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Zazitky z letosniho Medlova

Na setkani Narodniho sdruzeni na Medlové jsem se rozhod-
la z naprosto zistnych ddvod(. 3 dny bez vareni a starani se
o dennodenni propocty hodnot PHE v potravinach s bonu-
sem ubytovani v hotelu a moznosti vyuziti wellness sluzeb
hotelu za polovi¢ni cenu a tfeba i ziskat néco malo zkuse-
nosti od lidi s podobnymi problémy... To znélo moc dobfe!
Rozhodla jsem se kontaktovat kamaradku a spojit pfijemné
s uzite¢nym, abychom si po dlouhé dobé mohly povykla-
dat o tom, co nds trapi a s ¢im bojujeme pfi zvladani diety.
Nicméné ma ocekdvani byla nékolikandsobné prekrocena.
Nejen Ze jsem si pobyt uzila a s kamaradkou jsme za tfi dny
probraly nejenom super recepty a tipy na NB potraviny, ale
navic jsem se dozvédéla spoustu novych informaci, které
pro nas v rdmci programu Narodni sdruzeni pFipravilo.

V sobotu jsme méli moznost vyslechnout pfrispévek Ié-
kafd na téma Kuvan. Z této pfedndsky jsem si odnesla hned
nékolik zazitkd, které se pokusim popsat jednou vétou:
Pokud Vas tato problematika zajima je tfeba svij zajem vy-
jadrit aktivné! Necekejte, Ze informace se k vam dostanou
samy.

Na setkdni prijelo cca 140 lidi, jednalo se pfevazné o ro-
diny s malymi détmi. Pfekvapilo mne, Ze jsem potkala jen
malo dospélych a to mé nutilo k zamysleni, pro¢ nepfijeli?
Myslim si, Ze finan¢ni stranka v tom nebyla, protoze ucast-
nici s dietou méli pobyt zdarma a jejich doprovod za solidni
cenu odpovidajici pIné penzi v hotelu. Pak tedy pro¢? Nabizi
se odpovéd, kterou bych uvedla jesté pred néjakou dobou
i j4, totiz, Ze informace uz j3, jako dospél3, tolik nepotiebu-
ji, ze uz s dietou zapasim natolik dlouho, Ze vim, co mam
délat, na trhu potravin se orientuji a Ze mé uz méloco do-
kaze prekvapit. Tento svij pocit jsem musela diametralné
prehodnotit, a vlastné toto se stalo impulsem pro napsani
mého komentére.

Dovoluji si tedy oslovit pfevdzné vés, dospélé s PKU,
abyste se zamysleli, zdali opravdu nepotiebujete sdilet své
zkuSenosti s jinymi. Jsem si naprosto jistd, Ze se najde sku-
pina lidi, ktefi vase zkusenosti, které jsou letité a hlavné ze
Zivota, radi vyslysi a vezmou si z nich i odpovédi na otézky,
jak to bude s nasimi détmi dal. Na setkani, které se neslo
v pfijemné atmosféfe, jsem méla moznost poznat spous-
tu houzevnatych rodi¢li, ktefi doslova kazdodenné bo-

juji za své déti, shani nejriznéjsi informace a vzajemné si
pomahaji a ti by vase zkusenosti ocenili. Ale hlavné kazdy
ma zkusenosti jiné a troufam si tvrdit, Ze i my, dospéli, se
Casto dostadvame do situaci, které fesime poprvé, a nikdo
nam v tomto nem{ize rozumét lépe, nez ten, kdo si podob-
nou situaci prozil. Za sebe by mne napftiklad zajimalo, jak
zvladat(m)e situaci v zaméstnani. Zdali ndm zaméstnava-
tel umoznuje pravidelné stravovani. S ¢im Zeny v pfipravé
na téhotenstvi dennodenné bojuji, jaké maji tipy a rady.




Uskutecnéné akce

V jaké restauraci vyhovéli vasim specifickym pozadavkim.
Kam se naopak nevracet. Jak fesit obdobi dovolenych. Co
moznost néjakého — jakéhokoliv pfispévku na nasi financné
naro¢nou dietu. Prosté praktické tipy, které se v metabolic-
kém centru nemizete dozvédét.

Nérodni sdruzeni je organizace, kterd by na svych akcich
k témto otdzkdm mohla dat dostatecny prostor a zaroven

i vytvofit podnéty pro dalsi diskuzi. Napiiklad jedna velmi
zajimava diskuze se na programu objevila v nedéli a totiz
nastinéni problematiky pokrac¢ovani |é¢by dospélych s PKU
v metabolickych centrech, které jsou pfi détskych nemocni-
cich. Toto téma se mi jevilo jako mimoradné zajimavé a pro-
toze se jednd bezprostiedné o nasi budoucnost, také dule-
Zité pro viechny dospélé s PKU. Vibec by mne nenapadlo

se touto myslenkou pfed timto setkanim zaobirat a toto je
moznd ten dlvod, pro¢ by mélo byt tcastnikid i z fad dospé-
lych vice. Dostanete se k informacim a podnétlim, které jed-
noduse nemUzete ani tusit, pokud nejste v Uzkém kontaktu
s nékym, kdo vam je sdéli.

Nékdo muize namitnout, Zze informace cerpd i interne-
tu a takto mu to vyhovuje. S tim souhlasim, ale dovolim si
namitnout, Ze osobni kontakt a uzsi navézani vazeb s témi,
které trapi to, co vas, je mnohem dulezitéjsi a hlavné osob-
ni Gcasti na podobnych akcich mGzete nékteré véci ovlivnit
i vy sami. Jako jeden z dalsi stéZejnich UkolU si Sdruzeni vza-
lo vy¢isleni ndkladovosti nasi diety. To by mohlo slouZit jako
podklad pro dalsi vyjednavani pro ptiznani ,néjaké” formy
pfispévku, podpory nebo ¢aste¢né thrady NB potravin. Toto
je myslim téma, nad kterym se zamyslel uz snad kazdy - totiz
nemohli bychom i my, nemocni s PKU, mit podobné vyhody
jako jini s jinymi metabolickymi onemocnénimi? Pokud ale
bude mélo téch aktivnich, jen téZko se néco zméni.

Zavérem snad to, Ze Medlov 2013 se moc poved| a byla
bych moc rada, kdyby na pfisti akci, kterych Narodni sdru-
zeni organizuje celou fadu, se mohla sezndmit i s dalSimi
dospélymi a sdilet s nimi zkuSenosti, protoze a¢ madme soci-
alni sité, webové stranky a nejrliznéjsi chaty, osobni kontakt
nic nenahradi a nase problémy, jsou jiné, nez ty, které fesi
aktivni rodi¢e malych déti. Pokud vas nic z vySe uvedenych
dlvodd, pro¢ navstivit podobna setkéni nezaujalo, pak to
zkuste stejné jako ja, prosté si jen uzit 3 dny bez starosti
a tfeba budete pfijemné prekvapeni.

Iveta Rotreklovd

Dalsi zazitky z Medlova

Vézeni pratelé,

radi bychom se s Vami podélili o zazitky z 8. vyro¢ni ¢len-
ské schiize a setkani ¢leni NS PKU a jinych DMP v hotelu
Medlov u Nového Mésta na Moravé ve dnech 27. - 29. 9.
2013. Tentokrate jsme se sesli v prozatim rekordnim po-
¢tu 144 Gcastnikl, coz ddvame do souvislosti s nabidkou
nékolika velmi zajimavych pfedndsek. Z naseho pohledu
byla nejzajimavéjsi pfedndska pana doc. MUDr. Honzika,
kterou svou Ucasti podpofila a obohatila také MUDr. Renata
Pazdirkovd, z FNKV. Téméf 120minutova prednaska s boufli-
vou diskusi o problematice indikac¢nich kritérii a pfedevsim
uhradé nového nejmenovaného Iéku, ktery u nékterych
pacientl s PKU, predevsim vsak u téch s lehc¢imi formami,
muze az nékolikandsobné zvysit toleranci.V soucasné dobé
stale neni Statnim Ustavem pro kontrolu léciv schvalena lé¢-
ba tohoto [éku u nemalignich forem fenylketonurie, kterd
se tyka vétsiny z nas. Nejdiskutovanéjsim tématem tak byla
otézka, kdo by mél mit prvorady nérok na thradu této |é¢by
(1 tableta stoji 500 K¢, denni davka se pohybuje v souvislos-
ti s hmotnosti pacienta od 1 do 10 tablet, pfi nejvy3si moz-
né davce se tak jednd o 5 000K¢, rocné se tedy tato ¢astka
muze vysplhat az k 1 800 000K¢ na 1 pacienta). Méli by to
byt ti nekompenzovani, ktefi casto dietu z néjakého du-
vodu nedodrzuji, nebo pravé ti kompenzovani, ktefi dietu
dodrzuji? Dospéli, ¢i nasi nejmensi pacienti? Nebo ti, ktefi
kromé PKU maji dalsi pfidruzend, sekundarni, ¢asto chro-

nickda onemocnéni? Urcité se shodneme na tom, ze vsichni,
ale pokud by mél byt vybér prozatim limitovan, neméli by
to byt pravé ti, ktefi se jiz vice nez 2 roky zasazuji o rozvoj in-
formaci ohledné mozného zvyseni stravovaci tolerance PHE
a Castého vyskytu vedlejsich ucink( této Ié¢by svou Ucasti
v nejmenované klinické studii? Neméla by byt zajisténa na-
sledna lécba predevsim nasim nejmensim ,prikopnikim”
pfindsejicich cenné informace, které v budoucnu mohou
pomoci k lepsi [é¢bé jinym pacientll s PKU? Rozhodnu-
ti zGstava na metabolickych centrech, a tak nam nezbyva
nic jiného nez doufat, ze se pfislusni Iékafi brzy dohodnou
na spole¢ném postupu pro zkvalitnéni Zivota nds vsech,
kterym tzv. utikd ¢as. Navazujici prednaska MUDr. Urgeho
Univerzitni nemocnice z Bratislavy jen potvrdila moznos-
ti Uhrady tohoto diskutovaného léku, kterd se v soucasné
dobé jiz nasim slovenskym sousedlm dostava.

Velmi pfinosna byla také prezentace firmy Vitaflo, ktera
formou soutéZe pfildkala na ochutnavku svych preparatd
i permanentné konzervativni jedince. Tato firma také zajistila
na nedéIni dopoledne pro déti aquazorbing a skakaci hrad.

Prijemna byla také hotelova nabidka rozli¢nych typl ma-
sézi a koupeli s 50% slevou. Jedinym problematickym bo-
dem tak byla nedofeSend organizace stravovani, a to pfilis
dlouha ¢ekaci doba na obédy a vecere, predevsim pro rodi-
ny s malymi détmi, a ne pfiliS ochotny persondl. Na pfani,
které byt méla po obédé velkd ¢ast maminek: ,Prosila bych



1 latté”, jsme v rdmci *** hotelového zazemi ocekavali po-
nékud jiny pfistup, nez odpovéd typu:,Copak jsme néjaka
cukrarna, nebo co?” Ale ani ¢isnik, ktery mél po cely vikend
evidentné Spatnou naladu, ndm tu nasi dobrou rozhodné
nepokazil, a tak jsme mohli odjizdét s pocitem prijemné
strdveného vikendu a s kosiky plnych hub a s podékovanim
nasim milym a obétavym organizator(im.

Kuzelkovi

Po roce jsme se opét vratili na Medlov. Moc jsme se tésili.
Hlavné déti se nemohly dockat svych kamaradd, ktefi na-
Stésti prijeli. Programy pro déti byly krasné pripravené, jak
prochazky i soutéze, skakaci hrad i bubliny na rybniku.
Stejné tak nezapomenutelné zazitky, kdy déti probéh-
ly vosim hnizdem a schytaly nékolik Zihadel. V3e nastésti

Uskutec¢néné akce

dobie dopadlo. Rany se osettfily a slzicky state¢nych déti uz
uschly.

Pro nas dospélé se program také vydafil, spousta novych
informaci. Pékné prednasky lékaru, ktefi se ndm snazi pfibli-
zit i vysvétlit, v ¢em jsou nase déti jiné a jak jim, co nejlépe,
usnadnit Zivot s nemoci. Ceho bychom se méli vyvarovat
a ¢eho drzet.

Kuvan je zatim nejisty a jedinou jistotou je zatim dieta
a aminokyselinové preparaty. Pro déti i dospélé byla pfipra-
vena ochutndvka novych tekutych i gelovych aminokyseli-
novych preparatd.

Co fici zavérem? Moc se ndm na Medlové libilo a tésime
se za rok na vidénou. Chci podékovat viem, kdo se podileli
na pfipravé akce Medlov. Viele doporucuji vsem, co se jesté
nezucastnili a vahaji. S pozdravem

Tomdskovd



Informujeme

Zapis z 8. Vyrocni clenské schuze
Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

Termin konani: 28.-29. zafi 2012

Zacatek: 28.za1i 2012, 9:15
Misto konani:  Hotel Medlov,

FrySava 143,

592 31 Nové Mésto na Moravé
Sobota 28.9.2013

Verejna cast clenské schiize NS PKU a jinych DMP, které se
zUcastnilo 144 ucastnikd, byla zahdjena v 9:15.

Po pfivitani ucastnikl a sezndmeni s programem pokraco-
val odborny program, v jehoz rdmci byly pfredneseny ndsle-
dujici pfrednasky a prezentace:

B ,ManaZment zdravotnej starostlivosti a problémy rodin
s PKU na Slovensku” - MUDr. Oto Urge, metabolicka am-
bulance Univerzitnd nemocnica Bratislava

B Ndvrh indikacnich kritérii testovdni a Ié¢by sapropterinem
v CR” - doc. MUDr. Tomés Honzik, metabolickd ambulan-
ce VFN Praha

B ,Podminky lécby sapropterinem na Slovensku a zkusenosti
s ni” — MUDr. Oto Urge, metabolickd ambulance Univer-
zitnd nemocnica Bratislava

Po pfednaskach nasledovala diskuse k pfednesenym téma-
tdm, zejména k problematice 1é¢by sapropterinem a indi-
kacnich kriterii pro tuto lécbu.

Odpoledne nasledovaly nasledujici prezentace:

W ,Novinky a dalsi pldny v oblasti PKU prepardti a nizkobil-
kovinnych vyrobkii” - Mgr. Jiti Munk, Ing. Michaela Santa-
v4, Bc. Jifi Dorfl- Nutricia, a.s. Praha

B ,Novinky a dalsipldny v oblasti PKU preparati a nizkobilko-
vinnych vyrobki” — MUDr. Bert Bartas — Nestlé, a.s., Praha

Po prednaskach nasledovala volnd a neformalni diskuse
o aktualnich problémech vieho druhu, ve které bylo kon-
statovano, Ze v roce 2014 se nepiedpokladaji zadné zmény
v oblasti Uhrad PKU preparat(, tedy nadale zlstava jejich
plnd thrada z vefejného zdravotniho pojisténi.

Nedéle 29.9.2013

Tento den byl vénovadn organiza¢nim vécem sdruzeni
a v jeho rdmci byli G¢astnici schize dopoledne sezndmeni
se Zpravou o ¢innosti sdruzeni za uplynulé obdobi a s pla-
novanymi akcemi, aktivitami a projekty sdruzeni pro nésle-
dujici obdobi.

Této casti schlize se zucastnilo 47 osob, ktefi zastupovali
36 ¢lend NS PKU a jinych DMP (rodin).

Zprava o ¢innosti za obdobi 29. 9. 2012 - 29. 9. 2013 obsa-
hovala nésledujici body:

1. ZHODNOCENI USKUTECNENYCH
AKCi A AKTIVIT V ROCE 2012

Akce a aktivity poradané NS PKU v roce 2012

B 16. vikendové setkani rodin s PKU nebo jinou DMP v Pra-
cové uTabora: 4.5.-8.5.2012 - 109 Ucastnikd, z toho 30
déti s PKU nebo jinou DMP

B 7. Vyroc¢ni ¢lenska schlze spojend s vikendovym setka-
nim a odbornym programem - FrySava - hotel Medlov:
27.-30. 9. 2012 - 101 ucastnikd, z toho 26 ucastniku
s PKU nebo jinou DMP

B Zimni setkani rodin s PKU dietou - Jachymov — Maridn-
skd, chata Flora: 16. - 19. 2. 2012 - celkem 44 ucastnik,
z toho 12 déti s PKU nebo jinou DMP

B Mikuldsské setkani rodin s PKU dietou - Praha: 8. 12.
2012 - celkem 151 Gcastnikd, z toho 43 déti s PKU nebo
jinou DMP a 23 déti bez diety. Akce s rekordni ucasti v de-
jindch sdruZeni

B Mikulasské setkani rodin s PKU dietou — Olomouc: 9. 12.
2012 - celkem 110 ucastnikd, z toho 33 déti s PKU nebo
jinou DMP a 16 déti bez diety

Projekty organizované NS PKU v roce 2012:

B Potravinové tabulky vyzivovych hodnot - v rdmci tohoto
projektu provedeny analyzy 70 vyrobkd na aminokyseli-
ny, byly vydény a rozeslany v prosinci 2012

B MUj pravodce fenylketonurii — brozura o PKU a o viem,
co je s ni spojeno, vydan a rozeslan v prosinci 2012

m Casopis Metabolik — v roce 2012 vydana 2 ¢&isla v nakladu
300 kusu

B Infozpravodaj NS PKU - v roce 2012 vydana 4 Cisla

B Metodika prace se Zdkem se vzdcnym onemocnénim -
brozura pro $koly a ucitele (ve spolupraci se Spole¢nosti
pro mukopolysacharidézu), pro ¢leny sdruzeni pfedéano
50 vytiskd

B Aktualizace webovych strdnek www.nspku.cz - feSeno
prabézné

Akce a aktivity pofadané v roce 2012 jinymi subjekty

s moznosti ucasti pacientti s PKU nebo jinymi DMP

B 2. Cesko-slovenské setkani pacientl s PKU - Liptovsky
Jan, hotel SOREA M3j: 31. 5. — 2. 6. 2012 (Nutricia) -
99 Gcastnikd s PKU nebo jinou DMP z CR nebo SR a jejich
doprovod

B 3. Prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou a jejich kama-
rady — Kozli u Orlika, penzion u Novaku: 8. — 21.7. 2012 (pi
Ivana Prochazkova) - Gcast 12 déti s PKU nebo jinou DMP

B Letni tabor pro déti s PKU dietou — RS RUzena: 23. 7. -
5.8.2012 (CK Topinka) — ucast 7 déti s PKU

B Konference Evropské spole¢nosti pro PKU a podobné
metabolické poruchy (ES PKU): Liverpool - 18. — 21. 10.
2012 - ucast mistopredsedkyné NS PKU pi Lhotakové

B Edukacni kurzy vareni nizkobilkovinnych jidel (FNKV Pra-
ha): 5 kursti — v 1. pololeti 9 Ucastnik(, za 2. pololeti pocty
nezname



2. ZHODNOCENIi USKUTECNENYCH
AKCi A AKTIVIT V ROCE 2013

Akce a aktivity pofadané NS PKU v roce 2013

B 17.vikendové setkdni rodin s PKU nebo jinou DMP v Pra-
cové u Tabora: 3. 5. - 5. 5. 2013, 84 ucastnik(, z toho
23 déti s PKU nebo jinou DMP

B 8. Vyrocni ¢lenskd schlze a podzimni vikendové setkani
s odbornym programem - Fry3ava - hotel Medlov: 27. -
29. 9. 2013, 144 ucastnikd a host(, z toho 41 ucastnik
s PKU nebo jinou DMP

B Zimni setkani rodin s PKU dietou - Jachymov - Marian-
ska, chata Flora: 29. 1. - 3. 2. 2013 - 8 Ucastnikd, z toho
3 5 PKU nebo jinou DMP, pro nezdjem o ucast v dalsich le-
tech nebude pokracovat!

Projekty organizované NS PKU v roce 2013

B Metabolik - v roce 2013 planovana 2 ¢isla, zatim vydano
1 ¢islo - Ucast neclenll redakeni rady na tvorbé casopisu
je nadale Zalostnd

B Infozpravodaj NS PKU - vydavany prabézné dle potieby,
v roce 2013 zatim vyddana 3 &isla

B Aktualizace webovych strdnek www.nspku.cz - feSeno
prabézné

B Poradenstviv oblasti naroku a socialnich davek - Ing. Puda

B Poradenstvi v oblasti receptur a vafeni — pi Samkova -
feseno pribézné

Akce a aktivity poradané v roce 2013 jinymi subjekty

s moznosti Gcasti pacientti s PKU nebo jinymi DMP

B Tradic¢ni setkani pacientt s PKU - Kozarovice, hotel Orlik:
31.5.-2.6.2013 (Nutricia) — 85 ucastnik — pocet Ucast-
nikd s PKU nebo jinou DMP ndm neni zndm

B 4. Prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou a jejich kama-
rady - Kozli u Orlika, penzion u Novakd: 7. — 20. 7. 2013
(pi Ivana Prochazkovad) - presny pocet déti s PKU nebo
jinou DMP ndm neni zndm

B Letni tdbor pro déti s PKU dietou — RS Rdzena: 22. 7. -
3. 8. 2013 (CK Topinka) — presny pocet déti s PKU nebo
jinou DMP ndam neni znam

W 1. stanovy tabor pro déti s PKU a jejich kamarddy - TZ
Medlov: 11. - 18. 8. 2013 (p. Matura) — Gcast jedno dité
s PKU, pro nezdjem o tcast v dalsich letech nebude pokra-
Covat!

3. AKCE PLANOVANE NA ZBYTEK
ROKU 2013 A NA ROK 2014

B Mikuldsskd setkani rodi¢t a déti s PKU a jinymi DMP
v roce 2013, Praha a Olomouc - pfesna mista a terminy
budou upfesnény béhem fijna 2013

B 18. vikendové setkani rodin s PKU nebo jinou DMP v Pra-
cové uTabora: 1. - 4.5.2014

B 9. Vyroc¢ni ¢lenska schlize a podzimni vikendové setkani:
Fry3ava — hotel Medlov: 26. - 28.9.2014

4. VYHODNOCENI PRIZNANYCH DOTACI

A SPONZORSKYCH DARU Z ROKU 2012
V roce 2012 obdrzelo NS PKU v rdmci Dota¢niho programu
Vladniho vyboru pro zdravotné postizené obcany ,Podpo-
ra vefejné Ucelnych aktivit ob¢anskych sdruzeni zdravotné
postizenych (Program Podpora VUA)" , tyto dotace ze stat-
niho rozpoctu:

Informujeme

Pfiznana
N3 jek

Clenstvi v ES PKU 7 000 K¢
Ucast na konferenci ES PKU 7 000 K¢
Zajisténi provozu internetovych N
stranek NS PKU a jinych DMP 11000Ke
Muj privodce fenylketonurif 52 500K¢
Organiza¢né - administrativni N
servis NS PKU a jinych DMP 32 000Ke
Celkem 109 500 K¢

Vsechny tyto prostfedky byly v plném rozsahu vycerpa-
ny a pouzity v souladu s Rozhodnutimi o pfiznani dotaci
a radné a véas v terminu vyuctovany.

Kromé téchto dotaci obdrzelo NS PKU na financovani
svoji ¢innosti a aktivit nasledujici sponzorské dary od téch-
to darcl:

Nutricia, a.s., Praha 138 000K¢
Nestlé Cesko, s.r.0., Praha 40 000 K¢
Wanzl, s.r.o., Hnévotin 20 000 K¢
Jan Kalina 8 200K¢
Radek Puda 7 300K¢
Ostatni darci, ktefi si prali 9 000K&

z(stat v anonymité

Dale byl v roce 2012 pIné vycerpan grant od nadace Fon-
dation d’Enterprise BEL, Paris (Francie) ve vysi 5 000 EUR,
ktery byl pouzit na analyzy aminokyselin a tvorbu a tisk Po-
travinovych tabulek vyZivovych hodnot.

Kromé toho v roce 2012 cinnost sdruzeni nefinan¢né
podpoili firmy Nutricia, a.s., Nestlé Cesko,s.r.0. a Bezgluten
CZ, s.r.o.

Vsem témto darclim bylo vysloveno podékovani za po-
skytnuté dary a podporu.

5. ZHODNOCENI HOSPODARENI NS PKU V ROCE 2012,

SCHVALOVANI ROCNI UCETNi ZAVERKY

A VYROCNI ZPRAVY NS PKU PRO ROK 2012
Na ¢lenské schlzi bylo odsouhlaseno hospodareni NS PKU
v roce 2012 a Vyro¢ni zprava NS PKU pro rok 2012 s témito
vysledky:

- vynosy ve vysi 518 897,51 K¢
- néklady ve vy3i 582 111,08 K¢,

pficemz celkové hospodareni NS PKU v roce 2011 skon-
Cilo s ucetni ztratou ve vysi —-63 213,57 K.

Konkrétnéjsi udaje o hospodareni jsou uvedeny ve Vy-
ro¢ni zpravé NS PKU za rok 2012, kterd je k dispozici u ¢lentd
Vyboru NS PKU a ktera je téz zvefejnéna na internetovych
strdnkéch sdruzeni www.nspku.cz.

6. PRIZNANE DOTACE A POSKYTNUTE

SPONZORSKE DARY V ROCE 2013
V roce 2013 obdrzelo NS PKU v rdmci Dota¢niho programu
Vladniho vyboru pro zdravotné postizené obcany ,Podpo-
ra vefejné Ucelnych aktivit ob¢anskych sdruzeni zdravotné
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postizenych (Program Podpora VUA)" , tyto dotace ze stat-
niho rozpoctu:

Priznana
Nazev projektu

Clenstvi v ES PKU 7 000K¢
Aktivity NS PKU a jinych

DMP v ramci ES PKU 17 000K
e o
:\T;oPrlr<v1Ua;r;len ;f:lé)l;aini ¢innost 20000 K¢
e 40 000K¢
Celkem 103 800 K¢

Kromé téchto dotaci obdrzelo NS PKU do 29.9.2013 na fi-
nancovani svoji ¢innosti a aktivit nasledujici sponzorské
dary od téchto darc(:

Nutricia, a.s., Praha 36 778 K¢
CBRE Global Investors, s.r.o., Praha 20 406 K¢
Park Lane International School, Praha 5185 K¢
Ostatni individudIni darci 13 000 K¢

Potvrzen je sponzorsky dar od firmy Nestlé Cesko ve vysi
40 000K¢, v jednani je sponzorsky dar od firmy Nutricia, a.s.
v ¢astce 81 000 K¢ a pro rok 2013 grant od Nadace Bel Foun-
dation ve vysi 5 000 EUR.

Kromé toho v roce 2013 cinnost sdruzeni nefinan¢né
podpoili firmy Nutricia, a.s., Nestlé Cesko,s.r.0. a Bezgluten
CZ, s.r.o.

Véem témto darcm a potencidlnim darcim bylo vyslo-
veno podékovani za poskytnuté dary a podporu.

7. PRUBEZNE HOSPODARENI NS PKU V ROCE 2013
Bylo konstatovano, Ze ke dni 29.9.2013 probihad hospoda-
feni sdruzeni v souladu s rozpoltem, stanovenym pro rok
2013.

8. NAVRHY DOTACNICH PROGRAMU

A GRANTU NA ROK 2014
V roce 2014 mé byt dle moznosti vyhlasenych dotacnich
programl pozadano o dotace na dil¢i financovani téchto
akci a aktivit NS PKU v roce 2014:

Vladni vybor pro zdravotné postizené

obéany - Dotaéni program VUA

B Clenstvi v Evropské spole¢nosti pro PKU a podobné me-
tabolické poruchy (ES PKU)

B Aktivity NS PKU a jinych DMP v rdmci ES PKU

B Zajisténi provozu internetovych stranek NS PKU (www.
nspku.cz)

B Informacné edukacni ¢innost pro pacienty s PKU a jinymi
DMP

B Organiza¢né-administrativni servis NS PKU

Grant od Nadace Fondation d Enterprise BEL Paris

V rdmci grantového fizeni bylo u Nadace Fondation d’En-
terprise BEL Paris pozadano o grantovou podporu na pro-
jekt Sbornik vyzkousenych recept(i nizkobilkovinnych jidel
v ¢astce 5 000 EUR.

9. DALSIi PLANOVANE AKTIVITY SDRUZENI PRO
NASLEDUJICi OBDOBI, DISKUSE A RUZNE

Ze strany vyboru NS PKU bylo konstatovdno, Ze pro budouci

obdobi budou podporovdny pouze takové akce a aktivity,

po kterych je zdjem a poptdvka a ke kterym se najde garant

nebo koordindtor z fad clend sdruZeni.

Prehled akci a aktivit NS PKU a jinych DMP pro

nasledujici obdobi spolu s jejich garanty

B Organizace vikendovych pobytl — 2x ro¢né jako dopo-
sud, organizac¢né zajisti vybor NSPKU (R. Puda, M. Sam-
kova)

B Organizace Mikulasskych setkani — Cechy (Praha), Mora-
va (Olomouc), organizaéné zajisti vybor NSPKU (R. Puda,
M. Samkov4)

B Metabolik — 2x ro¢né, organizacné zajisti redakéni rada
pod vedenim p. Kuliskové

B Spoluprace s CAVO a ostatnimi pacientskymi organiza-
cemi — vybor NSPKU (R. Puda, M. Lhotékova)

B Styk se zahrani¢im (ESPKU, Eurordis) - vybor NSPKU
(M. Lhotakova)

B Evidence ¢lenské zakladny - vybor NSPKU (M. Samkova)

B Ucetnictvi, roéni rozpocet — vybor NSPKU (M. Samkova)

B Fundraising a sponzoring — statni dotace a zavedeni
sponzofi - vybor NSPKU

B Fundraising a sponzoring — ostatni sponzofi — vsichni
¢lenové (néktefi se jiz zapojili)

B Webové stranky (pfeprogramovani) — hleda se odpovéd-
néa osoba

B Novy Obcansky zdkonik - D. Leuchterova

B Transformace sdruzeni na spolek - D. Leuchterova

B Status vefejné prospésnosti - D. Leuchterova

B Uhradova problematika - vybor NSPKU

B Centra vysoce specializované péce - vybor NSPKU
(M. Lhotakova)

B Péce o dospélé pacienty a podskupina dospélych - hle-
da se odpovédnd osoba

B Socialni politika (poradenstvi a posuzovani zdrav. stavu
pro ucely soc. davek) — R. Puda, S. Stérbova, D. Leuchterova

B Recepturni a kuchynské poradenstvi — M. Samkova

B Ovéfené recepty na webu — dodani vyzkousenych recep-
t0 - elektronicky v MS Word - vsichni ¢lenové

B Ovéfené recepty na webu -zvefejnéni - p. Brychta

B Sbornik receptll - dodani vyzkousenych receptl — elek-
tronicky v MS Word - vsichni ¢lenové

B Sbornik receptd - koordinace a tisk — vybor NSPKU
(R. Puda) + p. Brychta

B Medializace problematiky PKU - vybor NSPKU + A. Ka-
linovd

B Nakladova analyza lécby PKU - projekt ve spolupraci
s I-Heta (specialisté na farmako-ekonomii), pro nds ddle-
zité vycisleni ndkladd na dietu — chybi financni kryti na pro-
jekt a cas — pravdépodobné nutnost rozsdhlejsiho dotazni-
kového setfeni mezi ¢leny - je ochota podstoupit??



U dalsich novych projektli (napf. analyzy potravin, kursy
vareni pro déti a dospélé, informacni brozury pro détské
pacienty, lékare, Skoly, dotaznikova Setfeni k socidlni pro-
blematice nebo k nakladnosti diety, ...) je nutny inicidtor
a koordinator - najde se???

Zpravu o cinnosti prednesli ¢lenové Vyboru (R. Puda, M.
Samkova, M. Lhotdkova) formou prezentace.

Na zavér clenské schlize nasledovala diskuse, v jejimz
ramci byly zodpovézeny veskeré dotazy, tykajici se chodu
sdruzenia ostatnich problému Zivota s PKU nebo jinou DMP.

Informujeme

Zapis z Vyrocni ¢lenské schlize bude zverejnén v Meta-
boliku 2/2013 a je k dispozici nasim ¢lentim u Vyboru sdru-
zeni.

V Olomouci 1.10.2013

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruZeni PKU a jinych DMP
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Dotacni projekty NS PKU
a jinych DMP pro rok 2014

Tak jako v predchozich letech se i v roce 2013 rozhodl vybor
Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP pozadat pro finan-
covani ¢innosti a aktivit NS PKU a jinych DMP v roce 2014
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 Vladni
vybor pro zdravotné postizené obcany.

Nazev projektu
Clenstvi v ES PKU
Aktivity NS PKU a jinych DMP v rdmci 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

PoZzadované castky dotaci podle jednotlivych projektd
jsou podrobné uvedeny v nasledujici tabulce.

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruZeni PKU a jinych DMP

Celkovy rozpocet Pozadovana dotace

10 000 K& 7 000K¢E
38 000K< 26 500K¢
14 000 K< 9 800K¢<
62 000K¢ 43 000K¢
100 000 K¢ 70 000K¢
224 000 K¢ 156 300 K¢
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Mikulasska setkani 2013

Dovolujeme si Vas informovat, Ze Mikulasska setkani spo-
jend s Mikulasskou besidkou pro nase détské ¢leny s PKU
nebo jinou DMP se uskute¢ni v Olomouci ve Slovanském
domé v sobotu 30.11.2013 a v Praze v gymnaziu Stépanska
v sobotu 7. 12.2013.

¢leny zacdtkem listopadu mailem, rodindm bez mailt do-
pisem.
Vechny Vés srde¢né zveme.
Organizatori

Prazdniny v Miletinkach

V nedéli 6.7.2013 jsme pfijeli na chalupu v jiznich Cechach.
Sesly se tu Ctyfi rodiny s détmi s PKU a jedna rodina s kluky
bez PKU.

Pondélni dopoledne bylo nédro¢né, vyrazili jsme auty
do blizké vesnice a z ni jeli zase zpét do chalupy, ovsem
na kolech. Odpoledne jsme hrali pfehazovanou a moc jsme
se bavili.

Uterni dopoledne bylo sportovni, hrali jsme badminton,
pfehazovanou, ale také monopoly a tésili se na navsté-
vu Ceského Krumlova. Kdyz jsme zaparkovali, vesli jsme
do prekrasné zamecké zahrady. Néktefi Sli na prohlidku
zamku a ostatni si sli prohlédnout mésto. Po ndvratu zpét
do chalupy, nasledovalo koupani v bazénu.

Stfeda byla super. Vstavali jsme sice brzo, ale ¢ekal nas
vylet na Lipno. Svezli jsme se lanovkou na vrchol Kramolina,
kde se nachazi stezka do Korun stroma. Z nich jsme jeli dolt
nejdeldim suchozemskym toboganem v Ceské republice.
Pfestoze jsme méli koupenou i zpatecni jizdenku lanovkou,
néktefi neodolali a pujcili si na zpatecni cestu kolobézku.
Na pozdni obéd do restaurace a honem na kola! Cekalo
na nas 19km okolo Lipna a pro nékteré také koupani. N&-
ro¢ny den, ale vie jsme zvladlil

Ve ctvrtek se hrali hry a odpoledne jsme se §li podivat
na zficeninu hradu Div¢i Kdmen. Tam jsme se divali z hra-
deb do okoli. Bylo to moc hezké. Hladili jsme si psy, kocky
i kozy, které se tam volné pésly. Kdyz jsme 3li zpét, zastavili
jsme se u potlicku a postavili kamennou véz.

Bude stat, kdyz se tam radi nékdy vratime?

V patek — na Rozmberk s vecernim programem. Ten se
ovsem nekonal, coz nas mrzelo, ale zklamani nahradila vy-
borna vecere v podhradi.

V sobotu jsme se koupali v bazénu a sbirali borGvky.
Po obédé nas cekala soutéz, kterou pro nas pripravili rodice.
Strileli jsme ze vzduchovky, fesili ,hlavolamy” a odpovidali
na r{izné otazky. VSichni jsme uspéli a dostali odménu.

Nedélni rdno nebylo moc veselé, balili jsme a pfipravo-
vali se na odjezd. Po obédé jsme se pomalu loucili a postup-
né odjizdéli domu. Byla to super dovolena a viem se libila!
Tak zase za rok...

Zdenka a Ddsa Dobrovolné

Spole¢nou dovolenou rodin, kde musi nékdo dodrzovat di-
etu PKU, viele doporucujeme. Tohle nebyla nase prvni do-
volend a doufame, ze ani posledni.

Zjistili jsme totiz, Ze vyhovuje nejen détem (spolecné
stravovani, hry, zadbava...), ale i ndm dospélym (ve vareni se
stfiddme, coz ma vliv i na chuté nasich déti - |épe pfijimaji
jind jidla, pokud jsou ve vét$im kolektivu).

Spokojeni ucastnici
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Edukacni pobyt v nemocnici
Kralovské Vinohrady

Pobyt v nemocnici nebyl kvili néjaké nemoci, ale pro nas
lepsi Zivot s dietou. Néktefi z nds jiz se takového pobytu
Ucastnili a védéli jsme, Ze se dozvime néco vice o nasi die-
t&, novych potravinach, preparatech a pocitani ceho a kolik
za den mUZeme snist. Hodné jsme si povidali o nizkobilko-
vinnych potravindch a udili se je spravné zaradit do jidel-

nic¢ku. Pfimo jsme se ucili pocitat si mnozstvi fenylalaninu
v potraviné a hlavné po vypoctech jsme se naudili z téchto
potravin uvafit skvélé jidlo podle receptur. No a to vse jen
diky pani doktorce Pazdirkové a pani Komarkové, které pro
nas vse takto pripravily.

Na ¢tyfdenni pobyt v nemocnici jsme se vsichni moc té-
Sili. Ve Ctvrtek po pfijezdu jsme 3$li na par kontrol, kde nas
méfili a vazili. Poté jsme se ubytovali a hned jsme si vyba-
lovali své véci. Jesté ten den co jsme pfijeli, jsme se sezna-
mili se véemi détmi, které jsme doted neznali. Na pokoji se
mnou s Bérou a s Denisou bydlela divka jménem Anita, kte-
rou jsme predtim nikdy nepotkali ani na rliznych setkédnich
pro déti s dietou.

Hned poté co jsme se se viemi sezndmili, jsme 3li do na-
kupniho centra Flora, protoZe jsme potiebovali potraviny
a ingredience na vareni PKU jidla, které probéhlo v pa-

Tradicni setkani det

Ve dnech 31. 5. - 2. 6.2013 se konalo tradi¢ni setkani déti
a dospélych, které porada firma Nutricia v ramci oslav 15.
vyro¢i na trhu. Tentokrat se uskutecnilo v hotelu Orlik, kte-
ry se jiz podle ndzvu nachdzi jen kousek od bfehu stejno-
jmenné prehrady. Tématem setkani byla pirdtska oslava.

Po milém pfijeti jsme byli informovani o programu celé-
ho vikendu. Pate¢ni pozdni odpoledne jsme stravili venku.
Pocasi ndm pralo - ne viak na dlouho. Od sobotniho dopo-
ledne se rozprselo a prsi snad dodnes. Doufam, ze povodné,
které nasledovaly po nasem vikendovém setkdni jsou touto
dobou jiz zaZzehnany.

tek. Byli jsme rozdéleni na skupinu holek a skupinu kluka.
Do nasi skupiny patfila Denisa Vackovd, Anita Krémarova,
Katefina Rinova a Barbora Rébova. Nase skupina holek va-
fila tfi chody: téstovinovy saldt, raj¢atovy salat a ovocny ko-
1a¢. VSechny chody se nam i druhé skupiné povedly a viem
moc chutnalo. Po vafeni jsme $li zpét do nemocnice a méli

Cas si odpocinout. V podvecer jsme sli do kina na animova-
nou pohadku ,,Univerzita pro pfierky”. Kino bylo srandovni.

V sobotu jsme odpoledne vyrazili na bowling. Na bow-
lingu jsme si to moc uzili a dobfe jsme si zahrdli. Pani dok-
torka Pazdirkova nam také dovolila, Ze si kazdy m{ze vybrat
nealko osvéZeni a to tikrat.

V nedéli jsme psali zdvérecny test, ve kterém byly otazky
z prezentaci, které nam pfipravila pani Komarkova. V tomto
zavérecném testu byla nejuspésnéjsi Barbora Rdbova. Cel-
kové na prvnim misté skoncil Pavel, na druhém misté jsem
se umistila ja, Katefina a na tretim misté Barbora.

Moc se ndm na tomto pobytu libilo a myslim, Ze jsme se
toho hodné pfiucili a dieta pro nas bude zase leh¢i. Dékuje-
me pani doktorce Pazdirkové a pani Komarkové.

Katy Runovd a Bdra Rdbovd

i a dospelych

Sobotni dopoledne bylo ve znameni novinek o PKU ale
i 0 novych vyrobcich na trhu, které jsme pfimo na misté
mohli ochutnat. Podékovéni patii i pani doktorce Pazdir-
kové a dietni sestficce Komarkové, které se na dopolednim
programu podilely.

Hlavnim programem na sobotni odpoledne byl geoca-
ching.
Geocaching je hra na pomezi sportu a turistiky, kterd spocivd
v pouZiti navigacniho systému GPS pfi hleddni skryté schrdnky
nazyvané cache (v estiné psdno i kes), o niz jsou zndmy jeji
zemeépisné souradnice (v systému WGS 84). Pri hleddni se pou-
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Zivaji turistické prijimace GPS. Clovék zabyvaijici se geocachin-
gem byvd oznacovdn slovem geocacher, esky téz geokacer
nebo prosté kacer. Po objeveni cache, zapsdni se do logbooku
a pripadné vyméné obsahu ji ndlezce opét uschovd a zamas-
kuje. Jednou ze zdkladnich myslenek geocachingu je umisto-
vdni kesi na mistech, kterd jsou né¢im zajimavd a presto ne-
jsou turisticky navstévovand. V popisu cache (listing) jsou pak
uvedeny informace o misté s jeho zvldstnostmi a zajimavost-
mi. Cache se ale umistuji i do zajimavych mist velmi frekvento-
vanych. V nékterych pripadech je zajimavym prdvé ukol, ktery
je s nalezenim cache spojen. Zdroj: http://cs.wikipedia.org

Po vyte¢ném obédé se skupiny odvazlivych rodin i déti
shromazdily na recepci. Zde jsme od vedoucich piratd ob-
drzeli pottebné informace, mapy a navigace. Vybaveni ne-
zbytnymi plasténkami a destniky jsme vyrazili do tohoto
Sileného pocasi. Celkova trasa byla planovana na cca 3 ho-
diny, ale vétina rodin s détmi si (na radu organizator() ces-
tu zkratili tak, aby se vyhnuli mistdm, kde dést a bahno zpa-
sobil, Ze mista byla velmi tézce dostupnd. Nalezli se oviem
i taci, ktefi se nebali a nasli vSech 15 schranek. Obzvlasté
bych zde chtéla vyzvednout vykon jedné mnoha pocetné
skupiny s détmi, kterd absolvovala vse na 100%.

Kazda z 15 schranek obsahovala otdzku a 3 mozné od-
povédi, za kterymi se skryvalo vzdy jedno pismeno. Z 15

Orlik 2013

Letosni Setkani déti a dospélych s PKU se opét po dvou
letech uskute¢nilo zvlast v Cechach a zvlast na Slovensku.
Ceské setkani se konalo v pfijemném hotelu Orlik nedaleko
Pfibrami. Pfesto, Ze ndm jiz od patecniho rdna pocasi viibec
nepfalo, seslo se zde pfiblizné 100 Gcastnika.

Hotelovy aredl byl ze viech stran obklopen lesy a od hlav-
ni silnice nas délilo nékolik kilometr(, takze jsme si mohli
doprat dostatek soukromi, kterého jsme si také uzivali pl-
nymi dousky. Nékteré vily mély vyhled pfimo na Orlickou
pfehradu a pohled to byl opravdu pohadkovy. Hotel nas
hyckal lakavym wellness, které nabizelo bazén, saunu, ma-
saze apod. Veskeré procedury byly velmi pfijemné, zejména
v chladném a destivém pocasi.

Celé setkani se neslo v duchu Pirdtl z Karibiku, a tak mnozi
z nas oblékli modro-bild prouzkovana tricka a vikend mohl
zacit. Patecni vecer jsme ponechali volné zabavé, kdy se ka-

slov se utvofila tajenka. Heslo bylo vstupem pro vydani pi-
ratského pokladu, ktery si navecer vyzvedavaly hlavné déti.
Rodice si své poklady vyzvedli cestou. Jesté ted vzpomi-
ndm na zachranny kruh v podobé malé, kouzelné lahvicky
od pratelského pirata, ktera po cesté opravdu zahfala.

Spousta rodin vyuZzila moznost zahfat se po tak naroc-
ném turistickém vykonu v hotelové sauné &i whirpoolu, kte-
ry byl mozny za poplatek objednat.

Vecerni program startoval diskotékou, na které se vyradili
hlavné mali piréti. V pll desaté jsme své zraky upiraly vzh(-
ru. Cekalo nas pfedstaveni v podobé ohnostroje. Pocasi se
na chvilku umoudfilo a tak jsme mohli vie venku sledovat.

Nedélni dopoledne opét zahalila mlha a vSemocny dést.
Mladi soutéZili ve vafeni a sestavovani dietnich pyramid
a ti, co je$té neuméji psat a pocitat, méli moznost vyle-
tu do okoli. Pfibramsky hornicky ddl Anna byl i 25 metr{
v podzemi teplejsi a pfijemnéjsi nez pocasi, které nds tento
den provézelo. Po vydatném obédé jsme se rozloucili a roz-
jeli se do svych domovd.

Chtéla bych touto cestou podékovat viem organizéto-
rdm, ktefi se na této akci podileli. | pfes pocatecni nesrov-
nalosti s ubytovanim nékterych rodin si myslim, Ze se vie
povedlo. TéSime se na pfisté.

Zuzka Kuliskovad

zdy mohl bavit po svém. Nékdo vyuZil pfijemného posezeni
na baru, jiny se vénoval nékteré z wellness procedur. Sobota
byla jiz tradi¢né programové velmi bohatd. Hned v pribéhu
dopoledne jsme zacali uvitdnim, po kterém nésledovaly pred-
nasky. Velky zajem a ohlas sklidila prednaska MUDr. Pazdirko-
vé o osteopordze a prednaska pani Komarkové o dieté pri
PKU. Po velmi kladném lorském ohlasu jsme po dobu pied-
nasek i letos zajistili hlidani déti v détském koutku.

Hned po odbornych pfednaskach nasledovalo pro viech-
ny velké pfekvapeni v podobé dvou novych PKU pfipravkd.
Prvni novinkou byl PKU Lophlex LQ $tavnaty, s pfichutémi
Stavnatého pomerance a Stavnatych plodd. Pripravky jsou
vyrabény z ovocnych $tav (z koncentratu) a jsou vhodné pro
déti od 4 let a dospélé. Druhou novinkou bylo opravdové
prekvapeniv podobé praktického pudingu. Tento pfipravek

PKU Lophlex LQ stavnaty, PKU Lophlex Sensation: Potraviny pro zvlastni
vyzivu - potraviny pro zvlastni lékarské tcely. Davkovani a kombinaci PKU
pripravk{ prosim konzultujte se svym lékafem v metabolické ambulanci.



se jmenuje PKU Lophlex Sensation a je k dostani s pfichu-
ti pomerance nebo mixu ovoce. Taktéz je vhodny pro déti
od 4 let a dospélé. Samoziejmé na zadny z nich nechybéla
ani ochutnavka, a tak se povidalo, hodnotilo, predévaly se
veskeré materidly a bylo ndm moc dobfe. A jak jste hodnoti-
li chut novych pripravk? Vysledky ankety dopadly vice nez
dobre. Pfipravek PKU Lophlex Sensation chutnal 87 % PKU
ucastnikd. O procento Iépe dopadl pfipravek PKU Lophlex
LQ, ktery chutnal 88 % z Vas.

Dékujeme za Vase skvélé hodnoceni a nazory.

Pro ty, ktefi se nemohli zdcastnit
naseho tradi¢niho setkdni, a ne-
mohli tak ochutnat nase nové
pfipravky, jsme pfipravili dalsi
novinku. Jednd se 0 moznost vy-
zkouset zdarma oba pfipravky.
Stadi se pouze podivat na nase
internetové stranky www.pku-
dieta.cz a kliknout na banner
vpravo dole s ndpisem ,Objednejte vzorky ZDARMA”" (ba-
nner viz obrazek). Vyzkousejte a zazadejte si o pfipravky
u svého lékafe v metabolické ambulanci.

Sobotni odpoledne jako obvykle patfilo teambuildingo-
vé aktivité, kterou byl letos geocaching. Jednalo se o hru
na pomezi sportu a turistiky, pfi které se pomoci GPS navi-
gace hledaly ukryté krabicky, tzv. kesky. Néktefi se sbirdnim
keSek maiji jiz své zkusenosti, jini se s nim naopak setkali po-
prvé. Zejména pro ty byl na recepci pfipraveny pirdt, ktery
vysvétloval vie potfebné a zaroven rozdaval navigace i te-
matické cervené 3atky s lebkou. Ackoli ndm pocasi ale vi-
bec neprélo, fada lidi prosla celou trasu a nasla tak viech 15
,kesek” Odménou jim pak byla nejen dlouhd sprcha v teplé
vodé, pfipadné navstéva sauny, ale hlavné bohaty piratsky
poklad, ktery po vecefi ¢ekal na véechny zdcastnéné.

Po naro¢ném odpoledni jsme se jiz v3ichni tésili na vecer-
nizdbavu, v podobé narozeninové party. A kdo Ze to vlastné

Objednat vzorky ZDARMA

Uskutec¢néné akce

slavil? Pfece Nutricia, ktera je s Vami jiz 15 let :-). Na party ne-
chybéla diskotéka, ani to nejdllezitéjsi prekvapeni z celého
vikendu. Tim byl nds velkolepy ohnostroj. Sklidil opravdu
veliky Uspéch, a to jak u déti, tak i u dospélych. Jako by nebe
vyslyselo nase pfani, po dobu trvani ohnostroje neprselo. Ti

nejvétsi ,drzaci” jesté nékolik hodin po pulnoci nednavné
tancovali a zdbava tak byla opravdu perfektni.

Na nedélni dopoledne si pani Komdarkova pfipravila za-
jimavou soutéZ v podobé skladani potravinovych pyramid.
Soutéze se zUcastnily tfi pocetné tymy, které bojovaly o vyhru
a ziskani prvni ceny. Ani tymy na druhém a tfetim misté ale
neodchdzely s prazdnou, a tak se nedélni program viem libil.

I na leto$nim setkani ¢ekalo ucastniky néco nového. Byly
to zejména dva nové PKU pfipravky (PKU Lophlex LQ Stav-
naty a PKU Lophlex Sensation), které sklidily opravdu velky
Uspéch, coz nas velmi tési.

Ale jak rychle celé setkani zacalo, tak bohuzel i skoncilo.
A tak se jiz nyni téSime na pfisti rok, az se opét spole¢né
sejdeme. Dékujeme viem, za krasny spolecny vikend.

Vazime si toho, ze s Vami midzeme byt jiz 15 let.

Vas Nutricia tym

1



Senzacéni novinky od znacky

Lophlex

~«wLophlex’ s

i ;?}a = P”‘rzoph?ex- |
1SR geysesacee

Senzacni krémova konzistence

* Pomeranc¢, mix ovoce

* Pro déti od 4 let veku a dospélé.
* VVhodné i pro téhotné zeny.

* 109 g piipravku = 20 g bilkovin®
e Kdostani: 3x 109 g

PKU T
LOPHUEX LQ)

Pfipraveno z ovocnych stav’

» Stavnaty pomerang, $tavnaté plody
Pro déti od 4 let veku a dospelé.
Vhodné i pro téhotné zeny.
125 ml napoje = 20 g bilkovin®
K dostani: 30 x 125 m

) VYZKOUSEJTE.
Zadejte vzorek ZDARMA pres
www.pku-dieta.cz.

V pripadé zajmu o dalsi informace nas kontaktujte na adrese:
Ing. Michaela Santava

Product Manager Metabolics CZ&SK

Na Hrebenech Il 1718/10, 140 00 Praha 4

Tel: +420 724 623 255

E-mail: michaela.santava@nutricia.com

www.pku-dieta.cz

1. Vysledky dotazniku ze setkani déti a dospélych s PKU na Orliku 2013. 2. Z koncentratu. 3. Bilkovinny ekvivalent, muze obsahovat stopy fenylalaninu
(Phe) z ovocné stavy (z koncentratu) v mnozstvi < 5 mg Phe na 100 ml (u PKU Lophlex LQ) nebo na 109 g (u PKU Lophlex Sensation).

Davkovani a kombinaci PKU pfipravk( prosim konzultujte se svym lékafem v metabolické ambulanci.

Potraviny pro zvlastni vyzivu — potraviny pro zvlastni Iékarské Ucely. 10/2013



* Jedinecna nahrada mléka
N bez bilkoviny
s vybornou chuti!
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ZADNY - ZADNE — SVObOdy
FENYLALANIN a moznosti

Vyhodné v e-shopu

www.eshop.nestleheatlhscience.cz
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. usnadnujeme zivot... kazdy den!

Napiste nam a my vam zasleme vzorek k ochutnani.

Bert Bartas, Tel.: +420 724 420 863, E-mail: bert.bartas@cz.nestle.com, www.vitafloweb.com Innovation in Nutrition

Pripravte si mléény koktejl z PROZERQO a ¢erstvého ovoce

Ingredience: Postup pripravy:

200 ml PROZERO 1. Nalejte PROZERO do misy
100 g Cerstvych nebo zmraZzenych jahod, 2. Pridejte vybrané ovoce a 1 (zi¢ku cukru.

ostrzuévin. nebo gblfbeného ovoce 3.V&echny ingredience spole¢né rozmixujte.

1 -2 cajove Lzicky cukru 4. Podle chuti pridejte cukr, zamichejte a podavejte.
Poti‘ebné vybaveni:

sklenice, mixér nebo Slehac Vyborné chutna i vychlazené.
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Uskutecnéné akce

Vareni s PKU v Havlickoveé Brodé

V sobotu 19. fijna 2013 pfijelo navstivit Havlickdv Brod né-
kolik zadjemcli o nové recepty PKU. Na tcastniky cekalo milé
pfivitani panem Bertem Bartasem a jeho kolegyni pani Janou
Babicovou (oba jsou zastupci firmy Nestlé - Vitaflo) v prosto-
rach ZS Stéaflova. Viem byl pfedstaven profesionalni kuchaf
pan Tomas Konopka, ktery cely den pfipravoval velmi bohaté
PKU menu. Nevafril oviem sam, velkymi pomocniky byly déti,
které se velice rady zapojily. Musime pfiznat, Ze néktera nova
jidla déti nezaujala, vétsina jim oviem chutnala. A co slavilo
nejvétsi uspéch? Samoziejmé domdci zmrzlina s pomeran-
¢ovou omackou a ananasovou espumoul!

V pozdnich odpolednich hodindch se Gcastnici rozje-
li dom{ bohatsi o nové recepty, zkusenosti, ale i darecky
od pofadajici firmy.

Dékujeme a té$ime se na dalsi,Skoli¢ku vareni*.

Dita Dobrovolnd a dvé malé kucharky



Ze zahranici / Informujeme

ES PKU konference 2013

Vazeni ¢lenové,

ve dnech 31. 10. — 2. 11. 2013 probéhla v belgickych
Antverpdach v hotelu Radisson Blu jiz 27. vyro¢ni konferen-
ce evropské asociace PKU - ES PKU. Vzhledem k tomu, ze
uzévérka prispévkl do tohoto ¢isla Metaboliku byla ihned
po skonceni konference, rdda bych Vas kratce informovala
alespon o nejdilezitéjsich bodech, které byly diskutovény
na schizi delegatli z jednotlivych evropskych asociaci., kte-
ré jsem se jako kazdy rok Gcastnila.

V uvodu byli Ucastnici sezndmeni se postupem ,praci”
na jednotnych evropskych guidelines (Ié¢ebnych postu-
pech) pro [é¢bu PKU. ESPKU iniciovala tuto aktivitu uz pred
2 lety sepsanim pozadavkd na jednotny pfistup k lé¢bé
pro viechny pacienty s PKU v celé Evropé a tyto pozadav-
ky nésledné formulovala v jiz dfive zminéném dokumentu
nazvaném,The ESPKU Consensus paper on PKU treatment”.
Tento dokument byl béhem lofského roku upraven pra-
covni skupinou ESPKU tak, aby odpovidal standardim
odborného lékarského ¢asopisu ,,Orphanet Journal of Rare
Diseases”, ktery momentalné ¢lanek recenzuje (posuzuje)
a pokud recenznim fizenim projde, mél by byt v dohledné
dobé publikovéan. To by celému projektu pfidalo na vaznos-
ti pfedevsim v odbornych (Iékafskych) kruzich, ale i pfi jed-
nani s Urady a pojistovnami.

Paralelné pracovni skupina odbornikl pracuje na tvorbé
samotnych guidlines s pfislibem dokoncit je do pfisti vyroc-
ni konference ESPKU - tedy do fijna 2014.

Relativné dlouhy prostor byl vénovadn pacientskému
pohledu na novorozenecky screening. Ne ve viech zemich
Evropy a ne pro viechny diagnézy je novorozenecky scree-
ning rozvinuty tak jako v CR a zdpadni Evropé pro PKU. Ci-
lem diskuse bylo zjistit, které otazky screeningu jsou nejen
z pohledu medicinského, ale i etického (napt. méli by rodice
souhlasit se screeningem svého ditéte ¢i nikoli a za jakych
okolnosti, jak je informovat ...). Vysledky diskuse budou zo-
hlednény v evropském vyzkumném projektu zaméreného

na tuto problematiku provddéném organizaci EPPOSI, je-
jimz cilem je lobbovani na evropské urovni za zlepsSeni péce
pro pacienty se vzacnymi onemocnénimi

Pro nas velmi zajimavou problematikou byla diskuse
o diverzité socidlni podpory v jednotlivych ¢lenskych ze-
mich a otdzka, zda existuje moznost koordinovat snahy
jednotlivych nérodnich organizaci v této oblasti na evrop-
ské Urovni. V pracovni skupiné jsme se snazili identifikovat
spole¢nd evropska socialni témata a dohodli se, Ze cilem by
pro zacatek mél byt prehled existujicich socidlnich sluzeb
v jednotlivych zemich.

Velmi diskutovanym byl plan ESPKU oslovit kandidaty
do evropského parlamentu pred volbami v pfistim roce s ci-
lem informovat je o problematice PKU. Stejné tomu bylo
i v otdzce organizace celosvétové PKU konference. Obé tato
témata se viak ukdazala pro vétSinu zemi (do toho pocitdm
i nas) relativné nezajimava a pfilis ndro¢na.

V zavéru schlize mluvila mistopredsedkyné ESPKU a za-
roven organizétorka evropského setkédni dospélych pacien-
th s PKU (konalo se tésné pred konferenci téz v Belgii) Dinah
Lier o tomto setkdni. Zajimavym vystupem z tohoto setkani
byla iniciativa vytvofit ,evropsky pas pacienta s PKU", kte-
ry by v nékolika jazycich konstatoval, Ze dany pacient musi
v zdjmu svého zdravi drzet dietu, ke které jsou nutné ami-
nokyselinové preparaty a nizkobilkovinné potraviny a z to-
hoto dlvodu je nutné je prevazet — napf. v letadle. Do to-
hoto projektu se zapojime a doufdme, Ze i nasim pacientd
v budoucnosti ulehéi cestovani.

A jedna zajimavost na zavér — témér polovina delegétl
z jednotlivych zemi — 12 ze 16 nebyli rodice déti s PKU, ale
dospéli pacienti. Tento pomér se kazdy rok méni ve pro-
spéch dospélych pacientd, coZz povazuju za opravdu pozi-
tivni. Jen tak miZeme hajit opravdu zdjmy viech.

Vice informaci o konferenci se doctete v pfistim Cisle.

Markéta Lhotdkovd

Piehled metabolickych preparatu

Vazeni ¢lenové Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,

po dosti podstatné obméné portfolia (odchod a pfichod
novych dodavatelll na trh, ndstup novych a staZeni nékte-
rych stdvajicich preparatli z trhu, zmény cen Uhrad) Vam
po nékolika letech predkladame pro Vasi informaci prehled
metabolickych preparatd (oficidlné nazyvané ,Potraviny pro
zvlastni lécebné ucely (PZLU)"), které se pouzivaji pii lé¢bé
fenylketonurie a ostatnich dédi¢nych metabolickych poruch.

V tomto prehledu najdete veskeré preparaty, které jsou
k dispozici na trhu v Ceské republice. Ve sloupci,Kéd SUKL
je uveden identifikacni ¢iselny znak pridélovany lécivému
pripravku Statnim Gstavem pro kontrolu lé¢iv (SUKL). Tento
kéd jednoznacné urcuje pfislusny metabolicky pfipravek
a Ize podle ného velmi snadno nalézt aktualni stav uhrady
daného preparatu v ,Databdzi registrovanych lécivych pri-
pravki a PZLU* na webovych strankach SUKL (www.sukl.cz).

Dale jsou pro Vasi dalsi informaci u kazdého preparatu
uvedeny baleni, maximalni ¢astky, kterymi jsou tyto prepa-

raty hrazeny zdravotnimi pojistovnami (jedna se teoretic-
kou Uhradu, redIné thrady mohou byt v praxi odlisné, vét-
sinou nizsi), vyrobce, omezeni pro predepisovani (max.limit
spotreby) a referencni skupiny, vie ve stavu k 1. 10. 2013.
VySe maximalnich uhrad byla odsouhlasena dodavateli pre-
paratl vyjma vyrobkd firmy Metax, kde je uvedena podle
aktudlnich dat SUKL, protoze zastupce této firmy pro CR
(MUDr. Formdnek) na nasi vyzvu k soucinnosti nijak nere-
agoval.

Pokud v téchto tabulkdch nenaleznete preparét, ktery
dnes uzivate, tak to znamena, ze bud prestal byt vyrabén
nebo prestal byt dodavan na trh v Ceské republice.

Taktéz v téchton tabulkdch nejsou uvedeny preparaty,
u kterych v této dobé probiha fizeni o cendch a podmin-
kach jejich uhrady z vefejného zdravotniho pojisténi, jako
je napf. PKU SQUEEZIE od firmy Nestlé.

Ing. Radek Puda, predseda NS PKU a jinych DMP
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Informujeme

METABOLICKE PREPARATY PRO FENYLKETONURII (PKU) A HYPERFENYLALANINEMII

Kod " , Max. uhrada , .. Ref.

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi fenylketonurii (praskové formy)

33005 MILUPA PKU 1 MIX 1x1000g 3640,73 Nutricia Neni 107/2
33007 MILUPA PKU 2 MIX 1x4009g 3 545,81 Nutricia Neni

33308 MILUPA PKU 2 PRIMA PLV. 1x5009g 4542,73 Nutricia Neni 107/1
33309 MILUPA PKU 2 SECUNDA PLV. 1x5009g 5299,85 Nutricia Neni 107/1
33388 MILUPA PKU 3 - TEMPORA 10x459g 2 203,66 Nutricia Téhotné 107/3
33310 MILUPA PKU 3 ADVANTA PLV. 1x5009 5299,85 Nutricia Neni 107/1
33015 P-AM 2 1x5009 5 867,69 Nutricia Neni 107/1
33016 P-AM 3 1x5009 5 867,69 Nutricia Neni 107/1
33017 P-AM MATERNAL 1x5009 6101,60 Nutricia Téhotné 107/3
33467 PKU ANAMIX INFANT 1x4009g 1520,34 Nutricia Neni 107/2
33000 XPHE ADVANCE SE 1x5009g 6 066,66 Metax Neni

33001 XPHE INFANT MIX LCP 1x5009g 1637,27 Metax Neni

33002 XPHE JUNIOR SE 1x5009g 5755,18 Metax Neni

33004 XPHE KID SE 1x5009 575518 Metax Neni

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi fenylketonurii (davkované formy)

33414  ADDINS 60x18.29g 12419,35 Nutricia Neni 107/4
33417  ANAMIX ANANAS A VANILKA 1x29¢ 174,07 Nutricia Neni 107/4
33416 ANAMIX COKOLADA 1x29g 174,07 Nutricia Neni 107/4
33305 LOPHLEX 1x27,89 413,98 Nutricia Neni 107/4
33306 LOPHLEX - LESNi OVOCE 1x27,89 413,98 Nutricia Neni 107/4
33307 LOPHLEX — POMERANC 1x27,89 413,98 Nutricia Neni 107/4
33481 MILUPA PKU 2 ACTIVA RAJCATOVA 10x509 2 897,84 Nutricia Neni 107/4
33487 MILUPA PKU 2 SHAKE COKOLADA 10x509 2897,14 Nutricia Neni 107/4
33485 MILUPA PKU 2 SHAKE JAHODA 10x509 2 897,84 Nutricia Neni 107/4
33483 MILUPA PKU 3 ACTIVA RAJCATOVA 10x509 4346,77 Nutricia Neni 107/4
33477 MILUPA PKU 3 SHAKE KAKAO 10x509 4346,77 Nutricia Neni 107/4
33479 MILUPA PKU 3 SHAKE MOCCA 10x509 4346,77 Nutricia Neni 107/4
33641 PKU ANAMIX FIRST SPOON 30x12.5¢9 4 664,81 Nutricia Neni

33777 PKU EXPRESS 15 LEMON 30x25¢g 10 282,35 Nestlé Neni 107/4
33776 PKU EXPRESS 15 NEUTRAL 30x25¢9 10 282,35 Nestlé Neni 107/4
33778 PKU EXPRESS 15 ORANGE 30x25¢ 10 282,35 Nestlé Neni 107/4
33779 PKU EXPRESS 15 TROPICAL 30x25¢ 10 282,35 Nestlé Neni 107/4
33738 PKU GEL NEUTRAL 30x24¢9 6 854,90 Nestlé Neni 107/4
33736 PKU GEL ORANGE 30%x24¢9 6 854,90 Nestlé Neni 107/4
33737 PKU GEL RASPBERRY 30x24g9 6 854,90 Nestlé Neni 107/4

Smési aminokyselin pro vyzivu p¥i fenylketonurii (tekuté davkované formy)

33385 LOPHLEX LQ - CITRUS 3x125ml 1215,14 Nutricia 30% denni davky 107/5
33386 LOPHLEX LQ - LESNI OVOCE 3x125ml 1215,14 Nutricia 30% denni davky 107/5
33387 LOPHLEX LQ - POMERANC 3x125ml 121514 Nutricia 30% denni davky 107/5
33524 LOPHLEX LQ - TROPICKE OVOCE 3x125ml 121514 Nutricia 30% denni davky 107/5
33528 MILUPA PKU 2 FRUTA EXOTIC FRUITS 30x100ml 8 505,99 Nutricia 30% denni davky 107/5
33529 MILUPA PKU 2 FRUTA RED FRUITS 30x100ml 8 505,99 Nutricia 30% denni davky 107/5
33413 PKU ANAMIX JUNIOR LQ - LESNIOVOCE ~ 1x125ml 202,52 Nutricia 30% denni davky 107/5
33415 PKU ANAMIX JUNIOR LQ-POMERANC 1x125ml 202,52 Nutricia 30% denni davky 107/5
33711 PKU COOLER 10 ORANGE 30x87ml 7 674,21 Nestlé 30% denni davky 107/5
33723 PKU COOLER 10 PURPLE 30x87ml 7 674,21 Nestlé 30% denni davky 107/5
33717 PKU COOLER 10 RED 30x87ml 7 674,21 Nestlé 30% denni davky 107/5
33729 PKU COOLER 10 WHITE 30x87ml 7 674,21 Nestlé 30% denni davky 107/5

33713 PKU COOLER 15 ORANGE 30x130ml 11511,32 Nestlé 309% denni davky 107/5



Informujeme

Kaod , , Max. uhrada , .. Ref.

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi fenylketonurii (tekuté davkované formy) - pokracovani z predchozi strany

33725 PKU COOLER 15 PURPLE 30x130ml
33719 PKU COOLER 15 RED 30x130ml
33731 PKU COOLER 15 WHITE 30x130ml
33743 PKU COOLER 20 ORANGE 30x174ml
33745 PKU COOLER 20 PURPLE 30x174ml
33744 PKU COOLER 20 RED 30x174ml
33746 PKU COOLER 20 WHITE 30x174ml
33772 PKU LOPHLEX LQ STAVNATE PLODY 30x125ml
33773 PKU LOPHLEX LQ STAVNATY POMERANC  30x 125ml
33783 PKU LOPHLEX SENSATION MIX OVOCE 3x109¢g

33784 PKU LOPHLEX SENSATION POMERANC 3x109¢g

11511,32
11511,32
11511,32
15 348,42
15 348,42
15 348,42
15 348,42
12151,75
12151,75
121518
121518

Nestlé
Nestlé
Nestlé
Nestlé
Nestlé
Nestlé
Nestlé
Nutricia
Nutricia
Nutricia
Nutricia

30% denni davky
30% denni davky
30% denni davky
30% denni davky
30% denni davky
309% denni davky
309% denni davky
30% denni davky
30% denni davky
30% denni davky
309% denni davky

METABOLICKE PREPARATY PRO OSTATNi DEDICNE METABOLICKE PORUCHY

Kéd . q . .

Smési aminokyselin pro vyzivu pfi homocystinurii

33765 MILUPA HOM 2 PRIMA 1x5009 5299,09
33766 MILUPA HOM 2 SECUNDA 1x5009 6 182,28
33767 MILUPA HOM 3 ADVANTA 1x5009 6 182,28
33470 HCU ANAMIX INFANT 1x400g 828,01
Smési aminokyselin pro vyzivu p¥i tyrosinémii
33755 MILUPATYR 2 PRIMA 1x5009 4619,70
33756 MILUPA TYR 2 SECUNDA 1x5009 5389,65
33757 MILUPATYR 3 ADVANTA 1x5009 5389,65
33647 TYR ANAMIX INFANT 1x4009g 1850,61
Smési aminokyselin pro vyzivu pfi nemoci javorového sirupu (leucinose, MSUD)
33761 MILUPA MSUD 2 PRIMA 1x5009 5301,85
33762 MILUPA MSUD 2 SECUNDA 1x5009 6 185,93
33763 MILUPA MSUD 3 ADVANTA 1x5009 6 185,93
33522 MSUD ANAMIX INFANT 1x400g 816,47
Smési aminokyselin pro vyzivu pf¥i isovalerové acidémii
33764 MILUPA LEU 2 PRIMA 1x5009 5628,29
33471 IVA ANAMIX INFANT 1x4009g 935,37
Smési aminokyselin pro vyzivu pfi metylmalonové a propionové acidémii
33758 MILUPA OS 2 PRIMA 1x5009 5301,85
33759 MILUPA OS 2 SECUNDA 1x5009g 6 185,93
33760 MILUPA OS 3 ADVANTA 1x5009 6 185,93
33472 MMA PA ANAMIX INFANT 1x4009g 821,96
Smési aminokyselin pro vyzivu pfi glutarové acidémii
33753 MILUPA GA 2 PRIMA 1x5009 6 047,99
33469 GA 1 ANAMIX INFANT 1x4009 929,41
Smési aminokyselin pro vyzivu pfi poruchach cyklu mocoviny
33754 MILUPA UCD 2 1x4509 6 308,29
33679 UCD ANAMIX INFANT 1x4009 540,26
Smési aminokyselin pro vyzivu p¥i poruchach pfemény lysinu
33468 NKH ANAMIX INFANT 1x4009 1588,44

107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
107/5
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Nutricia
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Nutricia
Nutricia
Nutricia

Nutricia
Nutricia

Nutricia
Nutricia
Nutricia
Nutricia

Nutricia
Nutricia

Nutricia
Nutricia

Nutricia

17



18

Informujeme

Pocty pacientu s fenylketonurii (PKU)
a hyperfenylyninémii (HPA)

V nésledujici tabulce naleznete odpovéd na otazku, ,Kolik
nas vlastné s tou fenylketonurii nebo hyperfenylaninémii
vCRje?.

Pocty registrovanych a lé¢enych pacientt
s PKU a HPA (stav k 06/2013)

(n) (%) (n)  (%CR) (%Reg)
FNKVPraha 365 456 230 485 63
VFNPraha 110 13,7 77 16,2 70
FN Brno 326 40,7 167 352 51,2
Cela CR 801 100 474 100 59,2

Pramenem pro vytvoreni této tabulky jsou informace
o poctech pacientll, dodané nam jednotlivymi metabolic-
kymi centry.

Celkové je tedy mozno Fici, ze v CR bylo diagnostikovano
za sledované obdobi celkem 801 pacientl s PKU nebo HPA,
pficemz 474 je z nich léceno.

Vysoky pocet nelécenych pacientl (celkem 327) je zpQ-
soben tim, ze v dfivéjsich dobach bylo prosazovéno, ze PKU
a HPA se |éci pouze v détském véku, a proto tito pacienti
po dosazeni dospélosti tuto Ié¢bu opustily a nevrétily se
k ni.

Ing. Radek Puda

Uznani stupne zavislosti u DMP

Vazeni ¢lenové,

v nasledujici tabulce Vam predkladdm statistiku uzna-
ni stupné zavislosti podle zdkona ¢.108/2006 Sb. v letech
2007-2012.

Tato statistika je ovlivnéna tim, Ze v roce 2012 probéhlo
pfeposuzovani po ukoncéenych RP pro zdravotné postizené
dité.

39 5 7
0

E70-PKU a HPA 2 2

2007 E71-MSUD a OA 0 0 2
E72-ostatni DMP 1 1 2

E70-PKU a HPA 32 45 3 3 0

2008 E71-MSUD a OA 0 1 0 0
E72-ostatni DMP 3 1 3 4 1

E70-PKU a HPA 20 39 3 0 0

2009 E71-MSUD a OA 2 5 0 1 0
E72-ostatni DMP 2 3 2 1

E70-PKU a HPA 10 50 5 3 1

2010 E71-MSUD a OA 3 1 1
E72-ostatni DMP 3 1 1

E70-PKU a HPA 12 52 5 2 0

2011 E71-MSUD a OA 0 0 0
E72-ostatni DMP 5 2 4 2

E70-PKU a HPA 35 70 7 1 0

2012 E71-MSUD a OA 1 5 3 0
E72-ostatni DMP 5 4 1 5

PKU - fenylketonurie
HPA - hyperfenylaninémie
MSUD - leucindza (nemoc javorového sirupu)

Tato tabulka je dostupna vcetné dotazu na interneto-
vych strankach MPSV http://www.mpsv.cz/cs/16401, (Cesta
k dokumentu: Ministerstvo prace a socialnich véci» O MPSV
» Vyzadané informace » Rok 2013).

Ing. Radek Puda

SZlil SZIV

OA - organické acidurie
DMP - dédi¢né metabolické poruchy



P¥ibéhy

Od stanoveni diagnézy do prvni tridy

Na setkavani rodic¢ a déti s PKU si maminky mezi sebou
bézné vyménuji poznatky o dieté a zivoté rodiny s ni. Nejvi-
ce otazek maji pochopitelné rodice nejmensich fenylketon-
urikd. Také jsem je méla a stale mam, ackoli strachu a obav
ze stravovani postupné nastésti ubyva. Mému synovi je 6 let
a pravé letos se stal prviidkem. Doposud si ale zivé pama-
tuji pocit, kdy jsem se dozvédéla, Ze vibec existuje pojem
nizkobilkovinna dieta a co vSe obndsi, a Ze i mé prvoroze-
né dité je jednim z ,vyvolenych”. Rozhodla jsem se proto,
napsat ¢lanek pro maminky, které jsou pravé na pocatku
a maji plnou hlavu starosti o budoucnost.

Vojta se narodil v terminu a i pres komplikovany porod
se jevil jako naprosto zdravé dité. Sedmy den véku zvonil
telefon, na jehoz druhém konci jsem poprvé slysela hlas
MUDr. Pazdirkové, kterd mi sdélila podezieni na metabolic-
kou, dédi¢né podminénou poruchu, coz jsem samoziejmé
zacala okamzité vylu¢ovat, jelikoZ v rodiné jsou vsichni zdra-
vil Nicméné jsem se se svym drobeckem vypravila do FNKV
na vysetfeni. Vsichni jste to zazili: ndsledovala série krevnich
testl, potvrzeni diagndzy, odsavani mléka, postupné zvy-
Sovani jeho davek v kombinaci s aminokyselinovym pre-
paratem, dalsi odbéry krve, telefonaty s rodici, tzkost, slzy,
trpélivé vysvétlovani a utésovani [ékarky a dietni sestficky.

Kdyz jsem se poprala s vlastnim pfenasedstvim a tedy
vinou na synové nemoci, jeho prvni Zivotni obdobi jsem
zvlddala pomérné lehce - kombinace (¢asto odsavaného)
matefského mléka a preparétu je to nejjednodussi, co nds,
zasvécené v ramci détstvi na dieté ¢ekd. V hlavé stale znéla
otdzka, co bude dal.

S prvnimi ovo a zeleninovymi pfikrmy a zuzlanim chleba
zapocal level ¢. 2. Matematika nikdy nebyla mou silnou stran-
kou, diky dieté se v3ak stdvam mistrem tabulek a pamétného
s¢itdni, od¢itani, ndsobeni i déleni. No, musim si gratulovat,
vedu si skvéle! Zdsobdrna matefského mléka je sice prazdng,
ale mé buclaté dité nastésti zboznuje ryzové dezerty a niz-
kobilkovinné piskoty. S nimi pfichazi na fadu Sok z cen NB
potravin a nutnost omezeni ostatnich vydaji na minimum.
Prvni Vojtovy narozeniny jsem nezvlddla dort, coz pro mé
byla od doby stanoveni diagnézy asi nejvétsi stresové zatéz,
babicky se vsak ujaly funkce pekarek za mé. Po dobu Ctyrleté
matefské dovolené jsem se ale postupné naucila vafit a péci

chutna nizkobilkovinna jidla véetné téch narozeninovych
dortd, shdnét a nalézat vhodné potraviny i mezi bézné do-
stupnymi produkty, objedndvat NB stravu, kterou skute¢né
upotrebim, ve velkém a z riznych zdrojd, pravidelné navsté-
vovat prazskou ordinaci, Mikulasské a rdizna setkavani rodict
i déti, na dovolené, vikendy apod. pfipravovat kufr s jidlem
navic. Naucila jsem se trpélivé vysvétlovat pfibuznym, prate-
[dm a zndmym, co PKU znamend pro dité a okoli, dokdzala
jsem byt razna v pripadech, ze jakakoli hodna cizi maminka
na pisku, v klubu ¢i centru se pokousela mé dité nacpat ta-
trankou ¢i piskoty s tim, Ze ja jsem pravdépodobné néjakd
zapfisahla dietarka, kterd jej schvalné stresuje nedostatkem
dobrot. Vyhody tohoto obdobi: uz umim se vafit a byt aser-
tivni, sezndmila jsem se s prima lidmi z PKU rodiny. Dal3i ob-
dobi - mj nastup do zaméstnani a Vojtovo fungovani v ma-
tefské skole, bylo opét velkou neznamou.

Rodice déti s jakymkoli omezenim vi, co ndstup do Sko-
lek a $kol znamend - stres, jak a zda vUbec se bude je-
jich potreba fesit, pocit vdéku za kazdou sluzbu, kterou
jim instituce nabidne nad rdmec svych povinnosti, prvni
odlouceni a tudiz nekontrolovéni stravovaciho rezimu
ditéte. V nasi sidlistni Skolce mi vysly ucitelky i feditelka
vstfic a ohfivaly Vojtovi mnou pfineSené jidlo. Ve stej-
ném oddéleni byl chlapec bezlepkaf, jeho rodi¢e povolili
ohfev Vojtéchova jidla v jejich mikrovinné troubé. Po roce
chlapec i s mikrovinkou odesli a jedind investice v rdmci
Skolky tedy byl ndkup nové, coz byla skute¢né nutnost,
protoze v tomto sektoru Skolky zadna jina nebyla. Vzhle-
dem k tomu, ze mi v3ak pani feditelka udélila vyjimku a j&
(na rozdil od nékterych rodi¢i déti s PKU jinde) nemuse-
la platit stravné a druhy rok coby matka predskolaka ani
Skolné, troubu jsem jako sponzorsky dar Skolce vénovala
pro dali déti s riznou dietou. Po obédé pani ucitelka pfi-
pravila v Sejkru preparat a kontrolovala jeho vypiti, vzdy
kdyz Vojta snédl méné, vracela mi zbylé jidlo a dohlizela,
aby dojedl| své svacinky. Vse se odehravalo ve tfidé spo-
lu s ostatnimi détmi, nikdy jsem nepocitila jakoukoli jeho
odstréenost, posmivani déti, nebo neochotu personalu.
V rdmci $kolky mimo jiné syn navstévoval lyZafsky kurz,
svac¢iny mél s sebou, na obéd se déti jiz vracely do Skolky.
Vyhoda tohoto obdobi: naucila jsem se pfipravit praktic-
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ky cokoli podle skolniho jidelni¢ku, nevyhoda: mélo ¢asu
na jiné aktivity. Nejistota: jak to bude ve 3kole.

V letosnim roce je tedy i mUj syn jiz Skolakem. Jsem velmi
rada, Ze byl pfijat na malou $kolu na periferii mésta, protoze
predstava jidelny s tisicem stravnikd mi trochu kazila spa-
nek. Ve tfidé je 23 zakl a chapajici, mild pani ucitelka. Kazdy
den rano predam Vojtovy kastrllky pani skolnikové, kterd je
osobné odnese dojidelny. Zde je pani kucharka v dobé obé-
da ohfeje a prida i tekuté aminokyseliny v sa¢ku. Na Vojtovo
stravovani a vypiti preparatu v poledne dohlizi jeho vycho-
vatelka. (Pocitdm ted' v duchu osoby, jimZ musim byt zava-
zana nad rdmec béZzného skolniho vzdélavéni). Diky ochoté
vedeni $koly opét bézné stravné neplatim, diky vybavenosti
$kolni vydejny nemusim kupovat mikrovinnou troubu. Vy-
hody obdobi: uz dadvno vim a jen se utvrzuji vtom, ze mam
Uzasné, chytré a v podstaté zdravé dité, protoze pofad ,jde
JEN o jidlo” Nevyhody: boj se svacinami - ve Skolce bastily
vSechny déti najednou, ve 3kole kazdy svaci, jak chce a tak
se nékdy stav4, Ze odpoledne najdu svacinu celou véetné
piti. Ale hlavné: po kazdodennich domacich ukolech, vareni
a domdcich pracich prakticky Zadny ¢as na cokoli jiného.

MUj vzkaz maminkdm malych fenyldckl tedy zni: uzivej-
te si vase skvélé déti, co nejvic mlzete. Ackoli i pozdéji vse
okolo stravy zvladdnete na jednicku, ¢asu pro né vic mit pa-
trné nebudete. Finan¢ni ndro¢nost dietniho stravovani nam
vétsinou nedovoli zlstat Zenami v doméacnostech, o ¢ase

trdveném u plotny asi mluvit nemusim. Nejprakti¢téjsi rada
tedy je: pofidte si co nejvétsi mraznicku a co nejvice misek
na jednotlivé porce jidla. A vy, které mate déti starsi, piste
prosim ndm, jaké to bude dal.

A S
8
4 1..(.;" a

Lucie Simonovd

Vyrobky s nizkym obsahem

bilkovin na webu

Oznamujeme Vam, Ze jsme se rozhodli na webovych stran-
kach http://recepty.pclekar.cz/, na kterych dnes naleznete
vyzkousené recepty na nizkobilkovinna jidla, uverejnit nové
i Vase tipy na bézné vyrobky s nizkym obsahem bilkovin,
aby Vam viem byly k dispozici a abyste o né pfip. obohatili
svlj jidelnic¢ek nebo jidelnicek Vasich déti.

Chci Vas poprosit, pokud mate nékdo néjaky tip na tako-
vyto vyrobek, ktery tam nenaleznete, tak ho prosim posle-

te na mail spravce téchto stranek brychta@blucina.cz, ptip.
na mail radek.puda@seznam.cz, abychom ho tam mohli
uverejnit. Ve svém tipu prosim kromé nazvu uvedte i obsah
bilkovin, to, kde je tento vyrobek dostupny a je-li to mozné,
tak i jeho foto. Predem Vam moc dékuji.

Ing. Radek Puda, predseda NS PKU a jinych DMP

Zadost o zaslani recepta pro Sbornik

Dovoluji si Vas informovat, Ze pro rok 2014 jsme podali
u Nadace BEL Foundation Paris zadost o grant na Sbornik
vyzkousenych receptd nizkobilkovinnych jidel.

Do tohoto sborniku nemame v Umyslu opisovat jiz vy-
dané kucharky, ve kterych je sice spousta receptd, z nichz
zdaleka ne viechny jsou proveditelné nebo pozivatelné, ale
chceme do néj uverejnit recepty pfimo vytvorené nasimi
¢leny nebo recepty jimi s Uspéchem vyzkousené a uvarené.

Pro dosazeni tohoto cile bych si Vas dovolil pozadat
o Vasi pomoc.

Jisté si viichni pfejeme, aby v tomto Sborniku byl co nej-

vétsi pocet vyzkousenych PKU jidel, a proto si Vas dovoluji
pozadat o zaslani Vasich vyzkousenych recept(i ve Wordu
na mudj mail radek.puda@seznam.cz, abychom do tohoto
sborniku Va3 recept zafadili. Pokud tento recept poslete
i spravci webovych stradnek http://recepty.pclekar.cz/ panu
Brychtovi na mail brychta@blucina.cz, tak to bude uplné
super. Propocty vyzivovych hodnot u daného receptu ani
fotografii hotového jidla nepozadujeme.
Za Vasi pomoc pfedem moc dékuiji.

Ing. Radek Puda, predseda NS PKU a jinych DMP



Na odborné téma

Centra vysoce specializované péce

Jak jsme jiz v minulych ¢islech Metaboliku informovali,
usnesenim vlady ¢. 633 ze dne 29. 8. 2012, byl schvélen
,Narodni akéni plan pro vzacnd onemocnéni na léta 2012-
2014 ktery specifikuje prioritni Ukoly a aktivity pro zlepSe-
ni diagnostiky a dostupnosti |é¢by vzacnych onemocnéni
(VO), kam patfii metabolickd onemocnéni, kterymi trpi nasi
¢lenové. Jednim z hlavnich tkoll Narodniho planu je vytvo-
feni ucelené sité vysoce specializovanych center pro Ié¢bu
rdznych skupin vzacnych onemocnéni zajistujici 1écbu vét-
$iny VO (pro vétsinu téchto onemocnéni v CR neni specia-
lizované pracovisté). Zajisténi tohoto Ukolu ma na starosti
,Mezirezortni a mezioborova pracovni skupiny pro VO pfi
Ministerstvu zdravotnictvi. V rdmci pilotniho projektu byl
na zdkladé spoluprace odbornych spole¢nosti a Minister-
stva zdravotnictvi zapocat rozvoj této sité a ve Véstniku MZ
¢. 4/2012 byla uvefejnéna a tim oficialné ustanovena prvni
3 centra (v podstaté $lo o udéleni statusu vysoce specializo-
vaného center pro jiz existujici pracovisté zajistujici dlouho-
dobé péci témto pacientlim a splnujici kritéria odbornosti)
a nové bylo ustanoveno Narodni koordina¢ni centrum pro
VO, které bude centra pro jednotlivé odbornosti zastfeSovat
a propojovat se zahrani¢im. Z naseho pohledu bylo velmi
vyznamné, Zze mezi prvni 3 ,vyhlasend” centra bylo zahrnu-
to i ,Centrum vysoce specializované zdravotni péce o paci-
enty s dédi¢nymi metabolickymi porucham” ve VFN Praha.

V cervnu 2013 Meziresortni a mezioborovd pracovni
skupina pro VO pfijala navrhy na vznik dalSich vysoce spe-

cializovanych center pro lé¢bu dalSich skupin vzacnych
onemocnéni, mezi nimiz byl i spole¢ny névrh kriterii pro
vznik 3 ,nasich” center pro |é¢bu PKU. Jde o jiZ existujici 3
centra, kterd jiz dlouhd léta zajistuji péci nasim pacientim
s PKU:

B Vieobecna fakultni nemocnice (VFN), Ustav dédi¢nych
metabolickych poruch VFN a 1.LF UK Praha

B Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady (FNKV), Klinika
déti a dorostu

B Fakultni nemocnice Brno, Pracovisté Détska nemocnice,
Pediatricka klinika

NS PKU na pfipravé tohoto ndvrhu se viemi 3 pracovisti
spolupracovalo a jejich vznik velmi podporuje. V soucasné
chvili se ¢eka (jiz nékolik mésicd) na vyhlaseni vybérového
fizeni Ministerstvem zdravotnictvi, do kterého by se centra
oficidlné prihlasila a na jehoz zdkladé mohou status ziskat.
NS PKU situaci monitoruje a v pfipadé potreby je pfiprave-
no v této zalezitosti i intervenovat.

Proc je status ,centra vysoce specializované péce” pro
nas i |ékafe dulezity se dozvite z ndsledujiciho ¢lanku, ktery
vysel ve Zdravotnickych novinach, Ambit Media, a. s., €. 19
dne 9. zafi 2013.

Markéta Lhotdkovad

Vzacna onemocnheéni

a centrova péce

Pokud je prevalence onemocnéni nizsi nez 5 : 10 000, Fi-
kame, Ze onemocnéni je vzdcné. Takovych je vice nezZ Sest
tisic. U nékterych z nich se mnozstvi pacientt v CR pocitd
na stovky, u jinych je mozZné je scitat na prstech. Budeme li
vSak vsechny pacienty s nékterym ze vzdcnych onemocné-
ni brdt dohromady, dostaneme se podle odhadu evropské
pacientské organizace EURORDIS na uroveri 6-8 % popula-
ce. Nejde tedy o margindlni problém. Vzdcnd onemocnéni
jsou velmi rliznorodd. Jsou to casto chronickd, progresiv-
ni, degenerativni a Zivot ohroZujici onemocnéni. Mnohd
zpusobuji velkou bolest a postupnou ztrdtu sobéstacnosti
pacientd. Na naprostou vétsinu z nich neni Iék, pro vétsinu
ani pfesnd diagnostika. Tri Ctvrtiny z nich postihuji déti a 30
procent pacient(i se vzacnym onemocnénim umird pred pd-
tym rokem véku.

Naprostd vétsina téchto onemocnéni md geneticky pu-
vod, ale mohou byt zpusobeny i infekcemi nebo vlivy pro-
stfedi. Problematice vzdcnych onemocnéni se zacilenim
predevsim do prvni linie se vénujeme po cely letosni rok -
jak na strdankdch ZN v nové rubrice, tak i ve formé kazuistik
v pravidelné pfiloze Lékarské listy plus.

Rozvoj centrové péce je vyznamny pro

pacienty, lékare i pojistovny

Specializované centrum ma pro r(zné aktéry v oblasti
zdravotnictvi rizné vyznamy. Pro pojistovny je centrem se
zvlastni smlouvou, tedy cestou, jak hradit ndkladnou péci
a neztratit ze zfetele raciondlni vyuzivani zdroju. Pro pacien-
ty je mistem, kde se jim diky specializaci a multidisciplinar-
nimu pfistupu (v¢éetné rehabilitacni a paliativni péce) dosta-
va kvalitni péce. Je pro né také dulezitym ukazatelem, kam
se obratit pfi hledani odborné péce. Pro Iékafe je mistem,
kde ziskavaji zkusenosti pfi 1é¢bé vétsiho poctu pacientd
a zvysuji si kvalifikaci v ramci konkrétni specializace. Kon-
centrace péce také usnadnuje shromazdovéni informaci
o |é¢bé a jejich zprostfedkovani pro ostatni pracovisté.

Se zvysujici se specializaci a s pfichodem novych lé¢eb-
nych postupl nabyva centrova péce na vyznamu nejen
v oblasti vzacnych onemocnéni, ale i u zavaznych castych
onemocnéni, jako je napfiklad roztrousend skleréza. Dalsi
koncentrace péce a rozvoj center se zda nevyhnutelny napfic¢
zdravotnictvim a v souvislosti s tim se jako naléhavé ukazuiji
otézky udrzitelnosti souc¢asného modelu financovani centro-
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vé [éCby. At uz bude otdzka dalsiho nastaveni regulace, kterd
povede k dlouhodobé stabilizaci financovani centrové péce,
vyfreSena jakkoli, je zfejmé, Ze pro oblast vzacnych onemoc-
néni ma dalsi rozvoj centrové péce zasadni vyznam.

Kromé zdkladnich vyhod centralizace péce zminénych
vyse je ustaveni sité specializovanych center uvnitf jednot-
livych statl predpokladem pro mezinarodni spolupraci, pfi
niz mohou jednotlivd specializovand centra v ¢lenskych
zemich spolupracovat v rdmci diagnostickych skupin nebo
jednotlivych vzacnych onemocnéni.

Cilem této spoluprace je sdileni odbornych informaci
(napfiklad porovnavanim doporucenych postupl nebo
statistickych dat o onemocnénich v jednotlivych statech),
efektivni vyuziti materidlnich kapacit i schopnosti exper-
t0, pfipadné vyuziti moznosti pfeshrani¢ni péce pro velmi
vzacné diagndzy. U nékterych velmi vzacnych onemocnéni
totiz ani koncentrace do jediného centra v Ceské republice
neni dostacujici a je praktické s ohledem na specializaci lé-
kara i naklady na péci posilat pacienty za [é¢bou do zahra-
ni¢nich zdravotnickych zafizeni.

Centrum se zvlastni smlouvou a vzacna onemocnéni
Od roku 2006 jsou ptedepisovani, resp. Uhrada vybrta-
nych nakladnych lé¢iv vazény na specializovana pracovis-
t&, takzvana centra se zvlastni smlouvou. Jde o léky ozna-
¢ované symbolem S. Vznik takového centra je vézan pravé
na smluvni vztah se zdravotni pojistovnou.

Nevznikd automaticky s nahromadénim patfi¢nych od-
bornych kapacit, pfipadné splnénim odbornych kritérii.
Centra se zvlastni smlouvou jsou primarné uréena pro na-
kladnou lé¢bu. Cast center se zvlastni smlouvou se vénu-
je [é¢bé vzacnych onemocnéni, ostatni se vénuji ndkladné
péci Casto se vyskytujicich nemoci.

Evropské referencni sité pro vzacna
onemocnéni (RD ERNs)
Centralizace péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi
se dlouhodobé ukazuje jako efektivni zpUsob, jak poskyto-
vat kvalitni péci pro tyto pacienty. Napfi¢ Evropou se po-
stupné ustavovala specializovana centra pro rlizna vzacna
onemocnéni nebo skupiny téchto onemocnéni. Tento vy-
voj byl oviem spontdnni a velmi rznorody. Cilem ustaveni
referencnich siti v oblasti vzacnych onemocnéni (RD ERNs
— European reference networks for rare disease) je propo-
jit tato jednotliva centra tak, aby bylo mozné sdilet znalosti
i specializované kapacity a nadéle zlepSovat Uroven péce
0 pacienty se vzacnymi onemocnénimi. Evropské referenc-
ni sité se netykaji jen vzacnych onemocnéni, nicméné pravé
v této oblasti je potfeba spoluprace velmi vysoka.

V oblasti vzacnych onemocnéni zatim vzniklo deset pi-
lotnich projektl financovanych z prostredka

DG - Sanco (napt. referen¢ni sit pro cystickou fibrézu).
Vice o pilotnich projektech na http://www.eucerd. eu/?post
type=document&p=1357

Pro ktera onemocnéni lze oc¢ekavat

zfizeni specializovanych center?

Adekvatnipéce by méla byt zajisténa pro viechny nemocné,
bez ohledu na jejich diagnézu. Jaky bude konkrétni postup,
to zaleZi na konkrétni situaci v jednotlivych ¢lenskych statech.
Evropska komise expertll na vzacna onemocnéni (European
Union Committee of Experts on Rare Diseases — EUCERD) pro-

vedla srovnani mezi jednotlivymi clenskymi staty podle udajd
poskytnutych referen¢nim portdlem Orpha.net.

Vycet byl sestaven na zdkladé porovnani fungujicich
center v rdmci jednotlivych ¢lenskych statll. Vzacné one-
mocnéni nebo jejich skupina byla na seznam zafazena,
pokud existovala specializovand centra nejméné ve tfech
¢lenskych statech.

B Juvenilni artritida/vzacné pediatrické revmatologické
choroby

Vyvojové anomalie a malformace/dysmorfie
Vzacné dermatologické choroby

Epidermolysis bullosa (hemoc motylich kfidel)
Praderdv-Williho syndrom

Hemofilie a dalsi vrozena krvéacivd onemocnéni
Mastocytdza

Dédi¢né metabolické poruchy

Lysosomalni onemocnéni

Porfyrie

Vzacné epilepsie

Neuromuskuldrni onemocnéni

Amyotroficka lateralni skleréza

Vzéacna plicni onemocnéni

Zéavazna plicni hypertenze

Cysticka fibréza

Vzacné genetické choroby ledvin

Vzacné kraniofacidlni anomalie
Renduova-Oslerova nemoc

Citovdno podle: EUCERD Workshop Report: National centres of
expertise for rare diseases & European collaboration between
centres of expertise, 21-22 March 2011 http://www.eucerd.eu/?-
post_type=document&p=1231

Co maji spliiovat centra z pohledu Evropy?
Po sérii jednani expertd reprezentujicich jednotlivé ¢lenské
staty formulovala EUCERD ve formé doporuceni kvalitativ-
ni kritéria, kterd by méla splhovat jednotliva centra 1écby
vzacnych onemocnéni v Evropské unii. Cilem tohoto dopo-
ruceni je harmonizovat fungovani center napti¢ Evropou
a usnadnit tak mezinarodni spolupraci, tedy zaclefiovani
jednotlivych pracovist do sité ERN. Maji také pomoci ¢len-
skym statam vytvéret centra na vnitrostatni rovni.
Doporucend kritéria EUCERD byla pfijata Meziresortni
a mezioborovou pracovni skupinou pro vzacna onemocné-
ni jako zaklad pro vytvéFeni center v rdmci CR.

Kritéria pro uréovani odbornych center pro

vzacna onemocnéni v ¢lenskych statech:

B Kapacita k tvorbé a dodrzovani osvéd¢enych postupl
v oblasti stanoveni diagndzy a péce.

B Zavedeni systému fizeni kvality, aby byla zajisténa kva-
lita péce, vcetné vnitrostatnich a evropskych pravnich
predpist, a pfipadné Ucast na vnitinich i vnéjsich pro-
gramech na podporu kvality.

B Schopnost navrhnout ukazatele kvality péce v jejich ob-
lasti a provadét méreni vysledkd, véetné méreni spoko-
jenosti pacientd.

W Vysoka uroven odbornych znalosti a zkuSenosti, kterd je
doloZena napfiklad ro¢nim objemem postoupeni pfipa-
dd a druhych stanovisek a prostfednictvim recenzova-
nych odbornych publikaci, grant(, stanovisek a vyuko-
vych a 3kolicich aktivit.



B Dostate¢nd kapacita pro péci o pacienty se vzacnymi
onemocnénimi a poskytovani odborného poradenstvi.

B Prispivani k nejnovéjsimu vyzkumu.

B Kapacita pro Ucast na shromazdovani udaja pro klinicky
vyzkum a pro Ucely vefejného zdravi.

B Kapacita pro Ucast na pfipadnych klinickychzkouskach.

B Pripadné poskytovat multidisciplindrni pfistup, ktery by
zahrnoval |ékafské, nelékafské, psychologické a socidlni
potreby (napfiklad v rdamci rady pro vzacna onemocné-
ni).

B Organizace spoluprace za uUcelem zajisténi kontinui-
ty péce od détstvi pfes obdobi dospivani, pfipadné az
do dospélosti.

B Organizace spoluprice za Ucelem zajisténi kontinuity
péce mezi véemi stadii onemocnéni.

B Vazby a spoluprdce s ostatnimi odbornymi centry na vni-
trostatni, evropské a mezinarodni drovni.

B Vazby a spoluprace s organizacemi pacientd, pokud exis-
tuji.

B Vhodnd opatfeni pro postoupeni pfipadl v ramci jed-
notlivych ¢lenskych statt a pfipadné z/do ostatnich zemi
EU.

B Vhodnd opatieni pro zlepseni poskytovani péce a zejmé-
na ke zkraceni ¢asu potfebného ke stanoveni diagndzy.

B Zvazenizavedeni elektronického zdravotnictvi (jako jsou
sdilené systémy fizeni pfipadd, expertni systémy pro od-
borné posouzeni na dalku a sdilena evidence pfipadd).

Citovdno z EUCERD Doporuceni o kritériich kvality pro odbornd
centra pro vzdcnd onemocnéni v Elenskych stdtech. 24/10/2011
http//www.eucerd.eu/?post_type=document&p=1922

Cinnost EUCERD nahradi Expertni
skupina pro vzacna onemocnéni
EUCERD byla ustavena rozhodnutim Evropské komise (EK)
v roce 2009. Tato komise navazala na ¢innost pracovni sku-
piny pro vzacna onemocnéni (Rare Disease Task Force),
ktera fungovala od roku 2004. Jejim ukolem bylo poméhat
Evropské komisi pfi pfipravé a implementaci jednotlivych
aktivit v oblasti vzacnych onemocnéni, jejich vyhodnocova-
ni a monitorovani.

EUCERD zajistovala spolupraci a vyménu odbornych
informaci mezi jednotlivymi ¢lenskymi staty, relevantnimi
evropskymi organy a dalsimi stakeholdery. Komise byla

Na odborné téma / Informujeme

vytvofena z expertll na vzacnd onemocnéni z jednotli-
vych ¢&lenskych statl. Za ceskou republiku v ni zasedali
prof. MUDr. Milan Macek jr., Ph.D., a MUDr. Katefina Kubac-
kovd. Na ¢innost EUCERD navéze v leto$nim roce nové usta-
vena Expertni skupina pro vzacna onemocnéni (Commissi-
on expert group on rare diseases).

Napf¥ic resorty a odbornostmi

Problematika fungovani center pro vzacnd onemocnéni je
mimo jiné také soucasti kompetence Meziresortni a mezi-
oborové pracovni skupiny pro vzacna onemocnéni. Tato
pracovni skupina zfizena p¥i MZ CR sdruzuje odborniky z re-
sortu zdravotnictvi i socidlnich véci, zastupce poskytovate-
|0 zdravotni péce, zastupce pojistoven, odborniky z klinické
praxe i statistiky. Meziresortni skupina pfipravovala obsah
Narodniho planu pro vzacnd onemocnéni a zabyva se také
jeho napliovanim.

Specializovana centra pro lécbu vzacnych onemocnéni

NiZe uvedena centra byla zfizena rozhodnutim ministerstva

zdravotnictvi o udéleni statutu centra zdravotnickym zafi-

zenim publikovanym ve Véstniku MZ 4/2012:

B Narodni koordina¢ni centrum pro pacienty se vzacnym
onemocnénim: Fakultni nemocnice v Motole.

B Centra vysoce specializované zdravotni péce o pacienty
s cystickou fibrézou: Fakultni nemocnice Brno, Fakultni
nemocnice Hradec Krélové, Fakultni nemocnice v Mo-
tole, Fakultni nemocnice Olomouc, Fakultni nemocnice
Plzen.

B Centrum vysoce specializované zdravotni péce o paci-
enty s dédi¢nymi metabolickymi poruchami: VSeobecna
fakultni nemocnice v Praze.

B Centrum vysoce specializované zdravotni péce o pacien-
ty s epidermolysis bullosa congenita: Fakultni nemocni-
ce Brno.

Dalsi vzacna onemocnéni se lé¢i v rdmci hematoonkologic-
kych center (napf. vzécné krevni malignity, lymfomy, leu-
kemie) a komplexnich onkologickych center, kde se kromé
Castych malignit 1é¢i také vzacné nadory.

era
Vyslo ve Zdravotnickych novindch, Ambit Media, a. s., ¢. 19
dne 9. zdfi 2013 a s jejich souhlasem i zvefejnéno.

Peripetie zivota s PKU na TV Barrandov

Dne 3.10. 2013 byla v televizi Barrandov v pofadu Bez cen-
zury odvysildna reportdz o peripetiich zivota s PKU. Pokud
Vas kauza zaujala, prosim, napiste svou odezvu na dotazy@
barrandov.tv. Televize reaguje na podnéty divakd a v bu-
doucnu by se mohla stat tématem i jina palciva témata, kte-
rd nas tizi, jako je napf. extrémni drahota NB potravin bez
jakékoli kompenzace statu, problematika lé¢by Kuvanem
nebo znovu i problematika odebirani pFispévk( na péci
a s tim souvisejici socidlnich dopad.

Pro Ty z Vas, ktefi tento pofad nevidéli nebo se na néj
chtéji opakované podivat, je tento porfad k dispozici
na webovych strdnkdch http://www.nspku.cz/sdruzeni/
napsali-o-nas.html.

Ing. Radek Puda
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Pernik ze zakysané smetany

Suroviny: 170 g zakysand smetana, 20 g vaje¢nd nédhrazka
+ 100ml vody, 120g cukr krystal, 200g NB mouka (napf.
Damin), 2 bali¢ku kypfici prasek do perniku Dr. Oetker,
10g med, 1 baleni citrénova poleva Vitana

Postup pripravy:

Rozslehame vaje¢nou nadhrazku s cukrem, vodou a me-
dem. Smichdme sypké suroviny (mouka,prasek do perni-
ku) a nasypeme do vyslehané smési. Pfiddame zakysanou
smetanu a znovu Slehdme. Nalijeme na mensi plech vysy-
pany PKU strouhankou (moukou) a ddme péci pfi teploté
180°C na cca 25-30 minut. Na vychladly rozetfeme citro-
novou polevu.

Markéta Samkovd - recept z Pracova a Medlova 2013

Cookies susenky

Suroviny: 200g NB mouky (napf.Apromixu), %2 kévo-
vé Izicky sody, Spetka soli, 759 masla, 659 bilého cukru,
659 hnédého cukru, 1 ndhrada vejce (Rewa)

moZno pridat kousky NB cokolddy

Pozor! Pokud ale priddte vice mouky, je to hodné drobivé.

Postup pfipravy: Ve smichdme dohromady, az vznikne
tuha hmota. Udélame z tésta valecek a odkrajujeme 20g
kousky, ze kterych vytvarujeme jakykoliv tvar a poklada-
me na plech. PeCeme v rozpalené troubé asi na 200 stup-
na cca 20 min, lehce do rdzova.

Z receptu udéldte 24x 20 g kousk( a jeden kousek cca 15g

Katerina Vaskovad

Segedinsky gulas

Suroviny: (1 porce)

10gsadla

159 cibule

5g NB mouka

1,59 sladka paprika

509 kysané zeli

309 slehacka 30 %

59 cukr - dle potfeby sal, kmin

Markéta Samkovd — recept z Medlova 2012 a 2013
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