v soused-
nich zemich.

Na uvod tohoto seridlu jsme si vybrali Rakousko, proto-
Ze je to poctem obyvatel i rozlohou zemé z nasich sousedt
zemé nejvice srovnatelnd s CR.

Rakouské rodiny maji narok na finan¢ni podporu od sta-
tu ve formé rodinnych pfidavkd. Tyto pfidavky jsou pro ka-
zdé dité bez ohledu na pfijem rodiny a jejich mési¢ni vyse
zacind na 105,40 EUR pro prvni dité mladsi 1 roku a stoupd
v prabéhu dospivani az na 152,70 EUR. Pro dalsi déti se ro-
dinné pridavky pfiznavaji také, ale ve vyssi hodnoté (napf.
u ¢tvrtého ditéte nad 18 let je to dokonce 202,70 EUR). Tyto
pfidavky jsou poskytovény az do dovrseného 24. roku véku,
pokud do té doby nevznikne u opravnéného zadny pravi-
delny pracovni pomér, ¢ili na rozdil od Ceska je mohou vy-
uzit i vysokoskolsti studenti a studenti vy3siho odborného
vzdélavani.

Aby vysel vstfic zvysenym finan¢nim vydajim na déti
s chronickym onemocnénim, poskytuje rakousky stat k béz-
nym rodinnym pfidavkdm jesté dodate¢nou platbu v ¢ast-
ce 138,30 EUR. Nadto se pak uz Zadna podpora pro pacien-
ty nevypléci. Narok na zvysené rodinné pfidavky musi vsak
v pravidelnych odstupech znovu a znovu potvrzovat |ékaf
/ l1ékarka ufadu socialni péce. Tyto pridavky se u pacientl
s PKU vyplaci na zakladé pfiznaného 50% stupné postizeni
u téchto pacientd.

V poloviné roku 2011 bylo toto nafizeni novelizovdno
a touto novelou se stupen postizeni u pacientd s PKU snizil
na 30%. Zajimavosti bylo, Ze stupen postizeni pro celiatiky
zlstal na 50%. Vysledkem bylo odepreni naroku na zvyse-
nou socidlni podporu u novorozencd s PKU, coz samoziej-
mé znamenalo enormni dodate¢nou financni zatéz rodin.
Na vysvétlenou k tomu vydalo Ministerstvo socidlnich véci

Cestovani s PKU

Vazeni pratelé,

rada bych se s Vdmi podélila o zazitky z dovolené na os-
trové Gran Canaria, tykajici se zajistovani PKU diety jak
na pobytu, tak pfi letecké prepravé.

Sedm obydlenych Kanarskych ostrovd je prdvem nazy-
vano ostrovy vécného jara a nejpfiznivéjsi pocasi, pfijem-
nych cca 25 stupnd, je pravé na ostrovech Gran Canaria
a na Tenerife. Ostrovy Lanzarote a Fuerteventura jsou po-
nékud vétrnéjsi a zbyvajici ostrovy La Palma, La Gomera
a El Hierro jsou vzdalenéjsi pevniné a tim i tomu pravému
turistickému ruchu. Nejmenovand cestovni kanceldr, kterd
se specializuje na Kandrské ostrovy, Vam v pribéhu celého

stanovisko, ve kterém se uvdadélo, Ze pfi dobfe kompen-
zované fenylketonurii se pfece neobjevuji zadna zjevna
poskozeni. V tomto stanovisku toto ministerstvo déle pro-
hlasilo, Ze jakmile se ale pfiznaky poskozeni provazejici PKU
objevi, zvysenou socidlni podporu poskytne.

Diky nasazeni PKU rodin a medidlnimu rozruchu (ze-
jména vicerym televiznim reportdzim v rakouském vefej-
noprdvnim vysilani, v rozhlase a v novindch) muselo Mini-
sterstvo socidlnich véci vzniklou chybu uznat a od poloviny
roku 2012 se zacaly poskytovat zvysené rodinné pridavky
na PKU déti znovu, a to i zpétné.

Kromé zvysenych rodinnych pridavk{ existuje moznost
si zvysené finan¢ni vydaje odecist v ramci dafiového pfi-
znani. Za timto Ucelem musi byt k formulafi pfipojeny ucty
za nizkobilkovinné potraviny. Z tohoto se v3ak vraci jen re-
lativné mald ¢astka.

Statni zdravotni pojistovny v Rakousku jsou povinny
plné hradit aminokyselinové preparaty. Na rozdil od jinych
zemi je zde relativné otevieny trh v této oblast a jsou zde
k dispozici razné formy podani, rizné prichuté a od rdz-
nych firem. Problematické je zde predevsim to, ze schvaleni
musi byt pred kazdym predpisem znovu obnoveno. Toto
provadi v kazdé zdravotni pojistovné pfislusny revizni |ékaf.

V posledni dobé ale zacind dochazet k tomu, Ze pacienti
nedostali schvaleni predpisu preparatu, ktery predtim brali
po léta, coz samozfejmé vede k velké nelibosti a obavam
pacient( a jejich rodicd.

Nizkobilkovinné potraviny stejné tak jako v CR nejsou ni-
jak hrazeny, pIné je plati rodiny pacient s PKU a musi byt
do zna¢né miry dovazeny ze zahranici zejména z Némecka.

Tento c¢ldnek vznikl podle podkladi dodanych od pana Floria-
na Bartoné z OGAST (Florian Barton z OGAST - Osterreichische
Gesellschaft fiir angeborene Stoffwechselstérungen — Rakous-
ké sdruZeni pro PKU), za jejichz preklad moc dékujeme panu
Bertu Bartasovi z firmy Vitaflo.

roku mize nabidnout cenu pro dité do 12 let, v doprovodu
2 dospélych osob, za neuvéfitelnych 1 500 K¢ (cena zahrnu-
je letenku, 7-denni nebo 14-denni pobyt v jakémkoli typu
hotelu ¢ apartménu a v nékterych pfipadech i stravovani).
Pro nakup téchto zajezd( zacind byt v soucasné dobé nej-
vyhodnéjsi tzv. first moment, protoze v letoSnim roce byly
v terminu jarnich prazdnin last momenty na kandrské os-
trovy témér vyprodané, na ty nejzédanéjsi ostrovy — Gran
Canaria a Tenerife zcela. Také cena 1 500K¢ za dité je kapa-
citné omezena, proto je cenové nejvyhodnéjsi objednavat
dovolenou s vétSim ¢asovym predstihem. Cena pro dospé-
lou osobu se pohybuje od cca 12 000 K¢ bez stravovani.



Doporucuji si neobjednavat stravu pres cestovni kance-
1af, v rdmci zjezdu, ale pozadovany druh stravy dokoupit
az na misté v hotelu ¢i apartmanu, je to o polovinu levnéjsi,
sleva je na polopenzi a ¢asto se nabizi i dalsi slevy, napf. pfi
koupi 3 dn je 4. den zdarma, déti za 50% apod. Nap¥. po-
lopenze formou svédskych stol véetné napojd pro dospé-
Iého vychazi na cca 200, - K¢/den a pro dité 100, — K¢/den.
V rdmci snidanovych Svédskych stolll nam byla k dispozici
neomezend konzumace rliznych druht dzusq, ¢ajd, kavy,
ovoce, zeleniny, peciva slaného i sladkého, jogurt(, ceredlii,
syrG a saldmd, marmeladd, medu.

P¥ibéhy

K snidani jsem synovi pfinesla vzdy 1-2 kraji¢ky chleba
PKU ze svych domdcich zdsob a syn si vzdy vybral néco
k tomu z mistnich dostupnych potravin. Co se tyka vece-
fové nabidky, ta byla jesté bohatsi, poskytujici nepreberné
mnozstvi priloh, ryb, masa, omacek, zeleninovych a ovoc-
nych saldtl, zmrzlin a zdkuskd. Stravu PKU jsem fedila vy-
bérem ovocnych a zeleninovych talift v kombinaci prede-
vsim s vyrobky z brambor a dostupnymi omackami. Kdyz
jsme se tzv. nevesli do denniho planu PHE, nebyl problém
na apartmanu uvarit PKU téstoviny, donést si je na vecefi
a vybrat néjakou vhodnou nedietni omacku s velkou zele-
ninovou oblohou, nebo k PKU pecivu dodat ovocné a zele-
ninové oblohy, marmelddy, protoZze na apartmanech jsou
k dispozici lednice s mraznickou, vari¢, kavovar, mikrovinna
trouba, nadobi.

S pfepravou specidlni stravy, napojd, aminokyselin a 1€k
také nevznikl zadny problém, kdyZ jsem na skute¢nost po-
ukazala predem a dolozila potvrzeni v ¢estiné a angli¢tiné
s razitkem a podpisem lékafe z PKU ambulance. Nebyla
jsem nucena ani k ochutndvce tekutin, ¢i pfipravené stravy.
Do palubniho zavazadla sebou ale vzdy nosim veskeré PKU
potraviny, aminokyseliny i Iéky na cely pobyt, jelikoz nikdy
nevim, co se mlZe pfi cesté stat (ztrata zavazadla ze zava-
zadlového prostoru, nepldnované mezipfistani v jiné zemi
bez moznosti vyzvednuti si zavazadla, apod.) a taktéZ sebou
vozim vzdy pro jistotu vieho vice, kdyby se ndahodou pobyt
necekané prodlouzil. Pfi startu a pristavani se pak z dtvodu
redukce tlaku v usich urcité bude hodit vzdy krabi¢ka nizko-
bilkovinnych bonbonka.

Se zahrani¢nimi dovolenymi, zahrnujici leteckou prepra-
vu mam jen samé kladné zkuSenosti, mohu viele doporucit
a povzbudit viechny rodice, ktefi véhaji.

Neni se ¢eho obavat, s potvrzenim v ruce Vam vyjdou
vsude vstfic.

Prazdniny bez mracku Vam preje

Jana KuZelkovd s rodinou

Jak funguje dieta PKU v nasi MS

Syn chodi do MS Pohéadka v Chlumci u Usti nad Labem
druhym rokem. Spoluprace se skolkou je vyborna a pfistup
vSech zaméstnancl nadstandardni.

Syn Vladimir nosi sebou do MS tasticku se svacinami
a odvézenymi aminokyselinami, které mu pani ucitelky
namichaji a podavaji po odpoledni svacince. Do 1. 3. 2012
sebou nosil VIadik i obédy, které jsme doma vecer pfipra-
vovali a pfi jejichz pfipravé jsme vychazeli ze stavajiciho ji-
delni¢ku MS tak, aby se jidlo PKU co nejméné lisilo od toho
,normalniho” Od 1. 3. 2012 muze VIadik diky novému Iéku,
testovanému v ramci klinické studie, s détmi obédvat jidlo
pfipravované pro ostatni déti v MS. Je to pro nas nesmirna
pomoc a uleva v zaplavé kazdodennich povinnosti a pro
Vladika velké zpestteni dosud velmi omezeného jidelnicku.
Kazdy tyden mame k dispozici jidelni¢ek MS s vyznaceny-
mi jidly, ve kterych se vyskytuji vajicka. Ke svacinkdm tak
pfikldddme pouze rozpis graméze jednotlivych ¢asti obé-

da. Diky tomuto novému léku tak v podstaté VIadik maze
kromé masa, lusténin a vajicek vie a i tyto potraviny se mu
v omezeném mnozstvi na jidelnicku mohou vyskytnout.
Pani ucitelky mu vzdy vie peclivé zvazi a pfipadné prevazi
nedojedenou stravu. Nesmirné si jejich prace vézime a jsme
jim za jejich pfistup vdécni.

A tak bychom radi véem zaméstnancdim nasi skolky touto
formou podékovali za jejich UZasnou péci a zajem, jmenovité
predevsim pani feditelce Evé Klausové, pani ucitelce Soni No-
zickové, Alené Miltnerové, Yveté Tiché, Mgr. Zuzané Gissyové,
Miloslavé Muzikové a pani vedouci $kolnf jidelny Jitce Mésza-
rosové. Viem détem s jakymkoliv zdravotnim postizenim (i
omezenim a jejich rodi¢im bychom pfali $kolku, naladénou
na podobné vstficnou notu, jako mame my.

manzelé Kuzelkovi
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Podékovani

Podékovani Park Lane
International School

PIAIRIK|L|A[N|E
International School

Radi bychom podékovali britské skole Park Lane Internati-
onal School (www.parklane-is.cz), ktera v ramci vanocnich
oslav zorganizovala netradi¢ni charitativni akci na podpo-
ru Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP. Jeden za stanku
Skolnich vanocnich trhd, které probéhly 22. prosince 2012
na Skolnim hfisti, nabizel neobvyklou a zdbavnou tombo-

lu. Ve hie bylo prfes 60 lahvi vieho druhu, od marmelady,
sirupu, Coca-coly, pres Sampon a kecup az po francouzské
vino a whisky, které do tomboly vénovali Zaci a jejich rodice.
Tombola pfilakala velikou pozornost a i pfes vydatny mraz
se u stanku tisnila fronta zdjemctl o koupi vyhernich listkd.
Vysledkem byl vytézek 5 158 K¢, ktery skola predala formou
sponzorského daru Narodnimu sdruzeni PKU a jinych DMP.

Jménem NS PKU a jinych DMP
dékuje Markéta Lhotdkovd

| pfes znacnou zimu byl o tombolu velky zajem



Podékovani

Podékovani CBRE Global Investors

pézim pro:
g i zeni PKU
Narodni sdruzent =
a jinych metabohck\fch
pnemocnent

www nspku.CE

Tym bézcl pred sidlem firmy

Dékujeme spolecnosti CBRE Global
Investors a bézcim - sportovciim
z jejich fad pod vedenim pana Karla
Zemana, ktefi se rozhodli prekonat
své limity a bézet prazsky Hervis pul-
maraton. Svym vykonem se ale krom
dobrého pocitu z vykonu rozhodli
i pomoci, a pfispét za podpory firmy
na dobrou véc, a to na ¢innost nase-
ho sdruzeni. Princip byl jednoduchy.
Jednotlivi bézci méli stanoveny cil
(¢as, kterého méli dosdhnout). Za ka-
2dou minutu, o kterou nékdo z bézcl
prekonal svUj cil firma prispéla 100 K¢.
Maratonci svym skvélym vykonem
vytézili 18 306 K¢ a dalSich 4 100K¢
vénovali sami Ucastnici palmaratonu.
Celkem tak firma a jeji zaméstnanci
vénovali na ¢innost Narodniho sdru-
zeni PKU a jinych DMP 22 406 K¢.

Dékujeme firmé CBRE Global Inves-
tors a jejimu fediteli panu Martinu Sa-
belkovi za podporu sbirky i sportovni-
ho ducha firemniho kolektivu.

Jménem NS PKU a jinych DMP
dékuje Markéta Lhotdkovd
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Podékovani

Potravinoveé tabulky vyzivovych
hodnot - podekovani

Srde¢né dékujeme Nadaci LA FONDATION D’ENTREPRISE BEL, Paris, za pfi-

\-__,., znani grantu ve vysi 5 000 EUR, diky kterému jsme v roce 2012 mohli rea-
-;.:’:c lizovat projekt Potravinové tabulky vyzivovych hodnot.
Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP \Y rémCi tOhOtO prOJEktu jsme
. X mohli analyzovat 70 béznych
ve ¥ : vyrobkd na obsah aminokyse-
x * lin, které byly potom s ostat-
fondation nimi analyzami z predchozich

|

POTRAVINOVE TABULKY
VYZIVOVYCH HODNOT

Tabulky pro pacienty s fenylketonurii (PKU)
a jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami (DMP)

let a s jinymi dostupnymi zdroji
o obsahu aminokyselin zkom-
pletovény do brozury ,Potravi-
nové tabulky vyZivovych hodnot

d'entreprise

(Tabulky pro pacienty s fenylketonurii (PKU) a jinymi dédi¢nymi metabo-
lickymi poruchami (DMP)", kterou jste obdrzeli na sklonku loriského roku.
Déle dékujeme viem zaméstnanclm laboratofi, ktefi pro nds v pred-
chozich letech provadéli analyzy aminokyselin v potravindch a viem dar-
clm, ktefi v pfedchozich letech na tyto analyzy finan¢né prispéli.
V neposledni fadé dékujeme autordm tabulek a jinych informacnich

zdroj(i, ze kterych jsme pfi tvorbé téchto tabulek vychézeli a vyrobcdim

potravin, ktefi ndm poskytli své data pro tvorbu téchto tabulek.

Ing. Radek Puda

Vysledky dotacnich projekti NS
PKU a jinych DMP pro rok 2013

Tak jako v predchozich letech se i v roce 2012 rozhodl vybor
Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP pozadat pro finan-
covani ¢innosti a aktivit NS PKU a jinych DMP v roce 2013
o dotace ze statniho rozpoctu. Jako vhodny dotacni pro-
gram byl vybran dota¢ni program ,Podpora vefejné tcel-
nych aktivit ob¢anskych sdruzeni zdravotné postizenych
(Program Podpora VUA)", jehoz poskytovatelem je VIadni
vybor pro zdravotné postizené obcany.

Pozadované a pfiznané ¢astky dotaci podle jednotlivych
projektt jsou podrobné uvedeny v nasledujici tabulce:

Celkové vysledky dota¢niho programu najdete na webo-
vych strankach http://www.vlada.cz/cz/ppov/vvzpo/dotac-
ni-program-podpora-vua/dotacni-rizeni-2013-97982/ .

Dékujeme VlIddnimu vyboru pro zdravotné postizené
obcany za poskytnuti téchto dotaci, které pouzijeme pro
zvyseni kvality prace naseho sdruzeni.

Ing. Radek Puda
Predseda Ndrodniho sdruZeni PKU a jinych DMP

) . Celkovy rozpocet Pozadovana o .
Nézev projektu y rozpos Pfiznand dotace
po korekturach dotace

Clenstvi v ES PKU
Aktivity NS PKU a jinych DMP v ramci ES PKU

Zajisténi provozu internetovych stranek NS PKU a jinych DMP

Informacné - edukacni ¢innost NS PKU a jinych DMP
Organizacné — administrativni servis NS PKU a jinych DMP

Celkem:

10 000 K¢ 7 000K¢E 7 000K¢
25 000K¢ 17 000 K¢ 17 000K¢
14 000K¢ 9800K¢ 9 800K¢
43 000K¢ 30 000K¢ 30 000K¢
57 500K¢ 40 000 K& 40 000K¢
149 500 K¢ 103 800 K¢ 103 800 K¢



Houbova polévka
se zeleninou

Suroviny: 159 cibule, 25g Zampiony, 12g kedlubna, 159
mrkev, 7g olej, 20g paprika (zelend), 359 rajce, 20g ke-
¢up, 159 NB mouka, stl, pepf, mleté nové kofeni, bobko-
vy list, sladka ml. paprika (dle chuti chilli), ocet

Pfiprava: Na oleji zpénime drobné nakrajenou cibuli,
pfiddme nakrdjené Zampiony, zaprasime NB moukou,
osmahneme, podlijeme vodou nebo zeleninovym vy-
varem. Pfiddme nakrdjenou mrkev, kedlubnu a papriku.
Dolijeme vodou (zeleninovym vyvarem), osolime, ope-
pfime, pfiddme mleté nové kofeni, bobkovy list, Spetku
mleté papriky (kdo chce, mlze pridat i Spetku chilli). Na-
konec pfiddme pokrajend raj¢ata. Nechdme jesté chuvili
povafit, vmichame kecup a nakonec dame par kapek
octa.

Toto je 1 porce (dvé nabéracky stfedni velikosti), kterd ob-
sahuje: 75,4 Phe 2,24 bilk. 30,60 Met 168,44 kcal

Jana Rygrovad

Zelnaky

Suroviny: 200g bilého zeli, 13g NB parek, 509 mouky,
109 krupice, 1 krepelci vejce, 25 ml LP drink, 25ml oleje,
19 prasek do peciva (nemusi byt)

Priprava: Zeli nastrouhame (nakrdjime), smichame
s ostatnimi ingrediencemi a dédme na plech (22x12cm)
s pecicim papirem péct 15-20 minut pfi 150-180°C.

1 porce obsahuje 0,5mg Phe a 1 g bilkovin.

Andrea Kubjdtovd

Mini pizza

Priprava: Z nizkobilkovinného listového tésta vykrojime
mensi skleni¢kou kole¢ka o priiméru 6cm a o vaze 11-
13 g, kterd namazeme 2 IZickou kecupu, posypeme ore-
ganem a na jemno nakrdjenou zeleninou a podle toleran-
ce prip. pfidame 2 g strouhaného NB parku, pfipadné NB
syru. Dame zapéct a peceme 5-7 minut pfi 180-200°C.

1 kole¢ko obsahuje 7mg Phe.

Andrea Kubjdtovd

Recepty
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