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Vyrocni clenska schiize Narodniho
sdruzeni PKU a jinych DMP a priority

CiSLO 1

Co chces, muzes.
TOMAS BATA

sdruzeni pro dalsi obdobi

Vazeni ¢lenové,

dovolujeme si Vas pozvat na Vyrocni ¢lenskou schiizi NS
PKU a jinych DMP, ktera bude tak jako v pfedchozich letech
spojena s vikendovym setkdnim, kterého se mohou zucast-
nit vsichni ¢lenové naseho sdruzeni bez ohledu na vék (tedy
kojenci, déti, adolescenti i dospéli).

Clenska schiize spojena s timto setkanim se uskuteéni
od 26.9.do 30.9. 2014 na stejném misté jako v pfedchozich
letech, tedy v hotelu Medlov u Nového Mésta na Moravé.
Vice informaci o misté pobytu najdete na internetové ad-
rese http.//www.hotelklik.cz/cz/hotel/12/Hotel_Medlov_***,
Misto je velmi dobfe dostupné autobusovou dopravou
a autem je pfijezd mozny az k hotelu. Vzdalenost z Nového
Mésta na Moravé je cca 6 km, z Prahy cca 180 km, z Brna cca
80km, z Ostravy cca 200 km.

Stravovani bude zabezpeceno formou plné penze, sni-
dané formou bufetu, obédy a vecere formou menu, PKU di-
eta bude zajisténa. Program je doposud v jednéni, pro déti
s PKU i bez PKU starsi 3 let bude po celou dobu odborného
programu hlidani zajisténo. Pfesnd cena a podminky, lhity
a zplsob prihlasovani budou upfesnény dodate¢né a bu-
dou Vam zasldny mailem nebo postou v pribéhu mésice
srpna s tim, Ze predpokladame bezplatnou ucast nasich ¢le-
nG s PKU nebo jinymi DMP.

Dovolujeme si Vas upozornit, ze tato ¢lenska schiize bude
volebni a bude na ni volen novy vykonny vybor NS PKU, tak
siVas dovolujeme poZzadat, zUcastnéte se této schlize a dejte
svUj hlas kandidattim, jejichZ program a cile Vas oslovi.

Za stavajici vybor NS PKU si Vas dovolujeme seznamit
s nasimi plany a cily, které bychom radi realizovali v pfipadé,
Ze bychom dostali pfi téchto volbach Vasi divéru.

Planujeme pokracovat v jiz zabéhnutych akcich a akti-
vitach, jako je jarni setkani rodin s détmi PKU nebo jinou
DMP, détské letni pobyty, podzimni vikendové pobyty pro
vsechny ¢leny NS PKU spojené s ¢lenskou schzi, Mikulds-
ska setkani v Cechéach a na Moravé, kursy vaieni a vydavani
Casopisu Metabolik, Informacnich zpravodaju a jinych edu-
kacnich a informacnich materiald.

Kromé téchto aktivit bychom radi kazdy rok realizovali
néjaky vétsi projekt.

V letoSnim roce je to napf. projekt Sborniku vyzkouse-
nych receptl nizkobilkovinnych jidel, do kterého chceme
uverejnit nizkobilkovinné recepty pfimo Vami vytvorené,

vyzkousené a pouzivané. Sbér receptl do tohoto Sborniku
byl ukon¢en k 30. 6. tohoto roku a viem z Vas, ktefi do néj
poslali své recepty moc dékujeme. Nyni probihd kompleta-
ce téchto receptu a jejich pfevod do knizni podoby, pficemz
vydani Sborniku planujeme v listopadu tohoto roku.

Dal3im letos realizovanym projektem jsou jiz tradi¢ni
analyzy obsahu fenylalaninu a dalSich AMK v bézné dostup-
nych potravindch.V letoSnim roce je analyzovano 17 vyrob-
kl a tento projekt bude zavrsen vydanim tabulek vysledku
analyzovanych potravin, které bude mozno vlozit jako vloz-
ku do namijiz dfive vydanych Tabulek hodnot aminokyselin
v potravinach.

V oblasti vnéjsich aktivit nadale planujeme pokracovat
v hdjeni zajmu pacientd s PKU a jinymi DMP v{ci stétu, a to
at v oblasti zdravotnické (zajisténi plné Ghrady aminokyse-
linovych preparatd z verfejného zdravotniho pojisténi, za-
jisténi Uhrady zakladnich nizkobilkovinnych potravin z ve-
fejného zdravotniho pojisténi, zajisténi novych moznosti
lé¢by), tak i v oblasti socidlni (udrzeni pfispévku na péci
ve stupni | pro nase pacienty mladsi 18 let, zajisténi néja-
kého zplsobu kompenzace zvysenych nakladd na dietu
a na péci o pacienty s PKU a jinymi DMP). Pfi prosazovani
nasich zajmu planujeme prohloubit spolupraci s ostatnimi
pacientskymi sdruzenimi a s jejich zastfeSujicimi organiza-
cemi (CAVO, NRZP, Koalice pro zdravi), pfi¢emz se budeme
samoziejmé snazit nase postaveni jesté vylepsit. Planujeme
téz prohloubit spolupraci na mezinarodni Urovni, a to jed-
nak prohloubenim spoluprace s ES PKU, tak i prohloubenim
spoluprace v ramci EURORDISu. V neposledni fadé se bude-
me snazit zviditelnit problematiku PKU a jinych DMP i v fa-
dach laické verejnosti, napf. vydavanim ¢lankd o tom, co je
to vlastné ta fenylketonurie nebo jiné DMP a jak se s tim Zije.

Vsechny tyto projekty samoziejmé zavisi na tom, zda
na né bude dostatek financ¢nich prostiedkl a zda o né bude
zajem z Vasi strany.

Proto nevéhejte a pfijedte na toto setkani a schizi, aby-
chom zjistili, zda tyto nase plany a predstavy se shoduji
s Vasimi pfedstavami nebo zda je nutno je néjak korigovat.

Vsechny Vés srdecné zveme a téSime se na vidénou.

Vybor NS PKU




Uskutec¢néné akce

Pracov 2014

LetoSni pobyt v Pracové byl alesporn pro mé jeden z nejlep-
sich. Program byl opravdu velmi bohaty. Velmi mé mrzelo,
Ze jsme z ¢asovych dlvodu nestihli kurz prvni pomoci, ktery
se dle ohlast velmi poved|.

Sobotni dopoledne vyplnila Mgr. Martina Ticha, psycho-
terapeutka, kterd si s rodici vypravéla na téma: Co nés trapf
ve vztahu ke skole. Myslim, Ze alespon jednou kazdy z nas
rodi¢(i musel fesit néjaky problém ve $kole vzhledem k di-
eté nasich déti. Na tomto setkdni se nemusely ale fesit jen
pfimo otadzky PKU a nasich déti. Pfisly na fadu i témata, se
kterymi se setkdme v béZzném zivoté.

Na tuto pfednasku navazovalo setkani Mudr. Pazdirkové
s détmi na téma: Pro¢ musim dodrzovat dietu.

Po obédé nas cekal spolecny program. Na setkdni se
predstavili dva zastupci firem: Nestle a Nutricia, ktefi nas in-
formovali o novinkach ve svych dietnich preparatech.

V odpolednich hodinédch ¢ekala déti samostatna diskuse
s psychoterapeutkou Mgr. Martinou Tichou na téma: Jsem
jiny? Velmi ocenuji, Ze déti samotné dostaly prostor, aby
mezi sebou diskutovaly, co je trapi.

Vecer nas Cekalo nejvétsi prekvapeni. J3, jako milovnik
Stardance jsem byla opravdu velmi mile zaskocena, kdyz
jsem se na baru potkala s Honzou Onderem, ktery se pra-
vé pfipravoval na lekci tance s nasimi détmi. Spole¢né se
svou partnerkou si déti ihned ziskal. M(j Matéj byl napros-
to ohromen a sestavu, kterou se na tomto setkani naucili,
tancuje doma dodnes. Tim to ale nekoncilo, nasledoval kurz

pro nactileté a nakonec se dostalo i na dospélé. Z pocatku
jsme bojovali s tim, ¢i jit nebo ne, ale nakonec se vsichni
pritomni k nacviku tance cha cha pfidali.

Vecer pro nas pfipravila firma Nutricia grilovani nizkobil-
kovinnych péreckd a buftikd v doprovodu kytary.

Dékuji vsem organizatoriim, lékafim a sponzorim
za tento vikend.

Zuzana Kuliskovd, DiS.
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Co mi letosni,Pracov” dal a vzal...

Letos jsme se opét po rocni pauze zucastnili pobytu v Pra-
cové. Bylo to pro mé velice milé setkani s lidmi, které jsem
pul roku nevidéla a se kterymi mame spole¢né téma - nase
Jfenylacky”. JelikozZ jsem se podilela na pofadani programu
letoSniho Pracova, sama jsem si uvédomila jednu velice
dllezitou véc, a to, Ze vie co déldme kolem sdruzeni, ¢aso-
pisu, setkani, Mikulasskych dnd a nasich vzacnych nemoci,
déldme pro své déti. Bohuzel jsem se i presvéddila, Ze ne
vsichni jsou ochotni se podilet a to mé trochu mrzi. Protoze
kazdy z nds ma co nabidnout, jen musi chtit. Kazdého z nds
to stoji urcity ¢as a praci zdarma navic, ale vysledkem je ra-
dost nasich déti, a to si myslim, Ze za to stoji. Zvlast, kdyz
spravné informace a boj s nasi nemoci jsou pro nas opravdu
dulezité. Proto si neodpustim moc podékovat vsem, kdo se
na chodu a fungovani sdruzeni podileji.

Ale zpét k Pracovu. Letos jsem se poprvé zucastnila se-
znamovaciho vecera, na kterém jsem konecné vice pozna-
la, kdo s ndmi jezdi, jak staré déti ma a naopak, kdo pfijel
poprvé a nevédél, co ma cekat. Bylo moc fajn seznamit
se s novymi maminkami, které pfijely a vidély, ze vsichni
fungujeme dobre a nase déti jsou v pohodé. Popovidat si
o nasich pocitech, o tom, co nas trdpi a inspirovat se ostat-
nimi.

V patek odpoledne se konal kurz prvni pomoci. Déti
i dospéli si mohli vyzkouset zachranu zivota svého rodice
¢i partnera, vypro$tovani z auta, resuscitaci, poslechnout
si hovor se zachrankou, ze kterého az mrazilo. Atraktivni se
stalo o3etfeni poranéni vlastnich déti, které vypadaly ne-
bezpelné opravdové — hiebiky v ruce, popaleniny a jiné.

Kazdopadné jsme si vsichni uvédomili, jak dilezité je umét
pomoci a v¢as reagovat.

V sobotu jsme se seznamili s novinkami a plany ve sdruzeni,
popovidali si a rozebrali zajimava témata s psycholozkou, zjis-
tili novinky od jednotlivych sponzor(. Stejny prostor pak mély
i starsi déti, které si popovidaly s pani psycholozkou a pani
doktorkou Pazdirkovou. A pak uz zacala porfadna zabava. Nest-
1é-Vitaflo v ¢ele s panem doktorem Bartasem opét nezklamalo.
Originalné pfipravené soutéze pro déti s i bez PKU a jejich nad-
Seni z dareckd bylo Uzasné a pak se objevil Honza Onder a vie
se rozjelo ve velkém. Zadni mistnost dunéla a fincela, nejdrive
tancily malé déti, pak starsi a na zavér byl prostor vymezen pro
dospélé.Videa na facebooku to jen dokazuji. Vecer se program
presunul ven pred hotel, kde Nutricia pfipravila krdsné a moc
dobré grilovani normalnich i PKU parku a $piz{i spolu s kytarou
a pisnickami. K tomu zapadalo slunce, no prosté romantika, ze
které nas vytrhl dést a tak jsme se presunuli do baru.

V nedéli si nase déti znovu uzily hfisté, hry s hlidanim
a programem jako po cely pobyt a odjizdély moc spokoje-
né a vyfadéné.

A co mi Pracov vzal? Vzal mi tfi dny mého kuchaiského
umeéni, protoze ten luxus nechat se obslouZit a mit navare-
no nejen pro nas bez diety, ale i pro nase déti a nemuset to
fesit, je pro mé odménou a pfijemnou zménou. N&s$ syn si
moc pochutnal a vyzkousel i nova jidla a ranni Svédsky PKU
stal byl okouzlujici.

Za rok se té&Sime opét nashledanou...

Bc. Sdrka Stérbovd
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Tradicni setkani deéti a dospélych

s PKU 2014

V leto$nim roce pro Vas spolec¢nost Nutricia opét usporada-
la Tradi¢ni setkani déti a dospélych s PKU. Tentokrat jsme
zvolili prostiedi krasného hotelu K-Triumf ve Velichovkach
(nedaleko Hradce Kralové). Hotel i jeho okoli byly doslova
pohdadkové. Nelze si snad ani pfedstavit misto, které by vice
vybizelo k relaxaci — okolni lesy, obora s lesni zvéfi a rybnik
— pro mnohé z nés plsobily jako balzdm na dusi. Rovnéz
hotel, podle slov fady tcastnikd, naprosto predcil veskera
ocekavani. Luxusni vybaveni, ochotny persondl a chutnd
strava nds provazely po celou dobu pobytu.

Nutricia setkani zacinalo v patek tfinactého. Také Vas
toto datum tak dési? My jsme si vak fekli, Ze na povéry ne-
dame. Pravda, trochu nds zaskocily kolony, které obsadily
snad veskeré pfijezdové cesty do Velichovek, ale nakonec
jsme se vsichni ve zdravi sedli. Letos probihal cely vikend
pod olympijskymi kruhy. Proto fada z nds jiz v patek vecer
oblékla tricka ve stylu zimni olympiddy v Soci. V tu ranu
jsme se i my prenesli do olympijské vesnice. Kazdy sporto-
vec se na svUj velky den pfipravoval jinak. Néktefi vénovali
patecni vecer odpocinku a nabirani sil, jini zvolili moznost
klidného posezeni na baru s pfateli.

Sobotni den byl jiz tradi¢né velmi bohaty na program
- dopoledni odborné predndsky a odpoledni sportov-
ni aktivity. Jako velmi poucné jste hodnotili predndasky
MUDr. Renaty Pazdirkové a Mgr. Kristyny Kopecné, které
se zabyvaly mastnymi kyselinami ve stravé a vlivem jejich
nedostatku na psychicky stav ¢lovéka. Novinkou na se-
tkani byla ucast zahrani¢niho hosta. Nase pozvani pfijal
MUDr. Oto Urge z Bratislavy. Béhem jeho pfednasky jsme
se mohli dozvédét vice o pristupu k PKU na Slovensku, stej-
né jako o moznostech na trhu aminokyselinovych pfiprav-
k@ a nizkobilkovinnych potravin. O situaci v Ceské republice
a cinnosti Narodniho sdruzeni nds podrobné informoval
jeho predseda, Ing. Radek Puda.

Spole¢nost Nutricia se jiz 16 let snazi zvySovat V43 kom-
fort a byt Vasim partnerem pro Zivot s PKU. Proto jsme pro
Vas i letos pfipravili fadu novinek. BEhem dopolednich
pfednasek byl vénovan &as predstaveni nové fady prepara-
tl s jesté lepsim slozenim — Fada PKU Lophlex LQ stavna-
té ovoce. A na jaké prichuté se mlizete na podzim tohoto
roku konkrétné tésit? Jsou to Stavnaty pomerang, Stavna-

té plody, stavnaty citrus a stavnaté tropické ovoce. Po-
dle Vasich reakci béhem ochutndvek se bude urcité jednat
0 oblibené preparaty.

PKU Lophlex LQ sStavnaté ovoce vsak nebyla jedi-
na novinka, kterou jsme Vam predstavili. Abyste se méli
i po navratu z Vasich prazdnin a dovolenych na co tésit,
pfipravujeme pro Vas jesté jedno vylepseni. Na zakladé Va-
Sich podnétl a napadll jsme se rozhodli rozsifit moznosti,
které nabizi Program PKU+. Nové budete mit témér dese-
tinasobné vétsi vybér nizkobilkovinnych potravin, které
Vam navic budou doru¢eny béhem mnohem kratsi doby.
O veskerych zménach budete samoziejmé vcas informova-
ni. Ti, ktefi jesté nejsou ¢leny Programu PKU+, popt. ti, ktefi
se chtéji o programu dozvédét vice, mohou nalézt vice in-
formaci na nasich internetovych strankach www.pku-dieta.
cz/pku-klub

Po kladnych ohlasech z minulych let bylo pro Vase déti
po celou dobu predndsek zajisténo hlidani v détském
koutku. Salvy smichu, které se z détského koutku ozyvaly,
a Stastné détské obli¢eje hovorily za vse.

Vypadd to, ze bohuzel kazdoro¢né vozime na setkani
i dést. Rok od roku se ndm s nim vsak dafi bojovat Iépe.
Letos se nds snazilo Spatné pocasi zastrasit tésné pred od-
poledni letni olympiadou. Odhodlané vyrazy sportovcu




vsak nastésti dést zahnaly a my jsme se mohli sméle pustit
do klédni pod olympijskym ohném. Ptate se, s jakymi discipli-
nami jsme se poprali? Cekal nés letni curling, lukostielba,
hod na cil, skupinové lyze a béh na snéznicich. Celé se-
tkani zastitovalo jednotné motto: ,Vyhrat mize kazdy." Pro-
to i jednotlivé discipliny byly koncipované tak, aby je zvIadli
Ucastnici vsech vékovych kategorii. JelikoZ olympiada bez
odmén by nebyla olympidda, neodesli ani nasi Gcastnici
s prazdnou. BEhem sobotniho vecera nasledovalo slavnost-
ni vyhlaseni, béhem kterého Ti nejzdatnéjsi sportovci obdr-
Zeli pohary vitéz(. Neslo vsak neocenit odhodlani a zapale-
ni ostatnich Gcastnikd, takZe zlatd medaile na konci zdobila
kazdého sportovce. Uspéch je tfeba Fadné oslavit, a proto
i v nasem pfipadé nasledovalo vecerni posezeni s hudbou
a vé¢nym olympijskym ohném.

Po naro¢né soboté byla nedéle spise odpocinkova. Do-
poledne pro Vas pani Komarkova pfipravila zajimavy kurz
vareni, pfi kterém jste si mohli vyzkouset pfipravu pisko-
tové rolady, pernikovych kouli a NB kaiserek. Uz béhem
pfipravy se ndm viem sbihaly sliny, a co teprve samotna
degustace! Po gastronomickém zazitku fada z nas vyuzila
moznosti nacerpdni sil ve venkovnich prostordch hotelu
K-Triumf. Vytrvalym sportovcim ani olympiada nestacila,
a tak si usporadali klani jesté v plaZovém volejbalu.

Jiz nade babicky fikaly, Ze ¢as utikd mnohem rychleji,
kdyz ¢lovék zaziva krasné véci. Pfesné to platilo i o nasem
setkani. Spole¢ny vikend utekl mnohym z nas rychleji nez
cely pracovnityden. A tak ndm v nedéli po obédé nezbyvalo
nez se rozloucit a vydat se na cestu zpét do svych domova.
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Existuje v3ak jesté jedno pravdivé Uslovi - néco krdsného
musi skoncit, aby néco dalsiho hezkého mohlo zacit. Proto
jsme i my po névratu zamackli slzu dojeti a uz ted’ se nemu-
zeme dockat na dalsi setkani s Vami. Pro¢? Protoze setkani
sVami jsou pro nds vzdy obrovskym zdrojem energie a dob-
ré nalady.

Rikate si, jaké je $koda, Ze jste se setkani nemohli zG&ast-
nit? Rozhodné nemusite byt smutni. | pfisti rok se mlzete
tésit na setkdni, kde budete moci zazit mofe zdbavy a po-
tkat nové pratele.

Vds Nutricia tym




Informujeme

S radosti na dovolenou

Doba prazdnin je dobou cestovani! Zvlasté pro osoby s dé-
di¢nymi poruchami metabolismu je dulezité dovolenou
predem dobte naplanovat a mit s sebou vsechny dllezité
vyrobky a podklady pfindsime vdm tipy, jak cestovat bez-
starostné s PKU.

Vzdalené zemé, cizi kultury, dalekd more, hluboké lesy
a dobrodruzstvi ldkaji kazdy rok o prazdninach k cestovani.
Nékdo si svou cestu rezervuje rok predem, jiny se rozhoduje
kratce pred odjezdem podle nabidky a obrazk{ v prospek-
tech. Dlkladnd a vcasna priprava je ale v obou pfipadech
uzite¢na a napomaha k téseni na nejhezdi ¢ast roku v dobé
pfed dovolenou. Kromé mnoha jinych véci musi samoziej-
mé lidé s PKU pfipravovat na dovolenou svou stravu.

Nizkobilkoviné potraviny

Specidlni potraviny pro nizkobilkovinnou vyZivu bohuzel
nelze koupit v obchodech, takze cesta na dovolenou musi
byt dobfe zorganizovana. Cestovani autem dovolenou
znacné ulehdi, protoze vétsinou auto poskytuje dost mista,
abychom mohli sbalit nizkobilkovinné potraviny v dosta-
te¢ném mnozstvi. Napfiklad je vhodné objednat pfedem
v dostate¢ném mnozstvi téstoviny a chléb a vzit je pak s se-
bou na dovolenou. Pro deldi pobyty se vyplati zabalit i pfisa-
dy pro peceni a vareni, napfiklad nizkobilkovinnou mouku,
ndhradu mléka nebo ndhradu vajec. V apartménu je casto
moznost zamrazit si potraviny a jidlo si pfipravit do zasoby
nebo si ho s sebou pfivézt. Kdo si chce poraddné odpocinout
a nechce na dovolené vafit, mlze predem zavolat do hote-
lu. Nékteré vstficné hotely umozni si u nich zmrazit chléb
nebo dokonce pfipravi jidla s pfivezenymi téstovinami.

Pri cestach letadlem je omezena hmotnost zavazadel.
Zeptejte se u vaseho dopravce na aktudlni stav a na even-
tudini zvlastni pravidla pro prepravu zavazadel. Obecné
neni tolik obtiZzené vejit se s nizkobilkovinnymi potravinami
do povoleného vdhového limitu. V pfipadé potfeby mohou
byt také potraviny rozdéleny do zavazadel spolucestuji-
cich. MlZete se také dotézat leteckych spolec¢nosti, jestli se
na palubé podavaji vegetarianska jidla.

Kromé toho Ize v obchodech dostat mnoho béznych
potravin, které jsou pfirozené nizkobilkovinné. Mezi né
patii mnoho druhl ovoce a zeleniny, které mohou oboha-

tit kazdodenni jidelni¢ek. V obchodech Ize rovnéz koupit
mnozstvi vyzivnych ¢i sladkych pomazanek, které se hodi
pro nizkobilkovinnou vyZivu.

V nékterych zemich se vyplati ochutnat mistni specia-
lity. Zvlasté ve sttedomofrskych zemich Ize dostat mnoho
vybornych vegetarianskych jidel, které nabizeji moznost
objevit nové potraviny a obohatit si jidelni¢ek. Vyplati se
také dikladny pohled do regald supermarketu a na etikety
vegetarianskych produkt. Etiketa prozradi obsah bilkovin,
z néhoz Ize snadno vypocitat obsah PHE. Jako hlavni pra-
vidlo plati: obsah bilkovin na 100g x 50 = mg fenylalaninu
na 100g. Napfiklad obsahuje-li vegetaridnskd pomazanka
1g bilkovin na 100g, obsahuje tedy 100g produktu cca
50 mg fenylalaninu. Na jeden platek chleba je potfeba zhru-
ba 15g pomazanky, takze nakonec je zkonzumovéno cca
8mg fenylalaninu: 50 mg fenylalaninu x 0,15 = 8 mg.

V restauraci byste méli u vegetaridnskych jidel davat po-
zor na kritické pfisady, napf. jestli zeleninovd panev neni
pfipravena se syrem nebo s mlékem. Zeptejte se persondlu
nebo v kuchyni, a poproste, aby pokud mozno tyto kritické
pfisady vynechali. IdedIni je samoziejmé bufet, na kterém
si mUzete vybrat vegetaridnské pokrmy nebo nizkobilko-
vinné potraviny, jako salaty, brambory a zeleninové pfilohy.
Také snidariové Svédské stoly nabizeji Cerstvé ovoce a zava-
feniny.

Smési aminokyselin

Samoziejmé ze v zavazadle nesméji chybét ani smési ami-
nokyselin, at uz je vezete autem nebo letadlem. Mizete se
také informovat na vasem konzuldtu. Zde ziskéte informace
o tom, zda plati zvlastni nafizeni o dovozu lékl a dietetic-
kych potravin do dané zemé. Zatimco v ramci Evropy je do-
voz smési aminokyselin vétsinou bez problémd, informo-
vat byste se méli zvlasté pfi cestach pres more, napfiklad
do USA.

Obecné byste si méli pfi pfevozu aminokyselinovych
smési davat pozor na nasledujici: doporucuje se, vzit s se-
bou potvrzeni oettujiciho |ékafe o nutnosti pouzivani téch-
to smési, presné oznaceni pouzivanych aminokyselinovych
smési a také potfebné mnozstvi pro cely pobyt - v angli¢-
tiné. Tyto dokumenty pak muzete predlozit pfi celni kont-
role. Kromé toho Ize doporucit, mit s sebou pfibalovy letdk
v angli¢tiné. Tyto informace vétsinou najdete na webovych
strankéch vyrobce.

Je také praktické si jedno baleni zabalit do pfiru¢niho
zavazadla. Pokud by doslo ke ztraté zavazadel nebo by ces-
ta kvlli zpozdéni trvala déle, mate aminokyseliny stale pfi
ruce.

Prakticnost predevsim

Na dovolené je nejvhodnéjsi ¢as starat se o hezké stranky
zivota. To znamena neztracet ¢as naro¢nym vazenim, poci-
tanim a pfipravou aminokyselinovych smési. Pro tyto pfipa-
dy jsou velmi praktické smési s pfichuti balené po jednotli-
vych porcich, které pfipravu na dovolené zna¢né usnadni.
Jednoduse rdno vezmete tfi az ¢tyfi porce podle potieby,
pfibalite kelimek na michani, na cesté pridate jen mineralni
vodu nebo jiny ndpoj — a hotovo. Napoje byste kazdopadné



méli mit s sebou v dostate¢ném mnozstvi, zvlasté v teplych
oblastech. Hotové smési aminokyselin pfipravené k pfimé
spotiebé jsou také idedInim spolec¢nikem na cesty.

U pfiru¢nich zavazadel dejte pozor na to, Ze v soucasné
dobé plati pfisna omezeni, pokud jde o povolené mnozstvi
tekutin. Zpravidla sméji jednotliva baleni tekutin obsahovat
maximalné 100 ml a museji byt v priihledném uzaviratel-
ném plastikovém sacku v celkovém souhrnném mnozstvi 1
litr. Pfi bezpec¢nostni kontrole museji byt celnikim ukazany.
MizZete si také doma odvazit své obvyklé aminokyseliny
a pribalit s sebou do zavazadla shaker. Kupte si za bezpec-
nostni kontrolou jesté jednu ldhev vody nebo si nechte
na palubé letadla pfinést od personalu napoje pro pfipravu
aminokyselinové smési.

s..‘(l\.'\. |

Potieba energie a PHE

Také béhem prazdninové cesty musite davat pozor na to,
aby byla pokryta energeticka potfeba. Na vyletech nebo
horskych turach byste do batohu méli pribalit také nizkobil-
koviné svacinky a samoziejmé také napoje. Nebezpedi, Zze
cestou nesezenete zadné vhodné potraviny, je pfilis vysoké,
a tak by se mohlo stat, Ze energeticka potieba a také potre-
ba PHE nebudou dostate¢né pokryty i nékolik dni za sebou.
Pravé mladistvi, ale i dospéli, ktefi nejsou v kazdodennim
Zivoté zvykli pravidelné pocitat ptijem PHE, se vystavuji ne-
bezpedi, Ze v takovych situacich dostanou pfilis malo ener-
gie a PHE. Problém pak je, Ze v takovém pfipadé télo cerpd
energii z vlastnich zdroju a tim také zacina spotfebovavat
vlastni bilkoviny (tzv. katabolickd latkovd vymeéna). Tim
mUze dochazet k uvolfiovani vlastniho PHE, ktery pak zvysi
hladinu PHE v krvi.

Nemoci a rizika

Katabolicka latkova vyména muze nastat také v pfipadé
nemoci. Zvlasté v cizich zemich je dulezité vyhnout se pri-
jmovym onemocnénim. Zvysené riziko hrozi predevsim
kvili nedostate¢nym hygienickym opatfenim v tropickych
a subtropickych zemich. Bakterie a viry, které zpUsobuji za-
lude¢ni a stfevni onemocnéni, se rychle mnozi na neumy-
tém ovoci, zeleniné nebo saldtech. ProtozZe tyto potraviny
jsou dulezitou soucasti nizkobilkovinné vyzivy, museji byt
dlkladné omyty cistou, pfevarenou pitnou vodou — nejlépe
z origindlné uzaviené ldhve. NepouZivejte vodu z vodovo-
du nebo dokonce vefejné nabizenou vodu. Je také smyslu-
pIné vzdat se kostek ledu v ndpojich.

Informujeme

Idealné by tyto kritické potraviny mély byt uvareny po-
dle hesla: ,Uvaf to, oloupej to nebo to nejez!” méli byste
ddvat pozor na to, aby potraviny byly pfipravovany Cerstvé.

Pokud by doslo k zdvaznému onemocnéni, doporucuje
se mit s sebou ve vasi cestovni lékarnicce Iéky na priijem
a zvraceni.

Seznam na dovolenou

Na internetu uz najdete ¢etné seznamy pro baleni na dovo-
lenou, které usnadni pfipravy a baleni zavazadel. Najdete
zde v3e, od potiebnych ockovani, pfes pojisténi na cesty,
obleceni, ochranu proti slunci, az po Iéky proti nevolnos-
ti z cestovani. Kromé toho jsme pro vas sestavili seznam
pro PKU, podle kterého si mGzete prekontrolovat, zda jste
i v tomto pfipadé mysleli na véechno. Rozsifte si tento se-
znam podle vasich individuélnich potieb a schovejte si ho
pro vasi pfisti dovolenou.

Priprava:

B Telefondt do hotelu (Moznost uchovat zmrazeny chléb?
Vegetarianské pokrmy?)

B Telefondt s pfislusnym zastoupeni v zahrani¢i ohledné
dovozu lékl

B Telefondt letecké spolecnosti ohledné zvlastnich povole-
ni tykajicich se zavazadel

B [ éky na prljem a zvraceni

Diilezité podklady:

B | ékaiské potvrzeni o PKU a o mnozstvi, ndzvu a lékarské
nezbytnosti aminokyselinovych smési v angli¢tiné

B Piibalovy letdk, resp. produktové informace v angli¢tiné

Co vzit s sebou:

B Smési aminokyselin v jednotlivych porcich do pFirucni-
ho zavazadla

Smési aminokyselin v dostate¢ném mnozstvi pro cely
pobyt”

Nizkobilkovinné téstoviny, chléb

Nizkobilkovinné svacinky, ty¢inky nebo susenky

Véha

Odmérovaci kelimek

Kalkulacka

Shaker

Dalsi doporuceni
Nechte u zndmych nebo pfibuznych adresu vaseho hotelu.
Tak vdm mohou v nejnutnéjsich pfipadech na dovolenou
poslat nizkobilkovinné potraviny nebo aminokyseliny, po-
kud by doslo napfiklad k potizim pfi vydani zavazadel nebo
by se vam ztratil kufr.

V ptipadé otdzek k PKU v jinych zemich se mUzete ob-
ratit na mezinarodni organizaci E.S.PKU (European Society
for Phenylketonuria and Allied Disorders Treated Phenylke-
tonuria). Zde najdete uzite¢né informace a kontakty: www.
espku.org

Z némeckého origindlu publikovaného v casopise
PKU Info 2/2012, vyddvaného Milupa Metabolics v Némecku,
prelozila Mgr. Petra Zdrubovd



Informujeme

Potvrzeni o potrebe specialni
stravy a tekutin do letadla

Potvrzeni o potiebé specialni
stravy a tekutin do letadla

Potvrzuji, ze na let linkou

dne ' hodin

analetlinkou

dne ' hodin

a na pobyt v obdobi

potiebuje

jméno

nar.

cislo pasu:

svou vlastni specialni stravu a napoje.

Pro jeji/jeho onemocnéni: Fenylketonurie - PKU je
nutnd presnépropocitand a prevazena nizkobilkovinna/
nizkofenylalninova a pravidelna strava véetné
specialniho pitného rezimu a vyzivy. Pro pfipad ztraty
zavazadla ze zavazadlového prostoru musi byt véechny
PKU pfipravky v pfiru¢nim zavazadle.

Jedna se o tyto specialni potraviny a pfipravky:

plechovka

Téstoviny PKU

Chléb PKU

Oplatky, susenky, tyc¢inky PKU

Ovocné presnidavky a zeleninové menu

V Praze dne , Ceska republika

Potvrzeni specialisty z Centra pro lécbu
hyperfenylalaninemii HPA — PKU

The Confirmation of the Need of the
Special Diet - Food Stuff and Drink

| confirm,

that for the flight

date , time

and for the flight

date , time

needs

name

born

Passport No.:

her/his own special diet and drink.

According to his metabolic derangement
Phenylketonuria - PKU is necessary the accurately
calculated and weighed low-proteinous, low-
phenylalanine and regular food. In case of loss of the
luggage from the luggage space must be all PKU items
in the hand luggage.

It includes these special foodstuffs and preparations:

tin

Pastries PKU

Bread PKU

Waffle and biscuits PKU
Fruit and vegetable boxes

In Prague , Czech Republic

The Confirmation of the Physician Specialist from The Centre
for the Treatment for Hyperfenylalaninemia HPA - PKU

V dobé dovolenych by se mohlo nékterym z vés hodit vyse uvedené potvrzeni v dvojjazyéné verzi, se kterym jsme pfi letec-
kém cestovani do blizkého i vzdalenégjsiho zahranici neméli nikdy sebemensi problém. Do potvrzeni staci doplnit jen prislus-
né Gdaje a nechat si jej potvrdit |ékafem z Vaseho metabolického centra. Vhodné je tento doklad predkladat pfi kontrole vzdy
predem s poukazanim na piislusné zavazadlo, ve kterém by mély byt zvlast veskeré PKU potieby ulozeny. Nezapomernite si
také pred cestou zkontrolovat povolené rozméry kabinového zavazadla.

Bezproblémovou dovolenou Vdm viem preje Jana KuZelkovd



Z cinnosti ESPKU

V nasledujicim ¢lanku bych Vas rada informovala o ¢innosti
ESPKU, jejimz jsme aktivnim ¢lenem. Clanek zahrnuje nej-
dllezitéjsi body z vyrocni zpravy ESPKU za rok 2013 obsa-
hujici informace o ¢innosti ESPKU v letech 2012-2013 a dale
se vénuje navazné Cinnosti v prvni ¢tvrtiné roku 2014.

Shrnuti ¢innosti ESPKU

B Prace narodnich PKU sdruzeni je zcela zasadni, protoze
v evropskych statech pretrvévaji kulturni a politické tra-
dice a rozdily. Vyznam svépomoci se zvysil v prvnim de-
setileti tohoto stoleti: ndrodni svépomocna sdruzeni se
stala dllezitymi prostfedniky v oblasti zdravotni politiky.

B ESPKU se prostfednictvim prosazovéani programu ,Clo-
sing Gaps in Care” snazi minimalizovat nesrovnalosti
v lé¢bé a pfistupu k ni. Vydani konsenzudlniho stanovis-
ka k pozadavkiim pacientd na minimalni Uroven Ié¢by
PKU a vytvoreni prvnich mezindrodnich smérnic k [é¢bé
PKU bude pfedélem v péci a zdravotni politice v celé Ev-
ropé.

Ze zahranici

Jednim z hlavnich ndmétl setkéni byl rozvoj socialni
podpory pacientl s PKU v Evropé. Stale totiz pretrvavaji
znacné nesrovnalosti v podpore jak pacientl s PKU, tak
s ostatnimi vzacnymi onemocnénimi. Clenské organiza-
ce se musi zasazovat o zachovani stavajiciho stavu v pfi-
padé jakychkoli socio-ekonomickych zmén. V nékterych
oblastech se dosahlo uspéchu, nékdy dokonce doslo
ke zlepSeni socidlni podpory.

Clenové ESPKU zvazovali uspotadani evropského ¢i
svétového dne PKU na podporu svych zamérd. Ve srov-
nani s jiz existujicim Dnem vzacnych onemocnéni by
se v tomto pfipadé jednalo jen o potieby a poZadavky
pacientd s PKU.

Béhem dvou setkdni ¢lenli Vykonné rady v Liverpoolu
a Antverpach byla sjednocena spoluprace a dalsi postup
s védeckym vyborem a byla stanovena strategie k dosa-
zeni cild ESPKU, predevsim k vytvoreni spolecnych Ev-
ropskych ,guidelines” pro [é¢bu PKU

Na podporu vysledk( ¢innosti ESPKU vyuzZijeme moz-
nost setkani s nékolika rozhodujicimi evropskymi politic-
kymi ¢initeli a budeme je informovat o nutnosti jednani.
Stejné duleZité jsou nase kontakty s védeckymi pracov-
niky, kterym je tfeba pfednést nase pozadavky.

Vesdkerd tato ¢innost zavisi na fungovani ESPKU jako sil-
ném spolecenstvi ¢lenskych organizaci. Bez soucinnosti
vsech narodnich svazd by aktivity na evropské urovni
ztroskotaly. Proto je zapotfebi vSude nabizet podporu
politickému lobovani a vzdéldvani. Uvédomujeme si,
ze stdle vice nasich ¢lenskych sdruzeni vyrazné zvysuje
politickou ¢innost. Vysledkem nejnovéjsi prace ESPKU je
to, ze stale vice evropskych zemi si uvédomuje dulezitost
nasi prace a stavaji se novymi ¢leny ESPKU.

Konference a zasedani ESPKU

B Vyroc¢ni konference ESPKU se konaly v Liverpoolu ve Vel-

ké Britanii ve dnech 18.-21.10.2012 a v Antverpach
v Belgii ve dnech 31.10.-2.11.2013. Pfitomni delegati
zde obdrzeli nejnovéjsi informace o ¢innosti ESPKU, pre-
devsim o postupu praci na Evropskych ,guidelines” pro
[é¢bu PKU, a dostali moznost seznamit se s pfiblizné 10
kroky, jejichz cilem je kampan a jeji vyuZiti pro zintenziv-
néni ¢innosti. Finanéni zprava prokazala radné ucetnictvi
a zdravé financovani ESPKU.

Jarni zasedani delegatl ESPKU se uz potreti konalo
23. bfezna 2013 v hotelu Radisson Blue Astrid v Antver-
pach v Belgii. Delegati ¢leni ESPKU a ¢lenové Vykonné
rady z 11 zemi si neformélné vyménili informace o aktu-
alnich tématech. Diskuse o budoucich postupech a pro-
jektech byla rovnéz velmi pfinosna.

Priibéh dosavadnich krokti ESPKU ke vzniku
spolecnych Evropskych , guidelines” pro Iécbu PKU

W V roce 2011 se zastupci ¢lent ESPKU dohodli na nejdl-
lezitéjSich zadsadach optimalni péce z pohledu pacien-
tl s PKU a domluvili vydani konsenzudlniho stanoviska
o postupech |é¢by. Byla urcena pracovni skupina, kterd
ma za ukol sestavit publikaci, ktera bude zahrnovat ves-
keré aspekty péce (z pohledu pacientt). Skupina predlo-
zila delegdtm dosavadni vysledky své prace k diskusi.

B Po roce 2012 bylo vyznamnym meznikem pro ESPKU
uverejnéni zasadni zpravy Closing the Gaps in Care v Ev-
ropském Parlamentu v Bruselu u pfileZitosti Dne vzac-
nych onemocnéni. Prace byla zahajena ustavenim nové
expertni pracovni skupiny za Ucelem vytvoreni smérnic
pro optimalni |é¢bu PKU.

Expertni skupina se sklada ze 16 renomovanych vyzkum-
nych pracovnikd, ktefi se dovedou oprostit od narodnich
zajmu a podilet se na tvorbé celoevropskych smérnic.
Jejich zdmérem je predlozit prvni mezindrodni verzi
do dvou let. Béhem prvnich setkani se jiz dohodli na kli-
Covych kapitolach a sestavili tyto mensi pracovni skupiny
- Neurokognitivni zavéry véetné imagingu

- Psychosociélni zavéry a jejich dodrzovéni

- Lécba vyzivou a biochemické/nutri¢ni vysetfeni

— PKU v dospélosti a matefstvi, pozdé léc¢end PKU

- diagnéza PKU, Iéky pii PKU (doba nasazeni)

+Musime pacientlim s PKU zajistit stejnou moznost
Zit kvalitni a zdravy Zivot bez ohledu na misto pobytu.
Neni mozné prehlizet skutecnost, Ze v Evropé se jesté
stale nékterym pacientdm nedostava odpovidajici 1é¢-
by. Ke zméné této situace dojde i pomoci vydani kon-

pyl

senzudlniho stanoviska o 1é¢bé&,” ekl Dr. Francjan J van



10

Ze zahranici

Spronsen, pfedseda Védeckého poradniho vyboru E.S.P-
KU na vyro¢ni konferenci ESPKU v Liverpoolu v roce
2012.,Konsenzudlni stanovisko o 1é¢bé vyzaduje od nas,
profesiondld v oboru PKU, rozvijet evropské ¢i dokonce
svétové smérnice pro lé¢bu nemocnych PKU v kazdém
véku po celou délku Zivota.”

Expertni skupina pracuje nezavisle na jakémkoli vlivu ze
strany vyrobct. Naklady jsou hrazeny z rozpoctu ESPKU,
ktery je tvoren z nékolika grantli a podpor.

B Na jafe 2013 byl dokoncen navrh konsenzualniho stano-
viska a jeho autofi ho k odborné recenzi uvefejnili v ¢a-
sopisu Orphanet Journal of Rare Diseases, coz je jeden
z nejprestiznéjsich ¢asopisti v tomto oboru. Rukopisu je
nazvan ,Pozadavky na minimalni Uroven péce pfi fenyl-
ketonurii z hlediska pacient(”.

B V fijnu 2013 se ocekavalo rozhodnuti vydavatele nebo
ORJD o vydani. Recenzenti ho oznacili jako ,¢lanek vyni-
kajici urovné, dllezity v tomto oboru.”

Vyhled do budoucnosti

Vydani publikace Evropské smérnice pro [é¢bu fenylketon-
urie bude pro ESPKU vyznamnym okamzikem: budeme se
podilet na vyvoji a zplsobu Ié¢by PKU v celé Evropé.

Nebude nicméné cas usnout na vaviinech. Je zapotrebi
definovat strategii uvedeni vysledkd nasi prace do praxe,
zdravotni politiky a sociadlni podpory. Neméné dulezité je
stanoveni novych cild do budoucnosti, které budou posta-
veny na zékladech dosavadni ¢innosti.

Vétsina pacientl s PKU v Evropé se narodila pred tim,
nez se zacal provadét screening, a proto nebyla lécena.
Nelécena nebo pozdé 1é¢ena PKU je casto na okraji zajmu
spole¢nosti. Jakmile se dosdhne minimélniho standardu
|é¢by v celé Evropé, neméla by byt vylu¢né dostupna jen
tém, ktefi méli to stésti, Ze jim byla PKU diagnostikovana pfi
narozeni. Vzbudime-li nasi ¢innosti zdjem o nediagnostiko-
vanou ¢i pozdné diagnostikovanou PKU a jiné DMP, zaroven
tim dokaZeme uzite¢nost screeningu novorozenc( a dietni-
ho stravovani.

Dal$im ukolem v budoucnu je PKU v dospélosti. Jak
ovlivni Zivot seniori? Jaké budou specifické pozadavky pfi

starnuti populace s ohledem na vzacna onemocnénijako je
PKU a dalsi nemoci? Méli bychom byt pfipraveni tyto otdz-
ky klast, zodpovidat je a nastinit vefejnosti dalsi strategie
vyvoje. Jsme tim povinovani prvni generaci PKU pacientd,
ktefi byli v prvni poloviné Zivota pokusnymi kraliky pro vy-
zkum.

Projekt se podaii dokoncit, ale téma zlstava: Pristup
k 1é¢bé pro viechny pacienty. ESPKU je pfipravena jednat.

Cinnost ESPKU 2014

Koncem bfezna 2014 probéhla tradi¢ni jarni pracovni
schizka delegatli ¢lenskych organizaci ESPKU v Zahtebu.
Kromé pfiprav podzimni konference ESPKU, kterd se bude
konat ve stejném misté (Zahreb) se delegéti vénovali vymé-
né predevsim z oblasti lobbingu za sva prava, ale i socialni
a zdravotni problematice. Asi nejdllezitéjsim bodem pro-
gramu z pohledu c¢eské organizace, bylo otevieni diskuse
o prioritdch ¢innosti ESPKU na nasledujicich cca 5 let. Boj
za nékteré potieby a prava pacientli s PKU a jinymi DMP
mUze byt podstatné efektivngjsi, je-li doplnén celoevrop-
skou iniciativou ESPKU. Z nasich vlastnich priorit se jedna
predevsim o prosazovani alespon ¢astec¢né uhrady nizko-
bilkovinnych potravin ze systému zdravotniho pojisténi ¢i
prosazeni Ulev pro pacienty s nizkobilkovinnou dietou pfi
cestovani v letecké dopravé (moznost vzit si napfiklad ami-
nokyselinové tekuté preparéty na palubu letadle bez obje-
mového omezeni).

Nékteré z téchto priorit se podafilo zaradit na pracovni
seznam priorit ESPKU, ktery bude déle projednavan a kon-
kretizovan na dal$im podzimnim setkani delegatd na kon-
ferenci Zahrebu.

Vyrocni konference ESPKU 2014

Viyro¢ni konference ESPKU 2014 se bude konat 23.-26. 10.
v chorvatském Zahtebu ve velmi pékném prostiedi hotelu
Westin (http://www.hotelwestinzagreb.com/). Oficidlni pro-
gram bude probihat 24.-25. 10 v anglickém jazyce s tlu-
mocenim do chorvatstiny. Mate-li zdjem ziskat spoustu no-
vych informaci, zkusenosti a znamych, rezervujte si termin.

i na www.nspku.cz

Prehled navrzenych priorit ESPKU pro nasledujici roky

informace
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sdileni informaci (preparaty a NB

potraviny)
preklad evropskych implementace
guidelines pro lé¢bu PKU evropskych
do narodnich jazyku guidelines
novorozenecky

screening v zemich,
kde dosud neni

analyzy potravin

mezinarodni/

cestovani s PKU evropsky den PKU

vyzkum



Ze zahranici

ESPKU Konference 2013
z pohledu ucastnika

Dovolte mi, abych se s vdmi podélila o svoje zazitky kazdo-
roc¢ni evropské konference PKU.

Loni se konference konala v Belgii a ja jsem se ji stejné
jako minuly rok mohla s mamou ztéastnit. Oproti minulé-
mu roku, kdy jsme jely s mamou samy, s ndmi tentokrat jely
moje kamaradka Bétka a jeji mama.

Setkaly jsme se na prazském letisti a spole¢né jsme le-
tély do Amsterdamu. Tam jsme pfestoupily na vlak, ktery
jezdi pfimo z letisté, a ten nds dovezl az do Antverp.

V Antverpach jsme celkem stravily 4 dny od ctvrtka
do nedéle. Bydlely jsme v hotelu Radisson Blue, ktery se
nachazel na ndmésti naproti nadrazi, na které jsme pfi-
jely.

Program se lisil pro déti a dospélé. Dospélaci v patek
a v sobotu poslouchali pfednasky, zatimco déti byly v zoo
a vyrabély cukrové domecky. Mamé jsem jeji nudny pro-
gram nezavidéla (brrrr), ale v zoo to byla fakt legrace! Prali
se tam totiz dva mladi sloni, ktefi si na sebe jesté nezvykli.

V sobotu vecer se konala slavnostni vecefe pro déti a do-
spélé zvlast” (bylo tam kolem 50 déti). Rodice ji méli v pred-
naskovém sadle, zatimco déti v akvériu, které bylo soucasti
hotelu. Jidlo bylo velmi dobré, véetné moucnika, které si
kazdy s radosti vychutnal.

Zavérem této konference je, ze to byla jedna z nejlep-
Sich, na které jsem kdy byla.

Bdra Lhotdkovd




Pomahame béhem rustu’

* obsahuje vapnik, ktery je dalezity pro normalni rdst a vyvin kosti u déti

express

Flexibilni praskova alternativa ve ¢tyfech chutovych variantach

tropicky-exoticky

K bezprichutovym variantam extra prichuté k dochuceni na pozadani ZDARMA!

(2] (3]

Pro dospélé a déti od 3 let.

Jednoduchd a rychla pfiprava. Sejkr na vyzadani ZDARMA.

15 g proteinového
ekvivalentu

™

g Praskova alternativa
s jednoduchou pripravou
ve trech chutovych variantach

malina

K bezprichutovym variantdm extra prichuté
k dochuceni na pozadani ZDARMA!

Pro déti od pdl roku do 10 let.

10 g proteinového
ekvivalentu

L B Jesté jste zadny nevyzkouseli? Chcete néktery ochutnat?
Nestle Napiste nAm a my vam zasleme vzorek.

Health |
. Bert Bartas, tel.: +420 724 420 863, e-mail: bert.bartas@cz.nestle.com
SCIenCG www.nestlehealthscience.cz Innowvation in Mutrtion




Ze zahranici/ Pfibéhy

Socialni postaveni rodin

s PKU v Rakousku

Navazné na ¢lanek ,Statni podpora rodin s PKU v zahranici
- Rakousko”, ktery byl uvefejnén v Metaboliku 1/2013 Vam
preddvam aktualizované a konkretizované udaje o socidlni
podpofe rodin s PKU a jinymi DMP v Rakousku.

Rakouské rodiny maji nérok na finan¢ni podporu od sta-
tu ve formé rodinnych pfidavkl (Kinderbeihilfe).

Na rozdil od CR maiji narok na tyto pfidavky véechny déti bez
ohledu na pfijem rodiny a jsou u néj rozdilné vysky dle véku:

Vék ditéte
Narozeni az 2 roky 105,40 €
3-9let 112,70 €
10-18 let 130,90 €
19-26 let (jen studujici) 152,70 €

K tomuto rodinnému pfidavku navic u PKU jesté nalezi Pri-
platek pro zdravotné postizené dité (Zuschlag fir erheblich
behindertes Kind) ve vysi 138,30 € mésicné.

Déle zde existuje dafové zvyhodnéni z dlvodu dietni
péce (Freibetrage fir Krankendidtverpflegung) ve vysi 70 €
mési¢né ze zékladu dané z pfijma.

Statni zdravotni pojistovny v Rakousku jsou povinny
plné hradit aminokyselinové preparaty. Problematické je
zde predevsim to, Ze schvaleni musi byt pred kazdym pred-
pisem znovu obnoveno. Toto provadi v kazdé zdravotni po-
jistovné prislusny revizni [ékaf.

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.

Vsechny vyse uvedené Udaje plati ke kvétnu 2014.

Tento ¢lanek vznikl podle podklad(i dodanych od OGAST
(Rakouské sdruzeni pro PKU) a od pani Andrey Stoger-Kle-
iber z firmy Vitaflo Austria a za jejich pfeklad moc dékuiji
panu Bertu Bartasovi z firmy Nestlé Cesko.

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruZeni PKU a jinych DMP

Nelécena PKU v praxi

V lonském a predlonském roce jsme publikovali preklad
z némeckého pacientského ¢asopisu DIG PKU, ktery popi-
soval pribéh dvou sester s IéCenou a nelécenou PKU. Nasi
némecti kolegové publikovali v loriském ro¢niku pokraco-
vani pfibéhu, a protoze se domnivame, Ze je velmi zajimavy,
rozhodli jsme se, se s Vami o néj podélit.

... vyzva také pro oSetrujici osoby

V nasem lednovém vydani z roku 2012 jsme vam pfinesli
zpravu o pohnutém pfipadu nelécené, pozdé odhalené
PKU: Ve velmi otevieném a osobnim rozhovoru vypravé-
ly pani Benkel a jeji dcera Manuela Stecher o osudu llony.
Na rozdil od Manuely neméla llona to Stésti, aby jeji diagno-
za byla v&as rozpoznana v rdmci novorozeneckého scree-
ningu. Proto také nebyla odpovidajicim zplsobem dietetic-
ky lécena a vyrostla jako téZce dusevné postizenad. Teprve
pied nékolika lety byla lloné nabidnuta dieta s nizkym ob-
sahem fenylalaninu.

Kvuli velkému ohlasu na nas ¢lanek jsme se rozhodli
v rozhovoru pokracovat. Na zac¢atku roku 2013 jsme ho-
vofili s vedenim ustavu, ve kterém llona Zije, a také s jejimi
pecovatelkami o potizich a Uskalich pfi zavadéni specialni
stravy.

Bonifazhof u Bad Rippoldsau-Schapbach je pfidruzenym
ustavem Domu Svatého Josefa vedeného Caritas. V plivod-
nim dobé ve Svarcvaldském pohofi, nedaleko Freudenstad-

tu pecuji 0 27 osob s dusevnim handicapem. llona Benkel
zde Zije od zahdjeni jeho provozu v roce 2003.

Nasledujici rozhovor jsme vedli s panem Wiesnerem, redite-
lem Bonifazhofu, a také s pecovatelkami a pecovateli pani
Silwenz, pani Faist-Schmidt a panem Waidelem. Dékujeme
jim za jejich otevienost a dobrou spolupraci pfi vzniku to-
hoto ¢lanku.

Redakce: Pane Wieslere, kdy jste se dozvédéli, Ze llonino po-
stizeni je dUsledkem metabolické poruchy a Ze pro lécbu
existuje terapie ve formé diety?

Wiesler: Vedu tento Ustav od roku 2005. V prvnich letech
od jeho vzniku $lo v prvni fadé o to, vytvofit a upevnit struk-
tury pro dobrou péci o pacienty. Musime pfiznat, Ze starost
o Ustav jako celek nékdy zastinila pohled na jednotlivé oby-
vatele. Proto jsme ihned nerozpoznali ddvod llonina posti-
Zeni. Nicméné velmi brzy jsme na néj byli upozornéni lloni-
nou rodinou, zvlasté pak jeji sestrou.

Redakce: Kdy a proc jste se rozhodli nabidnout lloné dietu?
Wiesler: Myslenka, ze by strava mohla mit vliv na llonino
chovéni, pro nas byla nova. Védéli jsme pfilis§ mélo o Fe-
nylketonurii a 0 moznostech jeji 1é¢by. Samoziejmé jsme
se dokazali vzit do pocitl lloninych rodicd, ktefi ve vlastni
rodiné zazili dramaticky rozdil mezi Ié¢enou a nelécenou
PKU. Manuela Stecher, mladsi sestra, u niz byla diagnéza
rozpoznana vcas, ndm nazorné vysvétlila, o co Iépe se ji
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dafi, kdyz dodrzuje dietu, a také nam dodala prvni vzorky
potravin.

A tak jsme v roce 2009 podnikli prvni pokus, ktery ale za-
sadné selhal. llona kategoricky odmitala nizkobilkovinnou
stravu. Je dllezité si uvédomit, Ze jidlo je pro llonu vzdycky
vrcholem dne. Novou stravu prosté odmitla a jednou do-
konce hodila talif pfes celou mistnost.

llonina rodina nés ale déle motivovala. Tak jsme navazali
kontakt s jinym, podobnym pfipadem a navstivili jsme spo-
le¢né s llonou profesora Trefze, ktery se stara také o Manu-
elu. Nasledné jsme v lednu 2011 opét ze dne na den zacali
s PKU dietou.

ProtoZe llona opét odmitala nizkobilkovinné potraviny,
zhubla béhem ti mésicl témér 7 kg. V dlsledku toho byla
¢im dal tim agresivnéjsi sama vici sobé a castéji padala.
Kdyz uz vézila pouhych 45 kg a jeji BMI se dostalo do kritic-
kych hodnot, prerusilijsme po dohodé s prof. Trefzem dietu,
nicméné jsme ji stdle dévali smés aminokyselin. Jak to bylo
mozné, zkouseli jsme nahrazovat potraviny zvlasté bohaté
na bilkoviny nizkobilkovinnymi. llona je v tom oviem velmi
citlivd, vSimne si téméf kazdého pokusu.

Redakce: Jak jste se ucili o specidlnich pozadavcich na lloni-
nu dietu? Navstévovali jste specidlni Skoleni? Jak tézky byl
pro vas tento proces?

Silvenzovd: mé samoziejmé dieta velmi zajimala a informo-
vala jsem se u prof. Trefze, na internetu a od jinych rodin,
se kterymi jsme méli kontakt. Nejvice nam pomohla llonina
rodina, krok za krokem jsme se dozvidali stale vice o zvlast-
nostech této diety.

Redakce: Jak to bylo déle s lloninym vyvojem?
Faist-Schmidtovad: Do zacatku roku 2012 se jeji stav stabili-
zoval.V dobrych dnech je mozno zaznamenat drobna zlep-
$eni jejiho stavu. Ucastni se déni v naem Ustavu a akcep-
tuje lépe své okoli. Nékdy také pomdaha pfi svém oblékani.
V horsich dnech se ale stéle stahuje sama do sebe. Nadale
odmitd nizkobilkovinnou stravu.

Redakce: Jakou podporu jste dostali pfi vasem snazeni
o zlep3eni llonina stavu?

Wiesler: Divame-li se na to z ekonomického hlediska, nadale
jsme nedostali Zzddnou podporu. Mozni platci jako pojistov-
na se ziekli zodpovédnosti a nebyli ani ochotni poskytnout
pfispévky na vyssi ndklady na péci ¢i stravu. Tyto néklady
jdou tedy na vrub naseho Ustavu. To ale neni Zadny ddvod,
abychom cokoli ménili na lloniné dieté. Pojistovna alespon
- ato je zjevné zasluha lloniny sestry — nedéla problémy pfi
proplaceni smési aminokyselin.

Redakce: Jak vypadaji lloniny pokroky vzhledem k narokdm
na péci?

Waidele: Pro nés jsou stfedem zdjmu nasi klienti. Jde o llonu
a my véfime v mozna zlep3eni diky pfisné dieté. OvSem mu-
sime stale brat na zfetel realitu. llonino chovani mé denné
vliv na to, jak daleko mizeme jit s péci o ni. Denné musime
délat nové rozhodnuti, jak u ni postupovat.

Abychom |épe pochopili vzajemné pusobeni vyZivy,
hladiny PHE a Illonina chovani, budeme ji nyni castéji mérit
hodnoty PHE. Soucasné s tim vedeme protokoly o vyZivé.
Na tom jsme se dohodli s lloninou rodinou.

Redakce: V lloniné pfipadé je zavedeni diety chudé na fe-
nylalanin zjevné tézsi nez u jinych pacient. Mate kontakt
s jinymi zafizenimi, kterd se staraji o pacienty s pozdé dia-
gnostikovanou PKU?

Wiesler: S kolegyni z jiného zafizeni, o kterém jsme se jiz
zminili, uz kontakt mame. Mohli jsme urcit jisté paralely.
Vase otézka je pro mne podnétem, abychom nés kontakt
prohloubili. Samoziejmé bychom si radi vyménovali zkuse-
nosti také s jinymi zafizenimi, abychom se naucili, jak lloné
Uspésnéji nabizet jeji potraviny.

Redakce: Dékujeme za upfimné zodpovézeni otazek.
Z némeckeého origindlu publikovaného v casopise némecké

pacientské organizace DIG PKU PheLine 2/2013, str. 16-18,
preloZila Mgr. Petra Zdrubovad

Jak nam ucast ve studii zmeénila zivot

V srpnu 2011 se syn VIadik dostal do studie SPARK, kterd
zkouma uUcinnost Iéku Kuvan na pacientech mladsich 4 let.
V soucasné dobé jsme v tzv. prodluzovacim obdobi, které
ndm kon¢i v 02/2015.

Co je to vlastné studie SPARK? Jedna se o zkratku nazvu
klinického hodnoceni Safety Peadiatric efficAcy phaRmaco-
kinetic with Kuvan. Toto klinické hodnoceni se provadi pro-
to, aby se zjistilo, zda je mozné zvysit stravovaci toleranci
fenylalaninu (Phe) u pacientd, ktefi jsou na kontrolované
dieté a uzivaji pfipravek Kuvan oproti pacientlim, ktefi jsou
pouze na kontrolované dieté po dobu 6 mésicl. Vladik se
stal na zdkladé nékolikadenniho testu ve FNKV vhodnym
kandidatem pro ucast v klinickém hodnoceni a byl zafazen
do skupiny, které byla podavana dieta s vylou¢enim feny-
lalaninu bez uzivani Iéku Kuvan. Ten zacal uzivat v prabé-
hu prodlouzeného klinického hodnoceni. Jaké procedury

v sobé toto klinické hodnoceni zahrnuje? Pravidelné odbé-
ry krve doma (prvnich 6 mésicli 2x tydné, déle 1x za 3 mé-
sice), pravidelné navstévy zdravotnického zafizeni s odbéry
krve a moci véetné zhodnoceni rlstu, télesného vysetieni
(prvnich 6 mésicd 1x mésicné, dale 1x za 3 mésice), pra-
videlnd zhodnoceni vyvoje ditéte — psychologickd vyset-
feni (1x za pul roku), pravidelné zdznamy denniho pfijmu
potravin a tekutin s pfesnym nazvem a popisem (recept),
s ¢asovym zdznamem ve 24hodinovém formatu a s gramazi
(prvnich 6 mésicl 1x za 14 dni a déle 1x za 3 mésice vzdy
po 3 dny pred kontrolou) a pravidelné zdznamy nezadou-
cich pfihod - nemoci, pfipadnych hospitalizaci s nazvy lé-
¢ivého pripravku ¢i postupu, davce a zplsobu podani s da-
tem zahdjeni a ukonceni po celou dobu studie. Od pocétku
byl také nutny kazdodenni zdznam davkovani pfipravku
Kuvan s uvedenym datem, ¢asem uziti, s uvedenou celko-



vou davkou v mg a s poctem rozpusténych tablet, véetné
pozndmky v kolika ml vody byly tablety rozpustény a kolik
z toho bylo podéno. Piipravek Kuvan je dodavan ve formé
tablet, nasim ukolem je rozpustit jej v pfislusném mnozstvi
vody, které dité vypije. Hodnoceny lék se podava 1x den-
né, pokud mozno s rannim jidlem a musi se zkonzumovat
do 20ti minut po namichani. U VIadika se nevyskytly Zadné
nezadouci Uc¢inky ani nepfijemné pocity souvisejici s Ucasti
v tomto klinickém hodnoceni.

Nez VIadik zac¢al brat Kuvan, mél s klasickou formou PKU
toleranci cca 450 mg/den. Jeho jidelnicek zahrnoval pre-
vazné nizkobilkovinnou stravu (dale jen NB). Bylo nutné
zajistovat kazdodenné dietni svaciny a obédy do MS a pfi
jakékoliv cesté mimo domov. Naro¢na pfiprava specialni
stravy a zajisténi pravidelného pFisunu aminokyselin byla
Casto vycerpdavajici.

Od doby, kdy VIadikovi byla umoznéna Ié¢ba Kuvanem,
se nam doslova zménil zivot, nam vsem, celé nasi rodiné.
Do MS jiz nemusim vafit, VIadik obédvé spolu s détmi.
V omezeném mnozstvi mlzZe v podstaté vse: maso, mlécné
vyrobky, vajicka i lusténiny. MGzeme si zajit do restaurace
a dat si spolecné obéd, ¢i vecefi, aniz bychom sebou nosili
PKU stravu a doZzadovali se ohfevu. Mizeme jezdit, pokud
nam to samoziejmé financni situace dovoli, na zahranic-
ni dovolené, ani leteckd preprava pro nds nepredstavuje
problém. Jiz dvakrat jsme byli na 6-ti tydennim lé¢ebném
pobytu ve Cvikové, ktery Vladik kvali svému sekundarnimu
onemocnéni — stredné tézké plicni obstrukci — potfebuje.
Personal l1é¢ebny neni v NB stravé zaskolen a pobyt nam
byl umoznén jen diky Kuvanu, v opacném pfipadé by ne-
pfipadal v Uvahu. Tolerance se VIadikovi zvysila vice nez
dvakrat a umérné k tomu zase naopak snizila konzumace
aminokyselin. Nejvétsi radost Vladikovi udéld, kdyz si mdze
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dat na svacinku normalni rohlik s kiri syrem nebo dokonce
s platkem Sunky. To si povyskoci, zakfici,hurd” a je nesmirné
vdécny za to, co je pro ostatni zdravé déti prosté normaini,
nebo nad ¢im néktefi ¢asto dokonce ohrnuji nos. Ale neni
to jen o tom rohliku, je to o kvalité zZivota, kterd se ndm do-
stala pravé diky Kuvanu. Pfizndvdm, Ze veskeré vyse zmi-
néné procedury nejsou jednoduché a jsou naro¢né na ¢as.
Ale postupem casu jsme vétsinu z nich zautomatizovali
a musim konstatovat, ze to stalo za to. Informace ziskané
v tomto hodnoceni mohou také pomoci k lepsi 1é¢bé jinych
pacientl s PKU.

Nesmirné si této moznosti viichni vazime a jsme vdécni
predevsim pani MUDr. Renaté Pazdirkové, ktera nas do stu-
die zafadila a dékujeme ji za jeji Uzasnou pédi, vstficnost
a empatii, se kterou k ndm, pacientlim pristupuje. Podékova-
ni také patfi za nadstandardni péci nutri¢ni terapeutce Jané
Komarkové a sestfi¢ce Hance Kothankové. Cas se ndm zacina
tzv. krétit a do ukonceni studie ndm zbyva uz jen par mésica.
V uzivani pfipravku Kuvan i po ukonceni klinického hodnoce-
ni muze pokracovat pouze dité, které se narodilo v zemi, pro
jejiz trh byla schvélena Uhrada léku ze zdravotniho pojisténi,
coz se v nasi republice ani po nékolika letech jednani se Stat-
nim Ustavem pro kontrolu léCiv zatim nestalo.

Jak mam v budoucnu vysvétlit svému synovi, ze vcera
jesté s détmi obédvat mohl, ale dnes uz nemuze? Jak to, ze
|é¢ba alkoholikili, drogové zavislych a dalsich pfipadd, ktefi
si svoje onemocnéni zpUsobili sami, je z vefejného zdravot-
niho pojisténi stale hrazena a SUKLem bez vyhrad podporo-
vana? Vladik se s PKU narodil, od té doby dodrzuje |é¢ebny
rezim a nenese na svém onemocnéni zddnou vinu. Neméla
by byt pravé témto pojisténciim zajisténa naslednd péce,
dlstojny a kvalitni Zivot? Pevné véfim, a stale doufam, ze
ano, Ze se néjaké reSeni najde.

Mgr. Jana KuZelkovd, Ph.D.

15



16

Ptibéhy

Jak pristupujeme k diteti
s PKU v nasi MS

Se souhlasem rodic¢l chlapce s PKU, kterého mame v nasi
MS, zde uvadim veskera opatteni, kterd nase MS musela pti-
jmout, aby k ndm mohl tento chlapec dochézet.

Vzdy v patek pfeddme doty¢né mamince jidelnicek, ktery je ur-
¢en pro nésledujici tyden. Maminka si doma spocita hodnotu
PHE kazdého obédu. Podle toho pfipravi dopoledni a odpole-
dni svacinu a s nimi i dietni [é¢ebné pfipravky na kazdy den.To
vse predd kazdy den tfidni ucitelce, ktera dohlédne na to, aby
chlapec k sva¢inam dostal jen toto jidlo a lé¢ebny pfipravek
a nic jiného. Zaroven s tim maminka denné predava informace
o tom, co a jaké mnozstvi mize chlapec dostat k obédu. V MS
tedy peclivé odvazujeme potraviny, které dostane dotycny
chlapec na svij obédovy talit. Ve, co ma chlapec pfipraveno
a nesni to, musime zabalit a pfedat zpét mamince. Ta to doma
zvazi a spocitd, co musi jesté chlapec dostat k vecefi, aby byl
jeho jidelni¢ek dostatecné vyvazeny.

Z ndpojlt a cukrovinek mize chlapec v neomezeném
mnozstvi ¢aj — slazeny i neslazeny, sirup, ovocné stavy a své
Lspecidlni” bonboény. Vzdy, kdyz tedy déti odméniujeme ma-
lou sladkou odménou, mizeme potésit i chlapce a doprat
mu,jeho” pamlsky.

Pokud by chlapec néjakym nedopatienim snédl i néco,
co nesmi, nedostane Zzadny zachvat, ani neupadne do bez-
védomi. Je vsak dllezité sdélit mamince, co a kolik toho
chlapec snédl, aby mu mohla nasledné upravit jidelnicek.

A na zavér to nejdullezitéjsi: neni tieba se diety obavat!

.Je tieba nestavét fenylketonurii ditéte proti ,normal-
nosti” svéta, ale ukazat ditéti, ze fenylketonurie je ,jeho”
latkovad vymeéna jako je ,jeho” barva oci nebo jméno. Patfi
k nému jako jakdasi osobni znacka, s niz je spojeny zajimavy
zpUsob stravovani” (Komarkovd, Hejcmanovd, 2004, s. 53).

~Pokud vezmete své dité, tak fikajic jako stravovaci indi-
vidualitu (po pravdé fec¢eno zase takova kuriozita to neni,

o je tfeba vegetarian(, alergik(, diabetik( atd.) a nic vic,
pak se vyhnete extrémnimu upozorfiovéni na dité jako
stravovaciho chudéka, nebo stravovaci primadonu. Chyt-
rad vychova se vyznacuje mensi nutnosti vysvétlovat. Ve,
co potiebujeme a co predkladdme, se déje jako naprosta
samoziejmost. Proto by dité mélo zit mezi nami a s nami
i ve stravovani. Tak jako malé déti rozumnych rodicu si pfi
slavnosti nepfipijeji alkoholem, ale limonadou, tak fenylke-
tonurik ji své jidlo. Pozor pfitom na slovicko ,jenom” Pripiji-
-li si nékdo limonédou, je to v poradku, pfipiji-li si,jenom”
limonadou, jiz to fikd néco o nasem postoji ne k té limona-
dé, ale k tomu ditéti” (Komarkovd, Hejcmanova, 2004, s. 54).

Autorkou téchto slov je PhDr. Anna Pohlova, CSc. - klinic-
ka psycholozka. Dle mého nazoru dokonale shrnuji, jak by-
chom méli k détem s PKU pfistupovat, a proto jsem je v mé
préci uvedla doslovné.

Maminka chlapce, ktery navitévuje nasi MS, napsala ¢la-
nek do ¢asopisu Metabolik, kde uvadi, Ze jeji chlapec bere
odmalicka v potaz to, Zze on ma svuj talitek a své jidlo a jeho
dvojce - zdrava sestficka Anicka a ostatni lidé zase jiné, nes-
kemra, ani se nedozaduje ni¢eho pro néj zakazaného. Navic
k tomu mu opravdu moc chutna a ji vée, co mu maminka
pfipravi, takZe v podstaté zadné nedojidani a propocitavani
zbytkl maminka neznd (Kuzelkovd, 2010, s. 13). A tohle vie
mohu dle své zkusenosti s chlapcem s radosti potvrdit.

Na Uplném konci chci zde jesté podékovat jiz zminované
mamince za jeji nesmirnou ochotu pii konzultaci této pra-
ce, za spoustu dllezitych informaci, které mi poskytla a také
za veskerou literaturu a internetové odkazy, které mi doda-
la. Nenfjich totiz u nds mnoho a dostat se k nékterym z nich
neni snadné.

Mgr. Zuzana Gissyovd, uéitelka MS Chlumec



Per aspera ad astra

P¥ibéhy

(Pres obtize ke hvézdam)

Pfestoze nas pfibéh o PKU bude velmi podobny viem ostat-
nim, rdda bych vas — snad i pro povzbuzeni ¢erstvych rodicd
dalSich malych pacientd — seznamila s tim nasim. Na dceru
Marusku jsme cekali dlouhé dva roky, téhotenstvi probéhlo
snad az podeziele v pofadku, jen poslednich par dni jsem
byla hospitalizovana kvuli vysokému tlaku. Porod jsme az
na nekonec¢nou délku (22 h.) zvladli 23. ledna vsichni tfi
skvéle a Maruska nam délala radost od prvniho dne. Pama-
tuji si chvili, kdy se mé sestra ptala na telefonni ¢islo kvali
screeningu, prolétlo mi hlavou ,To se nas snad tykat nebu-
de” a poslusné jej nadiktovala.

Treti den po propusténi z porodnice jsme se s Marus-
kou chystali na kontrolu na kardiologii, protoze celé té-
hotenstvi méla na srdic¢ku cosi, co chtél vidét pan doktor
i po porodu. Nejednalo se v3ak o nic vazného... Kdyz jsme
davali Matu do autosedacky, zazvonil mi telefon. Nejprve
se mi ani nechtélo jej zvedat, méli jsme nakvap a nechtélo
se mi s nikym vybavovat. Nakonec jsem jej zvedla a jak tu
uvadi vétsina z vas, nikdy na néj nezapomenu. Nastésti je
pani doktorka Pazdirkova velmi mild, takze ndm empatic-
ky vysvétlila véznost situace a my misto na kardiologii jeli
ihned na Vinohrady. Dnes se divim, jak jsem pres ty slzy
zvladla zabalit sobé i Marce obleceni a ostatni véci,pfibliz-
né na tyden” Stejné jsem uz tehdy obdivovala manzela,
ze zvladl do Prahy vibec dojet (ja bych toho schopna ne-
byla). Po cesté jsem nevydrzela a nacetla si na internetu
néjaké ¢lanky o PKU. Jediné, co jsem si z toho samoziejmé
vzala, byla mozna retardace, minimalni 1Q, nejpfisnéjsi di-
eta. Slzy tekly uz proudem.

V Praze jsme pobyt zvlddli, pani doktorka Pazdirkova
a nutri¢ni terapeutka pani Komarkova nam byly velkou
oporou. V brozure, kterou jsme dostali, mne vydésila dalsi
véc - ziejmé se budu muset vzdat svého milovaného ucitel-
ského povolani, abych pécii dité s PKU zvladla.

Po névratu dom( jsem kazdé kojeni/krmeni z lahvicky
sice oplakala s myslenkami ,Pro¢ zrovna ona..”, velkd rdna
to byla hlavné pro nase rodic¢e. Nebudu fikat, Ze je dnes
po 5 mésicich vie idedlni, ale kdyz vidim Mafenku, jak je
krasna a sikovna, jsem mnohem klidnéjsi. Hodnoty Phe se
ndm dafi hezky drzet v pozadovaném rozmezi a ja uz se té-
$im, az za¢nu vyvaret. Jediné, co nas velmi mrzi, je pfistup
stdtu a zdravotnich pojistoven. Nulovy pfFispévek na dietni
potraviny + nulovy pfispévek na péci o dité netfeba dale
komentovat (ale nehodldme se s tim smifit a budeme také
bojovat).

Mnohokrat bych jesté chtéla podékovat rodiné Kuzelko-
vych, v nasem méstecku s necelymi 5 000 obyvateli jsme
se sedli dvé rodiny s PKU. Kdyz jsem vidéla jejich malého
Vladika, ktery pUjde letos do prvni ttidy, jak bravurné hra-
je na klavir a jak je neuvéfitelné Sikovny a chytry (stejné
jako jeho dvojce bez PKU, Anicka), byl to pro mne balzdm
na dusi. Stejné tak je mym velkym vzorem i jeho maminka
Jana, kterd se nejen nevzdala své prace, ale dokonce dokon-
Cila doktorét. V3e se zvladnout da, hlavné musi byt ¢lovék
v klidu, zbyte¢né se nehroutit a mit oporu ve svych nejbliz-
Sich. J& tém svym mnohokrat dékuiji :)

Mgr. Anna Markalousovad
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Podékovani

Benefi¢ni koncert |

Dne 17. prosince 2013 se v chrdmu Apostola Pavla v Usti
nad Labem uskute¢nil vano¢ni koncert péveckych sborl
katedry hudebni vychovy Pedagogické fakulty Univerzity J.
E. Purkyné a jejich hosta détského péveckého sboru Pisnic-
ka ze ZS a ZUS Krasné Bfezno. Na koncerté vystoupily tyto
sbory s pfevazné vanocnim repertodrem: Divci komorni sbor
pod vedenim Vladimira Kuzelky, DPS Pisni¢ka pod vedenim
Jany Kuzelkové a Heleny Synkové, Komorni sbor Zentet pod
vedenim Petry Kaucké, Smiseny sbor POHZ pod vedenim Ji-
fiho Slovika a Jifiho Griinera, SmiSeny sbor katedry HV pod
vedenim Kristyny Pfivarové a Smiseny sbor NONA pod ve-
denim Lubose Hany. Velkého aplausu se dostalo VIadikovi
Kuzelkovi (5 let, klasickd PKU), ktery byl nejmladsim ucinku-
jicim. Jako zastupce fenylketonurik(i odvazné zazpival sélo
Alleluja za doprovodu Div¢iho komorniho sboru. Koncertu se

zUcastnilo cca 150 Ucinkujicich a cca 150 navstévnika. Vyté-
zek koncertu 5 500K¢ byl vénovan détem s fenylketonurii
a jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami. Tento pro-
jekt podpofila finan¢né KHV spolu s PF UJEP a Magistrat
mésta Usti nad Labem. Z téchto zdroji byla zaplacena pro-
pagace, technické zajisténi a prondjem kostela. Bez jejich
finan¢niho prispéni by nemohl byt cely vytézek koncertu
vénovan NS PKU a jinych DMP. Castkou 500 K¢ prispéla také
pani Bozenka Telecka z Brna. Vsem sponzoriim timto moc-
krat dékujeme za jejich pfizen a podporu.

Mgr. Jana KuzZelkovd, Ph.D.
Doc. PaedDr. Vladimir Kuzelka

Vladik Kuzelka zpiva Alleluja



Benefi¢ni koncert i

Ve Ctvrtek 20. bfezna 2014 se v dopolednich hodinach
v kiné Chlumec uskutecnil benefi¢ni koncert pro déti s fe-
nylketonurii a jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami
(PKU a jiné DMP). Fenylketonurie je velmi zadvazné a celozi-
votni onemocnéni s nutnosti dodrZovat pfisnou tzv. nizko-
bilkovinnou dietu. Vzhledem k tomu, Ze v Chlumci se toto
vzacné onemocnéni vyskytuje, rozhodly se Materské Skoly
Pohéadka a Pod Horkou spolu s maminkou zdravotné han-
dicapovaného ditéte usporadat dobrocinnou akci ve pro-
spéch Nérodniho sdruzeni PKU a jinych DMP. Na koncerté
vystoupili zaci Zakladni Skoly a Zakladni umélecké Skoly
Husova z Usti nad Labem s vychovné-vzdélavacim progra-
mem. Déti z matefskych skol se seznamily s rliznymi hu-
debnimi nastroji, lidovymi, umélymi pisnémi i sou¢asnymi
pitednesovymi skladbami. Ze ZUS se piedstavili tito Zaci:
Anna a Vladimir Kuzelkovi, Klaudie Dudovd, Jakub Jufik,

Podékovani

Marek Lebeda, Tereza Kunertova, Adéla Muckova a Petra
Vaizova. V druhé &asti programu vystoupil Détsky pévecky
sbor Pisnicka, ktery plsobi vice nez 20 let pfi vyse jmeno-
vané ZS. Jeho ¢leny jsou Zaci 6. - 9. ro¢nikd, ktefi navstévuji
rozsitenou vyuku hudebni vychovy. Sbormistryni je Helena
Synkova a Jana Kuzelkovd, kterd dopolednim programem
zUcastnéné provazela. Na beneficnim koncerté, kterého se
Ucastnilo vice nez 100 déti, se vybralo cca 5 500K¢. Podé-
kovani patfi pani feditelce MS Pohadka Evé Klausové za or-
ganizaci, vdéem rodi¢im déti z matefskych Skol Pohadka
a Pod Horkou a jejich zaméstnancim za finan¢ni podporu,
méstu Chlumec za bezplatné poskytnuti prostor chlumec-
kého kina, ucinkujicim za prociténou interpretaci a publiku
za soustfedény poslech.

Mgr. Jana Kuzelkovd, Ph.D.
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Podékovani

Benefi¢ni koncert 11|

Ve ctvrtek 29. kvétna 2014 se v dopolednich hodinach
v Matefské $kolce U PLAVECKE HALY v Usti nad Labem
uskutecnil benefi¢ni koncert pro déti s fenylketonurii a ji-
nymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami (PKU a jiné
DMP). Na koncerté vystoupili zaci Zakladni skoly a Za-
kladni umélecké $koly Husova z Usti nad Labem s vychov-
né-vzdélavacim programem. Déti z materskych skol mély
moznost poznat rizné hudebni nastroje, lidové, umélé
pisné i sou¢asné prednesové skladby. Ze ZUS se predsta-
vili tito Zzaci: Anna a Vladimir Kuzelkovi, Markéta Vandrov-
cova, Jakub Jufik, Marek Lebeda, Tereza Kunertova, Adéla
Muckovd, Klaudie Dudovéd a Nicola Prosova. V druhé ¢és-
ti programu vystoupil pozounista Petr Synek a sezna-
mil déti se svym ndstrojem. Nejvétsi uspéch méla u déti
skladbi¢ka s nazvem Zabak, ktera imitovala zvuky zaby.

Na zavér vystoupil Détsky pévecky sbor Pisnicka pod ve-
denim Jany KuzZelkové a Heleny Synkové. Na dobro¢inné
akci ve prospéch Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,
které se ucastnilo okolo 100 déti, se vybralo 2 220K¢.
Vsichni Ucinkujici obdrzeli také od vedeni matefské skol-
ky drobné darky, ze kterych méli viichni velkou radost.
Dékujeme timto pani feditelce Mgr. Ivané Spanielové
a pedagogickému sboru za organizaci, véem détem z jed-
notlivych tiid Kotatek, Berusek, Slunicek a Sovicek za fi-
nancni podporu a viem Ucinkujicim za Uspésné koncertni
provedeni vybranych skladbicek.

Mgr. Jana Kuzelkovd, Ph.D.




Podékovani

Podéekovani za podporu NS PKU

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP dékuje véem svym part-
nerdm, podporovatellim a darclim, ktefi svym pfispénim
podporuji nasi ¢innost.

Dékujeme VIadnimu vyboru pro zdravotné postizené obca-
ny za poskytnuté dotace na podporu nasi ¢innosti a aktivit.

Dékujeme firmé Nutricia, a.s., za dlouholetou a vyznamnou
finan¢ni i potravinovou podporu nasemu sdruzeni a za pfi-
slib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firmé Nestlé Cesko, s.r.0., za vyznamnou finanéni
i potravinovou podporu nasemu sdruzeni a za pfislib této
spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firmé Bezgluten za vydatny potravinovy spon-
zoring ndmi organizovanych akci, které timto byly zna¢né
obohaceny.

Dékujeme firmé Wanzl, s.r.o., za dlouholetou finan¢ni pod-
poru nasemu sdruzeni a za pfislib této spoluprace a podpo-
ry pro budouci obdobi.

Dékujeme také firmdm CBRE Global Investors Central Euro-
pe, s.r.o., Unimex Group, a,s., Park Lane International School,
a.s., p. Miroslavovi Slabému a nasim ¢lentm Jifimu Lhota-
kovi a Janu Koupilovi a dalsim ostatnim vyse nejmenova-
nym darctm, ktefi si pfali z0stat v anonymité a ktefi v rdmci
svych moznosti pfispéli v roce 2013 dary na ¢innost naseho
sdruzeni

Dékujeme Nadaci BEL Foundation Paris za poskytnuty
grant na realizaci projektu ,Sbornik vyzkousenych receptt
nizkobilkovinnych jidel”.

V priibéhu celého roku 2013 probihala na strankach http://
indigo2012.alisen.cz internetova aukce fotoobrazl, kterou
porada ve prospéch naseho sdruzeni nase medialni part-
nerka pani Andrea Kerestesova, jejiz financni vytézek byl
preddn v roce 2014 nasemu sdruzeni.

Dne 24. 12. 2013 probéhla v klubu Favél - Music circus
v Brné ,Benefi¢ni tekno besidka — VOSA sound a hosté”,
jejiz vytézek ze vstupného se rozhodl jeji organizator pan
Ing. Jaroslav Buchta na podnét nasi ¢lenky pani Svétlany
Bavorové vénovat na podporu aktivit NS PKU a jinych DMP.
Besidky se i v tomto Stédrovecernim terminu zucastnilo
cca 170 navstévnikd a jeji vytézek bude predan nasemu
sdruzeni v roce 2014.

Z fad nasich ¢lent bychom velice radi podékovali Mgr. Jané
Kuzelkové, ktera nyni zajistuje tvorbu a kompletaci ¢lankd
pro ¢asopis Metabolik a kromé toho ve spolupraci se svym
manzelem zajistuje i benefi¢ni koncerty sborového zpévu,
na kterych zviditelfiuje problematiku fenylketonurie i nase
sdruzeni, pficemz vytézky z téchto koncert(l nezistné vénu-
je nasemu sdruzeni.

Dale bychom velice radi podékovali pani Sarce Stérbové
za jeji pomoc a podporu pfi prosazovani nasich zajmu pred
statnimi orgdny i za to, Ze ve spoluprdci se svym manzelem
zajistuje organizaci a bezplatné poskytnuti prostor pro Mi-
kuldsské setkéani v Praze.

A v neposledni fadé bychom chtéli podékovat i panu
Vlastislavu Brychtovi za jeho dlouhodobé udrzovani stra-
nek s nizkobilkovinnymi recepty http://recepty.pclekar.cz.
a za jeho pomoc pfi tvorbé a kompletaci Sborniku vyzkou-
Senych receptl nizkobilkovinnych jidel.

Moc Vam vsem, ktefi svou charitativni
cinnosti podporujete nasi ¢innost a aktivity
a ktefi nam drzite palce, dékujeme.

Diky Vam pomahame vsem,
ktefi nasi pomoc potiebuji.

Vybor NS PKU

Tabulka poskytnutych dotaci a grantd NS PKU a jinych DMP pro rok 2014

, . Celkovy Pozadovana Pfiznana
Nazev projektu y
rozpocet dotace dotace

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

Zajisténi provozu internetovych strdnek NS PKU a jinych DMP

Informacné-edukacni ¢innost NS PKU a jinych DMP
Organizac¢né-administrativni servis NS PKU a jinych DMP

Sbornik vyzkousenych receptl nizkobilkovinnych jidel

10 000 K& 7 000K¢ 7 000K¢
38 000Kc 26 500Kc¢ 20 000 K¢
14 000 K¢ 9 800K¢ 9800K¢
62 000K¢ 43 000K¢ 35000K¢
100 000K¢ 70 000K¢ 30 000K¢
5 600EUR 5000EUR 5000EUR
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Informujeme

Problematika upravy a specifik
Skolniho vzdélavani u deti
s PKU nebo jinou DMP

Problematika Upravy a specifik skolniho vzdélavani u déti
s PKU nebo jinou DMP je komplexné fesena v knihach ,Me-
todika prace ucitele se Zdkem se vzacnym onemocnénim®,
,Rodi¢ a dité se zdravotnim postizenim na zakladni skole”
a ,Metodicky privodce rodice ditéte (nejen) na zakladni
skole”, které v ramci projektu ESF ,Specidlni vzdélavaci po-
treby (SVP) déti a Zakl se vzacnymi onemocnénimi” v roce
2013 zpracoval doc. PaedDr. Mgr. Jan Michalik, Ph.D. a které
je mozno s dalSimi publikacemi na toto téma nalézt v da-
tové podobé na adrese http://svp-vzacnaonemocneni.cz/
portal/?p=480

V téchto publikacich jsou velice pfehledné zpracovény
obecné podminky vzdélavani déti se vzacnym onemocné-
nim (mezi které PKU a jiné DMP patfi) a nasledné je podle

jednotlivych onemocnéni blize specifikovana prace peda-
goga a skoly se zdkem s jednotlivymi vzacnymi onemocné-
nimi (u nas PKU a jiné DMP) spolu s pfiklady dobré a Spatné
praxe a kazuistikami.

Navazné na vyse uvedenou literaturu planujeme vydani
kratké brozurky nebo informacniho letdku pro pedagogy,
ve kterém by jim byla vysvétlena specifika prace s détmi
s PKU a jinymi DMP v rdmci jejich pedagogické prace v béz-
né zakladni Skole a matefské skolce.

Ing. Radek Puda

Nové knihy a informacni
materialy k PKU a jinym DMP

Brozura,Proc potiebuji dietu aneb

jak zvladnout fenylketonurii?”

V roce 2013 byla vydana brozura doc. MUDr. Dagmar Pro-
chazkové ,Pro¢ potrebuji dietu aneb jak zvlddnout fenyl-
ketonurii? (lll. aktualizované vydani)”, ve které je podrobné
popséna problematika fenylketonurie a Zivota s ni a ktera
byla po souhlasu autorky zvefejnéna na internetové stran-
ky nadeho sdruzeni, kde ji naleznete na http://www.nspku.
cz/ke-stazeni/dokumenty/proc-potrebuji-dietu-iii.pdf

Kniha, Dédi¢né metabolické poruchy v détském véku”
V roce 2013 byla v ramci projektu ,,Prohlubovani a zvySova-
ni Urovné odbornych znalosti Iékard, zubnich Iékail a far-
maceutll se zamérenim na profesni medicinské vzdélavani
a vzdélavani v manazerskych dovednostech”, reg. ¢islo pro-
jektu: CZ.1.04/1.1.00/46.00002 vydéna kniha doc. MUDr. To-
mas Honzika a prof. MUDr. Jiti Zemana ,Dédi¢né meta-
bolické poruchy v détském véku’, kterd je dostupnd i na
http://www.vzdelavani-zdravotniku.cz/lekarsti-zdravotnicti-
-pracovnici/odborne-vyukove-texty a ve které jsou uvedeny
aktudlni poznatky o diagnostice, |é¢bé a poctech pacientl
s fenylketonurii a jinymi dédi¢nymi metabolickymi poru-
chami.

Kniha ,Vzacna onemocnéni v kostce”

V letosnim roce vysla kniha Katefina Kubackova a kol.,
Vzacnd onemocnéni v kostce”, coz je prvni pfehledova pu-
blikace v ¢estiné vénovand vzacnym onemocnénim, mezi
které patii i fenylketonurie. Tuto knihu pfipravil kolektiv
autorl napfi¢ specializacemi pod vedenim MUDr. Katefiny
Kubackové z FN v Motole, pficemz &ast knihy vénovanou
dédi¢nym metabolickym poruchdm sepsali prof. MUDr. JiFi
Zeman, prof. MUDr.Viktor KoZich a doc. MUDr. Tomas Hon-
zik. Kniha se zabyvé jednotlivymi diagnostickymi skupina-
mi a vybranymi vzacnymi onemocnénimi se zamérenim
na jejich diagnostiku, pfiznaky a moznosti 1é¢by. Je to velmi
komplexni a cenny materidl s mnohostrannym vyuzitim,
kde se mj. Doctete o poctech pacientd s PKU a jinymi DMP
a o ekonomickych nakladech na jejich 1é¢bu.

Pofad o fenylketonurii a jinych DMP na CT 2
Dne 14.5.2014 odvysilala CT 2 v rémci cyklu Kli¢ dil vénova-
ny fenylketonurii a jinym DMP a problémudm Zivota s nimi,
ktery byl natdcen ve spolupraci s nasim sdruzenim.

Tento porad je k dispozici v televiznim archivu na http://
www.ceskatelevize.cz/ivysilani/1096060107-klic/ a odkaz
na néj je i na nasich webovych strdnkach www.nspku.cz



Recepty

Recepty na obcerstveni z Mikulasskych setkani 2013

PKU dort patrovy

1 davka je na formu o prliméru 25cm,
na formu o prdmeéru 17 cm je pUl davky.

KORPUS

Slozeni:

170g mléka Pro Zero

2 |Zice vaje¢né nahrazky + 80ml vody
1209 cukru krystal

200g mouky PKU

> prasku do peciva

Priprava: Rozslehdme vaje¢nou nahrazku s vodou, pfida-
me cukr krystal a dale slehdme. Pfiddme mléko a PKU mou-
ku smichanou s praskem do peciva a opét dale slehame,
pficemz podle potfeby miZeme pfidat vodu, protoZe tésto
ma byt mirné tekouci. Dortovou formu postiikdme olejem
ve spreji a potom tésto trochu rozetfemet po celé formé.
Peceme v horkovzdusné troubé na 175°C asi 20 min.

KREM

Slozeni:

50049 jahod nebo malin

1 vanilkovy pudink

4 Izice mouckového cukru
1,5 mésla

Priprava: Jahody nebo maliny rozmixujeme a uvafime
s pudinkem. Do vychladlé kase zamichame cukr a maslo
a vyslehdme dohladka.

(k dispozici na: www.dortomanie.cz)

Sdrka Stérbovd

Maslové tycinky PKU

Slozeni:

340 g NB mouky DAMIN 280 g mésla
100 g mletého cukru

NB ¢okolada dle potieby

Priprava:

Z vyse uvedenych surovin vypracujeme hladké tésto, kte-
ré ulozime do mrazni¢ky na cca 1-2 hodiny, aby ztuhlo.
Potom udélame pomoci strojku asi 6cm tycinky, které kla-
deme na plech vyloZeny pecicim papirem a upeceme ve
stfedné vyhraté troubé. Upecené a vychladlé tycinky na-
mazeme marmelddou a slepime vzédjemné k sobé a konce
namocime v rozehiaté NB cokoladé.

Bohumila Pudovad

Propocet hodnot dle autorky:

13 Izicvaj. ndhrazky . . ... ... 123,5 mg PHE
2x puding vanilka . .. ...... 11,9 mg PHE
1kgjahod .. ............ 250 mg PHE
ProZero. ... ............ 0

Cukr. ... ... ... .. ... 0

Med . ...... ... ... . ... 0

PKU mouka Damin (13004g). . . 117 mg PHE
12 gprasekdopeciva. . ... .. 78 mg PHE
3masla . ............... 270 mg PHE
Hmota whiteicing . . . . ... .. 0

CELKEM: 850mg PHE, z toho cca 50 ks => 1 ks obsahuje cca 17mg PHE

Trojuhelnicky z listového
tésta s povidly

Slozeni:

1 baleni NB listového tésta
Svestkova povidla

50 g masla

Priprava:

Listové tésto rozvalime a rozkrajime na ¢tverce cca 8x8cm. Do
kazdého c¢tverce dame povidla, pfehneme z rohu do rohu a
vytvofime trojuhelnik. Konce pfitla¢ime a vidlickou umack-
neme, aby nam povidla nevytekla. Hotové trojuhelniky ddme
na plech s pecicim papirem a potfeme rozpusténym maslem.
Peceme ve stfedné vyhiaté troubé dozlatova.

Bohumila Pudovad
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