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Obchodni sdélent.

a m I " Optimalni aminokyselinové Kojenec a PKU
nahrady pro kojence a malé déti ’—________“_

Mili rodice,
po nékolika mésicich radostného oCekavani jste pySnymi rodici
krasného détatka a my Vam blahoprejeme. Pravé jste byli Iékafem
informovani, ze Vase dité trpi dédi¢nou metabolickou poruchou
- fenylketonurii (PKU) nebo jeji mirnéjsi formou hyperfenylalaniné-
mii (HPA), a proto potiebuje specialni dietni postup. V této brozur-
ce dostanete zakladni informace o této chorobé a PKU dieté
ve snaze pomoci Vam béhem prvniho obdobi nejistoty.
Dalsi informace a dotazy Vam zodpovi Iékar a dietni
sestra ve Vasem metabolickém centru. Doufame,
ze Vam nase rady budou uzite¢né.

Kojenecka vyziva bez fenylalaninu pro déti
ve véku 0-1 rok

Baleni: 400 g

Prichut: bez prichuté

100 g prasku = 13,1 g bilkovin* Pro déti ve véku 6 mésict - 5 let
1. pripravek na Izicku — pohodIna pfiprava
Podobnd chut jako PKU Anamix Infant — snadny

prechod ze specialni kojenecké vyzivy bez Co je to fenylketonurie?

fenylalaninu

Baleni: 1 krabice = 30 sacka (1 sacek = 12,5 g) . oY ~, . .

Piichut: bez prichuté PKU je dédicna metabolickd porucha metabolizmu aminokyse-

1 sacek =5 g bilkovin* lin. Vzhledem k enzymatické poruse v jatrech nemohou pacienti
s PKU zpracovavat aminokyselinu fenylalanin (Phe), ktera je pfi-
rozenou soucasti bilkovin. Nasledné zvySeni Phe v krvi a dalich
tkanich vede k tézkému mentalnimu postizeni P
(retardaci). Abychom tomu zabranili, musi dité

Davkovani a kombinaci s PKU od narozeni drzet dietu s nizkym obsa- §
PKU pripravkd, prosim, hem Phe, kteréa je zarukou normalniho vyvoje.
Pro déti ve véku 3 - 10 let konzultujte se sv;'lm CH
Dévka v jednom sacku — pohodIna pfiprava S P . 1
Balenf: 1 krabice = 30 sacku (1 sdcek =29 g) Iekarem v metabOIICke 2
Prichut: ¢okolddové; ananas s vanilkou ambulanci. L +
1 sacek =84 g bilkovin* H—C— NH3
\_ O'
Potraviny pro zvlastni vyZzivu — potraviny pro zvlastni [ékarské cely. * Bilkovinny ekvivalent, neobsahuje fenylalanin (Phe). \
\ 0

V pripadé dotazli nas nevahejte kontaktovat:
Nutricia a.s.

Ing. Michaela Santava N UTRI C IA

Advanced Medical Nutrition

Na Hiebenech 11 1718/10, 140 00 Praha 4
Tel: +420 724 623 255
E-mail: michaela.santava@nutricia.com




Princip PKU diety

Strava ditéte s PKU a HPA je odliSna od bézné stravy. Zakladem
diety pfi PKU je snizeni pfijmu fenylalaninu ve stravé na minimal-
ni mnozstvi nutné pro normalni rlst a vyvoj a soucasné snizeni
hladiny fenylalaninu v krvi. Fenylalanin se nachazi v potravinach
s vysokym obsahem bilkovin. Bilkoviny se skladaji z rliznych
aminokyselin. Vétsinu z nich si umi dité vytvofit samo. Nékteré si
vytvofit neumi a musi byt v ur€itém mnozstvi dodany ve strave.
Jednou z takovych aminokyselin je i fenylalanin. Je to esencialni
(nezbytna) aminokyselina. V rlzném mnozstvi se nachazi v kaz-
dé potraviné s obsahem bilkovin. V potravinach jako je maso, vy-
robky z masa, mléko, syry, vejce, mléko, mlé€né vyrobky a obili je
hodné bilkovin a tedy i fenylalaninu. Takové potraviny se ze stravy
fenylketonurika vylu€uji. V prvnich Sesti mésicich Zivota jsou déti
prevazné kojeny nebo mohou pouzivat riizné mlécéné formule.
Pokud tedy nemlze pacient pfijimat dostatek bilkovin ve stra-
vé, dodavame je jinym zplsobem - v podobé smési aminoky-
selin bez fenylalaninu (tzv. potraviny pro zvlastni Iékarské ucely,
PZLU). Tyto obsahuji ostatni aminokyseliny, vitaminy, stopové
prvky a zdroj energie, které by télu pfi dodrzovani nizkobilkovin-
né diety pfi PKU chybéli. Kombinaci s malym mnozstvim matef-
ského mléka nebo mlééné formule dostane Vase dité vSechny
Ziviny nutné pro normalni riist a vyvoj.

materské mléko

Smési aminokyselin
bez fenylalaninu

mlécna formule

PKU dieta v denni praxi

Dietni rozpis dostanete od |ékare nebo dietni sestry ve Vasem me-
tabolickém centru. Bude sestaven dle tolerance Phe Vaseho ditéte
a ta je individualni. B€hem pfipravy diety musite vS§echno pedli-
vé vazit a odmérovat. Pokud je tolerance Phe Vaseho ditéte vétsi,
bude dité dostavat vice pfirozenych bilkovin (matefského mléka
nebo mlééné formule). Dietni rozpis je individualné sesta-
vovan pro kazdé dité Iékafem nebo dietni sestrou. Obvykle
dité dostava stfidave smes aminokyselin bez Phe a kojeni
¢i mlécnou formuli. Mélo by byt pfed a po kojeni va-
zeno, abychom zjistili mnozstvi vypitého matefského
mléka. Stejné tak je dllezité zapisovat mnozstvi vypi-
té mlééné formule.

Priprava stravy

Kazdou davku pfipravujeme Cerstvou. 2/3 prevarené vody na-
lijeme do kojenecké lahve a pfiddme odmeéfené mnozZstvi for-
mule. Lahev zavieme a cely obsah protfepeme. Dolijeme 1/3
prevarené vody. Teplotu mléka zkouSime na predlokti. Lahev
a savic¢ku udrzujeme v Cistoté a zbytky z lahve znovu nepodava-
me. Dité maze byt hladové, i kdyZ podate vypocitané mnozstvi
stravy. V tomto pripadé muzete dité dokrmit dle chuti jen smé-
si aminokyselin bez fenylalaninu. Obecné plati, ze pfi pfiprave
umélé vyzivy davame 1 odmérku sypkého prasku na 30 ml ko-
jeneckeé vody.




Od 5. mésice véku zavadime do stravy postupné ze-
leninu, ovoce, brambory, ryZi a méaslo. VSechna stra-
va obsahujici fenylalanin musi byt propocitavana
na mnozstvi fenylalaninu a vazena dle individualni to-
lerance Phe. Pokud ma dité prvni mlécné zoubky, m{-
zeme do stravy zavést nizkobilkovinné pisSkoty nebo
chléb. Pamatuijte, Zze nejspolehlivéjsi je pridavat do ji-
delnicku jednu novou potravinu za tyden. Tak pozna-
me potravinovou nesnasenlivost ¢i alergii.

K pokryti energetické potieby slouzi také olej, cukr a maltodex-
trin. Pfiméfené mnozstvi vSech surovin ma kazdé dité uvedeno
ve svém dietnim rozpise. Dietni rozpis se méni individualné, podle
pohlavi ditéte, véku, telesné hmotnosti a tolerance Phe. Neni tfeba
srovnavat dietni rozpisy rlznych déti a znepokojovat se. Ve dru-
hém roce véku dité zacne dostavat jiné smési aminokyselin bez fe-
nylalaninu. Mnozstvi Phe ve stravé se v tomto véku nepatrné zvysi.

Obchodni sdélent.

Nutricia Metabolics

Optimalni aminokyselinové nahrady pro malé déti

Pro déti ve véku 1 - 8 let
Baleni: 400 g

PFichut: bez prichuté

100 g prasku = 27 g bilkovin*

Milupa PKU 2 prima

* Pro déti ve véku 1 - 8 let

e Baleni: 500 g

¢ Prichut: bez prichuté

* 100 g prasku = 60 g bilkovin*

Davkovani a kombinaci

P-AM 2 PKU pripravkd, prosim,
* Pro détive véku 1-13let konzultujte se svym

* Baleni: 500 g iy A
e Pfichut: bez pifchuté lékaFem v metabolické
* 100 g prasku = 77,5 g bilkovin* ambulanci.

Potraviny pro zvlastni vyZzivu — potraviny pro zvlastni [ékarské ucely. * Bilkovinny ekvivalent, neobsahuje fenylalanin (Phe).

V pripadé dotazli nas nevahejte kontaktovat:

Nutricia a.s.
In‘;.rll\;:z:asela Santava N UTRI c IA

Na Hiebenech 11 1718/10, 140 00 Praha 4
Tel: +420 724 623 255
E-mail: michaela.santava@nutricia.com
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Zdroje energie:

55-75% napf. nizkobilkovinné pecivo, téstoviny, ryze,
ze sacharidd | nizkobilkovinny knedlik, Skrobovy puding
30%

napf. maslo, olej

z tukd
15-20% v pripadé pacientli s PKU nejvice ze smési ami-
z bilkovin nokyselin bez fenylalaninu

Pacient mlze za den v bézné - pfirozené - stravé prijmout jen tolik
fenylalaninu, aby jeho hladiny zUstavaly v doporu¢eném rozmezi
pro dietni postup pfi PKU/HPA. To znamena, Ze potraviny musime
peclivé vazit a odmérovat. Pokud dité doporu¢enou davku nesni,
je nutné nahradit fenylalanin z nedojedeného jidla dalSim jidlem.
Proto je nutna pravidelnost a disciplina. Pacient nesmi hladovét,
vynechavat snidani, odsouvat jidlo, nesvacit, nesmi mit dlouhé me-
zery mezi jidly. Velmi dllezité je pravidelné podavani smési ami-
nokyselin bez fenylalaninu. Ty by se mély pouzivat s pfirozenym
jidlem rozdélené ve 3-5 dennich davkach.

Dietni pripravek se mlze pouzivat rozpusteény ve vode, sirupu, ¢aji.
MUze se také vmichat do stravy. Tim vSak vznika riziko, Ze se béz-
na strava ditéti zprotivi a navic musime sledovat, zda dité celou
davku jidla dojedlo. Pokud davame smés aminokyselin bez fenyla-
laninu do stravy, musime ho zapit dostate¢nym mnozstvim tekutin.

Ddleziti pomocnici:

Kuchynskéa vaha, odmeérka, kalkulacka. Nezapominejte na to, ze rliz-
né Izice, nabéracky, odmérky a hrni¢ky maji rizny obsah v gramech.
Kazdodenni soucasti zivota se stane planovani, nakupy, pfiprava
stravy. Snazime se naplanovat jidelni listek nékolik dni dopfedu.
Pokud jdeme do obchodu, méli bychom mit listek, na kterém bude
sepsano v§echno, co budeme potfebovat pfi vareni.

Nedilnou soucasti Vaseho Zivota se stane zapisovani skute¢né
snédeného jidla.

Snidané NB chléb, maslo, ¢aj| 10mg Phe | 5g pfipravku
1 sklenicka
détské vyzivy
zeleninova polévka
smazeny kvétak,
vafené brambory
okurka

Svacinka NB puding s ovocem| 30mg Phe | 5g pfipravku

NB palacinky
se Slehackou

Celkem 340mg Phe (409 pripravku

Presnidavka 22mg Phe | 59 pfipravku

Obéd 200mg Phe |15g pfipravku

Vecere 80mg Phe [10g pripravku

V soucasnosti mame k dispozici nékolik typl potravin pro zvlastni
Iékarské Ucely k dietnimu postupu pfi PKU/HPA.

Zakladni pfipravky— sypké smeési aminokyselin, obvykle bez pfi-
chuti, nejcastéji v baleni a 400-5009.

Davkované formy— mens$i sacky prasku nebo jiz pfipravky nare-
déné a pripravené k vypiti, tzv. ready to drink formulas, nejCastéji
s pfichuti.

Vvék 0-10let| 10-181et | dospsli | PrPrava+
gravidita

mg/ dl 2-4 (max. 6)| 2-max10 2-max15 [2-4 (max. 6)
120-240, 120-240,
umol/l max. 360 120 - 600 120-900 max. 360




Nutriéni parametry - kojeni a uméla vyziva ve 100 ml
. .| Pocate¢ni |Pokracovaci
. . | Kojenecka : . . .
materské| .. kojenecka | kojenecka
2 vyziva bez | .. A .
mléko Phe vyziva, napr. |vyziva, napr.
Nutrilon 1 Nutrilon 2
Bilkoviny (g) 1,1 2 1,3 1,4
Phe (mg) 45-60 0 65 70
Sacharidy (g) 7.1 7.4 7.4 8,9
Tuky (Q) 4 &5 3,4 3,1
Energie (kcal) 71 69 66 70

Nekolik praktickych rad a pripominek

Prvni dny po stanoveni diagnozy PKU

Hodnota Phe v krvi Vaseho ditéte je vysoka. Aby byla co nejrych-
leji snizena, nebude dité dostavat Phe ve stravé. Dité nesmi pit
matefské mléko, ani jinou mléénou formuli obsahujici Phe. Po 2-3
dnech zaénete opét s kojenim. Béhem této doby bude dité dosta-
vat jen smés aminokyselin bez fenylalaninu. Matefské mléko bude-
te v této dobé odsavat.

Jak odsavame spravné materské mléko?

— vSechny predméty, které pfijdou do styku s matefskym mlékem
musi byt sterilizovany

— pred odsatim si umyjte ruce mydlem a teplou vodou, dezinfikuj-
te prsni bradavku

— pomoci je teply obklad nebo tepla sprcha pred odsatim

- lehka masaz pred odsatim mdze pomoci pfisunu mléka

— po odsati pomoci odsavacky musi byt mléko dobre uzavieno,
zchlazeno a zmrazeno

— mateiské mléko vydrzi v chladni¢ce 24 hodin, v mrazicim boxu
az 3 mesice

— matefské mléko odsavame 6-8x za 24 hodin

— ohfivame ho v ohfivaci lahvi

— odsavacku zakoupime v [ékarné

— je dobré mit uréité mnozstvi matefského miléka zamrazené.
S rGstem ditéte stoupéa potreba mnozstvi vypitého materského
mléka. Zmrazenym materskym mlékem mdzete nahradit snize-
nou produkci v dalSim obdobi.

Opatreni k dostatecné tvorbé materského mléka

— matka a dité maji byt co nejméné odlouceni

— vyhybejte se dokrmovani ¢ajem

— misto dudliku radéji dité pfilozte k prsu, coz vSak u PKU/HPA
plati omezené

— pijte dostatek tekutin, nejméné 2 litry denné, nejlépe ke kazdému ko-
jeni velkou sklenici mineralky, bylinkového Caje. Pouzivejte Caje pod-
poruijici laktaci. Pite mléko nebo podmasli. Pozor na ovocné stavy,
nékteré déti na né citlivé reaguiji. Pijte asi 2,51 tekutin za 24 hodin.

— u kojici matky ma stres a zvySena aktivita vliv na kojeni. Dopfejte
si na kojeni klid a ¢as.

Vyziva kojici matky

V gravidité a pfi kojeni se zvySuji naroky organismu na ziviny a ener-
gii. Dité s PKU je vSak kojeno jen omezené, proto naroky organismu
nejsou o tolik zvySeny. Nadbytecna strava a tekutiny nezvysuiji tvorbu
mléka. Pfiméreny pfivod energie a zivin kontrolujte s Vasi télesnou
hmotnosti. Ubytek hmotnosti by mél byt pozvolny, asi 0,5-1 kg/mésic.
Cvicte. Mlzete pouzivat i potravinové dopliiky pro kojici zeny.

Doporucené potraviny denné:

— 3-4 porce mléka, jogurtu, podmasli

- 1 porce masa, ryb, driibeze, vajec

— 3 porce ovoce, nejlépe Cerstvého sezénniho
— 2-4 porce zeleniny



— 3 porce chleba, peciva, ryze nebo brambor

— 2 lzice oleje

— asi20g masla

— Alkohol je zakédzan

— Redukujte napoje obsahuijici
kofein a sycené napoje

— Omezte potraviny vyvolavajici nadymani: lusténiny, zeli, kapus-
ta, Cesnek, cibule, Cerstvé pecivo

— Pozor na citrusy a exotické ovoce, mandle, ofechy, pistacie

— Pozor na pfilis sladka a kofenéna jidla

Kazdé dité reaguje na vyzivu matky velmi individualné. Sleduijte,

které potraviny VasSe dité nesnasi a ty ze stravy vyradte.

Prebytek mléka:

— davejte ditéti ke kojeni jeden prs

— davejte na prsa studeny obklad

— pijte méné tekutin

— dejte pit ditéti tolik, aby tlak v prsou povolil, prsa nemohou byt ,vy-
pumpovana®“, tim se podporuje dalsi tvorba mléka

Dité prs odmita: jaké mohou byt pficiny?

— mléko z prsu silné stfika, coz je pro dité nepfijemné. Pokuste se pred
kojenim trochu mléka odséat.

— dité nema na kojeni klid, sleduje déni v okoli

— pfi nachlazeni ma dité ucpany nos, proto pred kojenim uvolnéte dy-
chaci cesty jemnymi nosnimi kapkami

— ditéti rostou zoubky, zde pomUiZe jen trpélivost

— matka ma atypickou prsni bradavku a dité ji nem(ize spravné ucho-
pit. Poradte se s lékafem, zkuste tzv. kloboucek.

— dité nema hlad

— pokud stiidate lahev a kojeni, dité miize byt z kojeni unavené, proto-
ze je namahaveéjsi nez piti z kojeneckeé lahve

Pri navstévé lékare vzdy hlaste, ze Vase dité ma PKU. Nékteré
Iéky obsahuiji latky, které zvysuiji hladinu Phe v krvi, napf. aspar-
tam, nutrasweet. Konzultujte Iéky s Vasim metabolickym centrem.

Jidlo, které muZeme pripravit malému kojenci doma:

Mixovana zeleninova polévka: 27mg phe

209 syrové mrkve 7mg Phe

20 g syrovych brambor 20mg Phe

zeleninu uvarfime do mékka v mensim mnozstvi vody, rozmixuje-
me, pfidame 1 kavovou Izicku masla

zeleninova polévka: 27 mg Phe
209 syrové mrkve 7mg Phe
20g syrové kedlubny 20mg Phe

zeleninu udusime na masle, podlijeme vodou, uvafime do mekka,
zavafime nizkobilkovinnymi téstovinami

Jidla vhodna na presnidavku nebo svaéinku

kousek ovoce nebo

puding: Skrobova kase s jable€nym mixovanym kompotem nebo
strouhana mrkev s jablkem nebo

nizkobilkovinny chléb s maslem

Propocet fenylalaninu v jednotlivych potravinach

Jaké mnozstvi fenylalaninu obsahuje hruska?
- zvézime hrusku
- najdeme v tabulkach kolik Phe obsahuje 100g hrusky

Vzorec: potravina v gramech x obsah fenylalaninu v 100 g potra-
viny : 100 = mg Phe

Priklad:

hruska vazi 130 g

100g syrové hrusky obsahuje 25 mg Phe
130x (25:100) =130x0,25=32,5mg Phe

Vysledek: 130g hrusky obsahuje 32,5mg Phe



Prepocet fenylalaninu podle obsahu bilkovin

Na béznych vyrobcich, které kupujeme v obchodé neni mnozstvi
Phe napsano. Byva obvykle uvedeno mnozstvi bilkovin ve 100g
vyrobku.

Obvykle pocitame s tim, Ze 1 g bilkovin obsahuje asi 50mg Phe.

Priklad
Mame jogurt, ktery ma hmotnost 150g. Na obalu je uvedeno, zZe
1009 jogurtu obsahuje 3 g bilkovin.

3g bilkovin x 50mg Phe je 150mg Phe ve 100g jogurtu

Kolik Phe je v 1509 jogurtu: 150x1,5 je 225mg Phe
Vysledek: 150 g jogurtu obsahuje 225mg Phe.

Semafor zdravi
Zakazano: maso, ryby, mlécné vyrobky, syry, jogurt, vejce,
obilniny, lusténiny, ofechy.

Dovoleno v mensim mnozstvi: ovoce, zelenina, brambory,
ryze, specialni chléb, specialni téstoviny, specialni pecivo.

0@

Musime si také pamatovat, Ze mrazeni nebo suseni méni obsah
fenylalaninu v potravinach. Se sterilovanim je to podobné. Voda
obsazena v potravinach se pfi suSeni vypafi, ale mnozstvi fenyla-
laninu v ném zUstane. Mrazenim naopak potravina vodu nabira.
Stejné tak potravina v nalevu je tézsi.

Obchodni sdéleni.

UTRICIA

E Advanced Medical Nutrition

Kojenecka vyziva
od znacky

Nazev HAMI mnozstvi bll'lkovin ve 100 g
vyrobku

prvni I1zicka mrkev 0,79
mrkev s brambory 0,69
polévka jarni zeleninova 1,79
prvni 1zicka kvétak 1,69
prvni Izicka banan 1g
prvni I1zicka hruska 0,69
prvni Izicka jablko 0,2g
jablko,mrkev 0,59

s hruskou a banany 0,7g

s lesnim ovocem 0,69

s borlivkou 0,39
s broskvi a banany 0,69

Potraviny pro zvlastni vyzivu. Zplsob pouziti a dalsi informace naleznete na obalech a webovych strankach.



Materstvi a PKU

—

PKU je dédi¢na porucha metabolizmu fenylalaninu. Pro kazdé dité
dvou nosi¢l viohy pro PKU je riziko 25%, zZe jejich dité mlze mit
PKU. Pokud pacient s PKU planuje rodiovstvi, je nutné podstoupit
genetickou poradu. Jeji soucasti je vylou€eni nosicstvi PKU u part-
nera. K tomu slouzi DNA analyza genu pro PKU (PAH gen) a zaté-
zovy test s L-Phe.

P¥i provadéni zatéZového testu se fidime témito doporuc¢enimi:
1. VySetfovany musi byt v lacném stavu, tj. nesmi jist 12 hodin pred
vySetfenim, k némuz se dostavi v 7 hodin rano. Nemocni s jater-
nimi chorobami, psoriazou ¢i jinymi koznimi chorobami &i cuk-
rovkou jsou testovani po konzultaci s jejich odbornym Iékafem.

2. Pokud je to mozné, pfestane pacient uzivat 24 hodin pfed tes-
tem vSechny léky, vitaminy, antikoncepcni pilulky a podobné.
Vysetfovany se musi 24 hodin pfed testem vyhnout nadmérné
fyzické zatézi, pohlavnimu styku, vétSimu duSevnimu rozruse-
ni. VySetfeni v dobé menstruace je nevhodné.

3. Pro vylouceni glukoneogeneze se vySetfovanému na ambu-
lanci poda malé snidané, skladajici se z 50g peciva (napft.
rohlik), z 200 ml slabého ¢erného Caje oslazeného 10g cukru
(sachardzy). Vysetfovany si k testu donese jeden sacek caje,
cukr a jeden rohlik. ;

Pokud partner neni nosi¢em viohy pro PKU, dité pacien-

ta s PKU chorobu mit nebude, ale bude jejim nosi¢em.

Pokud partner bude nosi¢em viohy pro PKU, pak je pro

kazdé jejich dité riziko 50%, ze mlze mit PKU. Vlohy

pro PKU oznacujeme jako tzv. mutace. Jsou riizné
typy téchto mutaci. Zjistime je vysetfenim krve pa-
cienta pomoci DNA diagnostiky.

Pokud pfesné urCime typ mutace u obou part-

nerd, jediné tehdy Ize jesté pred narozenim urcit

u potomka, zda bude mit PKU a to pomoci prenatalni a preim-
plantaéni diagnostiky. Nékteré mutace jsou velmi vzacné a za-
tim je vySetfit neumime. Podrobné Vas s touto problematikou
seznami genetickd poradna ve Vasem metabolickém centru.
Nevahejte a jesté prfed pocetim navstivte s partnerem |ékarské-
ho genetika. Je vhodné, abyste s touto problematikou seznamili
i Vasi rodinu.

)
Zdravy
r Prenasec ‘M‘
vlohy PKU ®
' Nemocny
PKU

Maternalni PKU

Uvod

Zeny s PKU a HPA, které si pieji mit dité, musi podeti planovat a ih-
ned se spojit se svym metabolickym centrem. Pfed pocetim musi
prisné dodrzovat 3-6 mésicu prisnou dietu s nizkym obsahem fe-
nylalaninu ve stravé. Hladina Phe v krvi by méla byt dlohodobé ma-
ximalné do 4mg/ dI, tj. 240umol/l. Bohuzel nékdy pfijde gravidita
neplanované nebo zena ¢eka mnoho mésicli nez otéhotni, protoze
hladina Phe v krvi neni optimalni pro poceti potomka. Naproti tomu
i pfes nejlepsi pfipravu a optimalni hladinu Phe v krvi je téhotenstvi
pacientek s PKU nejisté.



Jaka jsou rizika pro plod pfi vysoké hladiné Phe

v krvi matky?

Pfi hodnotach vétSich nez 10 mg/ dl je riziko spontanniho po-
tratu, nizké porodni hmotnosti, stigmatizace (zvlastni vzhled
obli¢eje), mentalniho postizeni a mikrocefalie (maly obvod hla-
vy). Pfi hodnotach vyssich nez 15mg/ dl i riziko vrozené srdec¢ni
vady. U potomk( matek s PKU byly popsany i jiné vrozené vy-
vojové vady.

Jste téhotna?

Ihned se spojte se svym gynekologem a nechte si udélat tehoten-
sky test.

Ihned informujte VaSe metabolické centrum a dostavte se k od-
béru krve na hladinu Phe a k Upravé diety. Nevahejte, na zacatku
téhotenstvi je prave kazdy den dulezity pro zdravi Vaseho ditéte.
Pokud jste graviditu neplanovala, musite se ihned spojit s Vasim
metabolickym centrem.

Pokud je téhotenstvi planovano a posledni hodnota Phe v krvi byla
mezi 1-4 mg/dl, pak postupujte dale podle aktualniho dietniho roz-
pisu.

Na zacatku gravidity mize pres nejlepsi dodrzovani diety dojit
k leh¢imu zvyseni Phe v krvi. Dlvodem je hormonalni nerovnova-
ha, nevolnost, nechutenstvi. V této situaci by se mél denni pfijem
Phe snizit 0 1/3 az 1/2 planovaného mnozstvi. Méla byste jist nizko-
bilkovinna jidla, energii dodavat ve formé cukru a oleje.

Cim a kdy mize v gravidité stoupat hladina Phe v krvi?

- dasledkem potravin bohatych na bilkoviny nebo porusovanim
diety

- dlisledkem onemocnéni jako je nachlazeni, horecka, chripka,
prdjem

— pokud hladovite a ubyvate na hmotnosti. Nejdfive ztracite tuk, ale
pak zacne Vase télo odbouravat i bilkoviny, které zplsobi zvyseni
hladiny Phe v krvi.

— pfi nechutenstvi a nevolnosti nejite dostatecné nebo nepravidel-
neé smés aminokyselin bez Phe

Jak mohu hladinu Phe v krvi snizit?
— snizte mnozstvi Phe v dieté na 1/3-
1/2 doporuceného denniho mnoz-
stvi, maximalné v8ak na 2-3 dny AR
- jezte vydatné nizkobilkovinné vyrob- =
ky: chléb, sudenky, oplatky a dalsi Z \
— jezte dostatek cukru, i hroznového,
maltodextrinu, jezte potraviny bohaté na cukry, tj. brambory,
sladké napoje
— jezte potraviny obsahuijici tuk: maslo, sadlo, olej
— jezte doporucené mnozstvi smési aminokyselin bez Phe. Celé
mnozstvi rozdélte do 3-5 dennich davek. Zapijejte vSe vydatné
tekutinou.

Jak postupovat pfi nevolnosti?

— vecer si nechte u postele kousek
NB chleba, keksu, oplatky, bana-
nu a snézte je pred tim, nez vsta-
nete

—jezte dopoledne v malych dav-
kach tak, aby
Zzaludek  nebyl
prazdny

— smés aminokyselin bez Phe jezte az k obédu

— zkuste zvykacku, kysely bonbon, abyste prekry-
la chut smési aminokyselin bez Phe

S

Jak postupovat pfi zvraceni?
— musite navstivit gynekologa a konzultovat Vase metabolické centrum

Doporuceni pro téhotné s PKU a HPA

— cilem je hodnota Phe v krvi 1-4mg/ dl. tj. 60-240umol/l a hladina
tyrosinu vice nez 0,8 mg/ dI, tj. 45umol/I.

— mnozstvi pfijatého Phe ve stravé kolisa mezi 180-1200 mg/den.
Po 20. tydnu gravidity se mnozstvi zvySuje a ke konci gravidity
muze byt hodnota dvojnasobna oproti hodnoté pocatecni. Vase



tolerance Phe je individualni a mu-
site se fidit Vasim dietnim rozpisem.

—mnozstvi bilkovin: 1,1-1,3 g/kg/
den, nejméné 75g/den.

—mnozstvi energie: obvykle 35-40
kcal/kg/den, nejméné 2000-2500
kcal/den. Vase hmotnost by méla
byt stabilni. Obvykle gravidni pfiby-
vaji 12-13kg za celou dobu gravidity.

— tuky: mnozstvi 70-100 g/den je do-
stacujici. Asi 30% energie by mélo
byt kryto tukem.

—sacharidy: pouzivejte cukr, hroznovy cukr, maltodextrin. Pozor
na umeéla sladidla aspartam a nutrasweet.

—vitaminy, mineraly a stopové prvky jsou obsazeny ve smeésich
aminokyselin bez Phe. Gravidni mohou trpét nedostatkem zele-
za, selenu a zinku. Téhotnym zenam podavame pyridoxin, kyse-
linu listovou, event. vitamin B12.

Obvykle se doporucuje kontrolovat hladinu Phe v krvi kazdy tyden.

Dalsi odbéry a vySetieni uréi Vas gynekolog a Iékaf v metabolic-

kém centru.

Dospivani a PKU

Jako PKU teenager jsi bystry, zdravy a v dobré kondici.
Je to proto, ze od narozeni dodrzujes nizkobilko-
‘; vinnou dietu.

Co se zménilo?
Je znadmo, Ze nejlepSim zpuUsobem, jak zlstat
v dobré kondici a zdravy, je dale dodrZovat nizko-
bilkovinnou dietu.

Proc je dieta dulezita?

Bilkoviny jsou dlezité pro rlist a vyvoj. Pacient
s PKU nem(ze stravu spravné vyuzit. Protei-
ny obsazené v mase, rybach, syrech, vejcich,
lusténinach a dalSich potravinach jsou stépeny
na mensi ¢astice, které se nazyvaji aminokyseliny. Jedna z nich se
jmenuje fenylalanin (Phe). Normalni strava obsahuje vice bilkovin,
nez které toleruje pacient s PKU. Proto musi byt mnoZzstvi bilkovin
ve stravé redukovano. Pokud by pacient jed| vice proteind, zvysila
by se hladina Phe v krvi, cozZ je Skodlivé.

Jaké poskozeni fenylalanin zplsobuje?

Vysoka hladina Phe v krvi zplsobuje naladovost, neobratnost
v mysleni, poruchy paméti a soustiedéni. To mlze zpUsobit potize
s u¢enim a v praci.

Jaky je dlouhodoby ucéinek vysoké hladi-
ny Phe v krvi?

V budoucnosti nemusi nervova soustava pa-
cienta s PKU dobre pracovat. MUze se objevit
povSechny tfes, neohrabanost, nemotornost
a kieCe. Proto je duleZité dietu dodrzovat a pra-
videlné kontrolovat Phe v krvi.




Jidlo mimo domov

Pokud si pacient s PKU opatrné vybira, neni jidlo
mimo domov problém. MuUze si spocitat mnoz-
stvi Phe v podavaném jidle a zbytek
dne jist jidla nizkobilkovinna. Neni
vhodné takto postupovat kazdy den.
Mohlo by to vést k poruSovani diety.

Setkani s prateli
Rekni pratellim a kamaradiim o své dieté. Neni na tom nic $patné-
ho, kromé toho, ze musi$ byt pfi vybirani jidla vice opatrny Smeé-

si aminokyselin si mUzes$ vzit s sebou nebo je
snist pfed odchodem.

Cestovani

Cestovani neni problém. Bud opatrny pfi vybé-
ru jidla nebo si sam uvaf. Smési aminokyselin
a dietni rozpis si musis$ vzit s sebou.

Alkohol
Alkohol je mladezi do 18 let zakazan. Nékteré alko-
holické napoje obsahuji vys$si obsah Phe. TotézZ pla-
ti pro kavu a coca-colu. Musi$ se informovat v me-
tabolickém centru. Néktefi pacienti s PKU udavaji,
Zze na né ma alkohol silngjsi U¢inek nez na zdravé kamarady.

Smeési aminokyselin bez fenylalaninu

(potraviny pro zvlastni Iékarské ucely)

Je nutné, aby byly uzivany denné a v pravidelnych intervalech.
Jsou obohaceny i o vitaminy a mineraly. Nékteré vitaminy a stopo-
vé prvky musime dodavat i zvlast. Existuji rdzné typy smeési ami-
nokyselin. Lékar doporuci pacientovi pro néj nejvhodnéjsi smés
aminokyselin. Malé mnozstvi Phe, které pacient potrebuje, dosta-
va v malych porcich bézné stravy. Je velmi dulezZité propocitavat
mnozstvi Phe ve stravé, které lékar Ci dietni sestra doporuci. Phe
v bézné stravé ma byt rozlozeno rovnomérné po cely den.

Nizkobilkovinné vyrobky

Tyto vyrobky (chléb, mouka, keksy, piSkoty, nudle, téstoviny, vajec-
na nahrazka a dal$i) jsou ve stravé pacienta s PKU v urcitém mnoz-
stvi povoleny. Poskytuji energii a zpestfi jidelnicek. Doporuceni na
vyrobce a prodejce ziska pacient v metabolickém centru.

Rodi¢ovstvi a PKU

Divka nesmi otéhotnét, pokud nedrzi pfisné PKU dietu.

Vysoka hladina Phe v krvi matky poSkozuje nenarozené dité. Je ri-
ziko potratu. Tvoje dité mUZe mit maly obvod hlavy, mentalni posti-
zeni, vrozenou srde¢ni vadu a nizkou porodni hmotnost. Graviditu
musi$ planovat. Tv(j partner musi byt vySetfen na nosicstvi PKU,
coz plati i pro chlapce s PKU. TvUj lékar a dietni sestra s Tebou
budou spolupracovat.

Potfebujes dietu?
Ano, abys byl (a) zdrav(a) a v dobré kondici!




Obchodni sdélent.

Nutricia Metabolics Nejcastéjsi dotazy rodicd

Optimalni aminokyselinové nahrady pro déti a dospélé

Jak casto se v nasi populaci rodi déti s PKU?
Incidence choroby v Ceské republice je asi 1: 5869 Zivé naroze-
nych déti.

Kolik lidi v populaci nese gen pro PKU?
Frekvence nosi¢stvi PKU je asi 1:50-70 lidi v populaci. V nékterych
populacich muze byt jen o néco vys$si nebo nizsi.

Milupa PKU 3 advanta L x . -~ Lo .
o B IRl e e 3 N,etnoljlo se stat néco béhem gravidity, co by ovlivnilo, Zze moje
* Baleni: 500 g dité ma PKU?

* Pfichut: bez prichuté

+ 100 g pratku = 70 g bilkovin* Nikoliv. Pouze pokud unikatni spermie a vajiCko nesou gen pro

PKU, narodi se dité s PKU.

Moje dité s PKU ¢astec¢né kojim. Musim také dodrzovat nizko-

Pro déti od 13 let véku a dospélé bilkovinnou dietu?
Baleni: 500 g Nikoliv.

Ptichut: bez pfichuté

100 g prasku = 77,5 g bilkovin*

Co se stane, kdyz se moje dité s PKU v budoucnosti ozeni
nebo vda. Budou jeho déti mit také PKU?

Kazdé dité pacienta s PKU bude urcité nosi¢em viohy pro PKU.
Pokud by mél pacient s PKU dité s nosi¢em vlohy pro PKU, je riziko

Davkovani a kombinaci 50%, ze by jejich potomek mohl mit PKU.

PKU pripravkd, prosim,
P-AM !\nate’rnal - konzultujte se svym Je nizkobilkovinna dieta draha? )
: ;:I’:::gggeg"em kojici zeny lékafem v metabolické Smési aminokyselin bez fenylalaninu jsou v Ceské republice hra-
* Pfichut: bez prichuté ambulanci. zeny z prostfedkd verejného zdravotniho pojisténi. Cena nizkobil-
U [ HL T2/ (LTI kovinnych vyrobk( typu nizkobilkovinné mouky, chleba, vajedné

nahrazky, téstovin a dalSich je vyrazné vySSi oproti béznym po-
travindam. Nizkobilkovinné vyrobky nyni ze zdravotniho pojiSténi
hrazeny nejsou. Kontakty na prodejce Vam predaji ve VaSem me-
tabolickém centru.

Potraviny pro zvlastni vyZzivu — potraviny pro zvlastni [ékarské ucely. * Bilkovinny ekvivalent, neobsahuje fenylalanin (Phe).

V pripadé dotazli nas nevahejte kontaktovat:
Nutricia a.s.

Ing. Michaela Santava N UTRI C IA

Advanced Medical Nutrition

Na Hrebenech 1 1718/10, 140 00 Praha 4
Tel: +420 724 623 255
E-mail: michaela.santava@nutricia.com

9000006



Jak dlouho bude moje dité dodrzovat nizkobilkovinnou
dietu?
V soucasnosti doporu€ujeme dietu na cely zivot.

Jaka je doporuc€ena hladina fenylalaninu v krvi pfi PKU
dieté?

Ve svété neni jednoznacna shoda. Obecné je tendence doporuco-
vat hladiny fenylalaninu spiSe niz8i. Na zakladé studii se udava, ze
pokud ma dité do 6 let véku hladiny fenylalaninu mezi 2-6 mg/ dl,
tj. 120-360umol/l, mél by byt jeho vyvoj normalni.

Bude moje dité chodit do normalni $koly?

Pokud dité za¢ne s dietnim rezimem vcas a bude PKU dietu dodr-
zovat, neni divod pro¢ by nemélo chodit do normalni skoly a pak
dal studovat jako ostatni déti.

Je pravda, ze se hladina fenylalaninu v krvi zvysi, kdyz je dité
napf. nemocné, rostou mu zoubky, ma teplotu, i kdyz se bude-
me snazit PKU dietu dodrzovat?

Metabolicky stres vede k rozpadu bilkovin vlastniho téla, které
obsahuiji fenylalanin, takze se jeho hladina v krvi zvysi, ale urci-
t& nebude takova, jako pfi stanoveni diagnézy PKU. Bohuzel se
setkdvame s tim, Ze néktefi rodi¢e se na kontrolach vymlouvaji.
Rikajf, pokud ma dité vysoké hladiny fenylalaninu v krvi, e bylo
nemocné. My vSak brzy pozname, kde je pravda, protoze zadné
dité s PKU neni nemocné, nachlazené, oCkované a neprofezavaji
se mu zoubky kazdy den po cely Zivot.

Co kdyz dité dostane horecku?

Pokud mé dité horec¢ku: musime zabezpecit dostatec¢ny prijem
energeticky bohatych tekutin - slazeny Caj, Stava, zeleninovy vyvar.
Podavame léky proti horecce - antipyretika. Kontaktujeme prak-
tického Iékare pro déti a dorost nebo metabolické centrum. Pfi
prijmech a zvraceni nevahame s hospitalizaci ditéte v nemocnici.
Kratkéa infuzni terapie ditéti doplni tekutiny a horec¢ka klesne. Zdra-
votni stav ditéte se zlepsi.

Co se stane, kdyz dité bude nemocné a nebude chtit pit smés
aminokyselin bez fenylalaninu?

Pokud tento stav trva 1-2 dny, nic se nestane. Pokud by trval delsi
dobu, musite kontaktovat Vase metabolické centrum.

Co se stane, kdyz dité sni zakazanou potravinu? Jak to po-
znam, bude nemocné?

Pokud pacient porusi nizkobilkovinnou dietu, zvysi se hladina fe-
nylalaninu v krvi. Dité mdze byt neklidné, nervozni, nesoustfedéné.
Mdze Spatné spat. Opakované porusovani PKU diety narusi po-
stupné mentalni vyvoj ditéte. Ve skole se postupné za¢nou zhorso-
vat Skolni znamky nebo se objevi problémy s chovanim.

Co si myslite o tom, Ze budu davat ditéti ochutnavat jen malé
kousky zakazanych potravin, napfiklad kousek obycejné ¢oko-
lady nebo kole¢ko salamu?

S takovym pristupem souhlasit nemizeme. Kazdé dité s PKU ma
uréeno celkové mnozstvi fenylalaninu za den ve stravé. Z kole¢ka
saldmu nebo kousku Cokolady se nezasyti, ale vyCerpa si velké
mnozstvi fenylalaninu z celkového denniho doporué¢eného mnoz-
stvi. Pokud ditéti Cokolada nebo salam zachutna, opravdu si mys-
lite, Ze navzdy zUstane jen u jednoho kousku?

Ma dité s PKU néjaké zvlastnosti pfi ockovani?

Pro déti s PKU neplati Zadné zvlastni kontraindikace. Pokud dité trpi
navic jesté dalSim onemocnénim, je treba o¢kovani konzultovat se spe-
cialistou na o¢kovani. V naSem metabolickém centru poskytne tyto in-
formace Klinika détskych infekénich nemoci FN Brno, tel. 532 234 554.

Jak ¢asto budeme posilat suché krevni kapky k vySetfeni Phe
v krvi z mista bydlisté?

Stran frekvence zasilani se jedna o doporuceni: do jednoho roku
veéku asi 1x za 2 tydny, dale pak nejcasteji 1x za 3-4 tydny. Pokud
dité méni napf. jidelni¢ek nebo ma po nemoci zvySenou hladinu
Phe v krvi, apod., zasila suché kapky individualné az do normali-
zace Phe v krvi.

200000



02000006

Jak upeceme nizkobilkovinny chléb?

Ingredience:

400g nizkobilkovinné mouky, 20g Cerstvych kvasnic, 1 Cajova
IZicka soli, 1 Cajova IZicka cukru, 2 polévkové IZice oleje, 400 ml
vody

Do misy vlozime mouku, sUl, cukr, kvasnice, olej a v§e promicha-
me. Pfilijeme vlaznou vodu a vymichame polotuhé tésto. Pedici
formu vymastime tukem anebo do ni viozime papir na peceni. Tés-
to nalejeme asi do poloviny a nechame asi 20-30 minut kynout.
Peceme v troubé asi 25 min. pfi 200° Celsia. Pro zpestfeni chu-
ti mUZe do tésta pridat cibulku oprazenou na oleji, rizné bylinky
a podobné. Po vychladnuti mizeme krajice po 2-3 kusech ulozit
do mraznicky.

Celkové mnozstvi Phe v ingrediencich, které jsme pfi vyrové pou-
zili, vydélime poctem vytvorenych krajict chleba. Tak zjistime, kolik
Phe obsahuje 1 krajic.

Jak asi vypada jidelnicek pacienta s PKU?
JidelniCek pfi toleranci 250 mg Phe/den (moznost vybéru jednoho
jidla z nabidky na den)

Snidané: 10-13mg Phe

¢aj, 2ks nizkobilkovinného chleba (NB), maslo, dzem nebo
¢aj, 2ks NB chleba, maslo med nebo

¢aj, 2ks NB chleba, maslo, okurek 50g nebo

¢aj, NB sladké pecivo (babovka, buchty)

Presnidavka ¢i odpoledni svacinka: 30-35mg Phe
1 ks mensiho bananu nebo

Skrobova kaSe s bananem nebo

vanilkovy i jiny puding nebo

2ks NB chleba, rajce 100g

Obéd: 120mg Phe

rajatova polévka s ryzi, vafené brambory, le€o bezvaje¢né nebo
mrkvova polévka s NB téstovinou, zeleninové rizoto nebo
kedlubnova polévka s NB téstovinou, hranolky s ke¢upem nebo
kapustova polévka s ryzi, zapékané brambory nebo

bramborova polévka, NB palacinky s dzemem

Vecere: 60mg Phe

NB téstoviny s kedlubnovou oméackou nebo
bramborovy gulas, NB chléb nebo

zelna polévka, NB chléb

VysSe uvedena strava je doplnéna doporu¢enym mnozstvim sme-
si aminokyselin bez fenylalaninu ve 3-5 dennich davkach, které
pacient konzumuje spole¢né.



UOIMIINN [@IIPAW PAIUBAPY

1seIAZ 01d Auinesjod

— NAIZAA JU

€102/ “Aion osiesi9l Juiselaz oid Auinesod

VIDRILNN

lougInquie 9xdlIjoqelsw A wajeyd] wAas as ailnynzuoy wisoid myaeidiid N4 19BUIGWOY B JUBAOYARQ “OUdjynosjoez af

Apgwpo g2
~6/2

Apgwpo g2
~6/2

Appwpo g
~bgl

Aspgwipo g2
~B oz

9720IS

Apgwpo g'g
~Bog

yojupouid z ayd AMiAgz yenoyesqo aznp “JUseAIAyd Auulnoyig,., “(dud)

Aspgwipo gL
~bg|

Appwipo ¢
~bBog

Mpigwipo ¢
~boz

GG¢ €29 vel Ocv+ IvL

¥ BUeid 00 07+ ‘0L/8LL Il YoBUSgaH BN

eABUES B[9BYDIN "Bu|
'S"B BIOUINN

YOB)I2WPO A SUBPAAN JAISZOUN

ujueejAuay alnyesqoau ‘U

(601 = BYI8WPO 1)
leusalepy

Wv-d

Aspgwipo g2
~B /g

Axigwpo gz
~6/2

Mpgwipo g
~6g|

Appwipo g
~b6g|

Aspgwipo g2
~B oz

Apgwpo g2
~Bog

Aspgwipo gL
~bg|

Appwipo ¢
~b69g

Mpigwipo ¢
~b69g

(601 = ByigUIpO 1)
€ Nv-d

Mpgwpo ¢
~6og

Apgwipo ¢
~b6og

Apgwipo g
~60z

Mpgwipo ¢
~b6gg

Apgwipo ¢
~6gg

Aspigwipo gL
=Byl

Apowipo ¢
~b6gg

fpdwpo ¢
~bgg

(6 01 = &U8WPO 1)
BJUBADY € NXd
ednjin

Mpigwipo g
~b6 0z

Appwipo g
~60g

Mpgwpo ¢
~b6gg

Appwipo ¢
~b6gg

Aspgwipo gL
=By

Apowipo ¢
~6gg

fpgwpo ¢
~b6gg

Aigwpo 6|
~by|

B}IBWPO |
~b6g|

(601 = BsIoWPO )
epundes z Nid
ednjin

Mpgwipo g
~bgL

Apgwipo g
~bgL

Aspgwipo g2
~ b9z

Apigwpo gz
~b6 9z

Aprgwpo G|
~bBgl

Apswpo g
~b69g

fpdwpo ¢
~b69g

Aigwipo 6|
~Bel

B}ISWPO |
~6 ]

Apgwpo g'0
~b g9

(6,01 = &312Up0 1)
¢ Nv-d

Y8IWpo G
~b ¢

Y8IRWpo O b
~b6yL

38IWpo O}
~b L

38IWpo g
~b ¢

fpwpo 4
~b g

Apgwpo gz
~B 6L

(6 5°2 = &yu8WPO 1)
XIN ¢ Mid
ednjin

Aprgwpo G|
~B /I

Apswpo g
~ b yg

fpdwpo ¢
~b yg

Apgwpo 6|
~6 /1

Aigwpo G|
=B |

BIQWIPO |
~6g

(6 01 = BYU8WPO 1)
euwlld ¢ NMd
ednjiy

ei9wpo g/
~ b gg

(6 G = exipuipo )
ey
Xjweuy Nd

~UINONIq B 12

xUINOY|I 6 12

«UINoM|Iq 6 7|

x:UINOY|IQ 6 1.

Luinoiq 6 oz

uinoiiq 6 og

uinoiiq 6 ot

UINoY(Iq 6 0g

«UInoxiiq 6 0g

Auinoxiig 6 o

Auinoiiq 6 ¢'g

AUInoM|Iq 6 G

nyaeadid
oyauenoAEp
asny woupal A
uino)Ilq yesqo

6 og =
3eges |
a)eus € Mid
edniin

60g=

%oges |
BAIOY € NXd

edniiy

JURIRPS JUPOYIGD

60g =

yoges |
a)eus z Mid

edniin

dea | =

1w ook
e g Mid

edniy

| Ggk =
A |
1 xa1ydo

6g'g=
Yeges |
xajydo

BzgL=
3eges |
sul ppy

660l =
sewlfey |
uonesuas

xajydo NXd

lwGgl =
deA |
2900
$01

Iwggl =
eQINYE] |
o1 Jounp

66z =
%oges |
Jojunp

xaiudoT nyid

mjaeadrid g

1 vV NXd

V Mid

BgzL=
Yeges |
uoods isi14
Xiweuy NXd

Noneadid
lupepiez

Aw.ioy
auenoyAeq

x -
- > = S
s o S ok 3 s =2
@ g2 =2 °8s s 5 = 3 kol
I §3 3= 25SSes8 S 3 o =
[To} > < [S) BM = .W,w S < 0 [Te)
- c g = SIgEe= S B —
<2 R »w» SISl IS -2 R
w o2 LR IR > eEs .M
5 B £
22,3 x 25 Ex|28%x §9 .2
a3 % = a2 pa U 53 m
s=59 @ g sSSsls=83 =.Eg
E = 3 SSS5S1585% =552
=S8 S © E i B T ILS
SadacR S w© S8a~|Eda~ dada
LTl S — K] 1 HER—— W o L .o eveenennenennen.... (. S . - 0
- s -
>
S.% g
sy 0 . Bop T R ] R0 e S He o . i
- =5 S S e =
S5 ° =
T S S 98
Qa= 3 3 or
LU S ... . i< . ..................... . ........................ S s . (3]
- S = ¥ -
o [
s 5 S
o] 2 g = [
— - —
S8 8 S
==
© @ > =5 S
— ~ & =Y £ 3 S @ =
BN c c O B N S o . = o 9 S
© 8« H QL = —
EE s<s|leg8S 2& § 83
38 SE531=3 3 SRR 838 >
o5 LEx Tl = S S =35 O
o > 9 SSEIESSE S Q3 22w 3 o
il OB ... 3= QO > Nl D 2 S22 Lo
= 33 25 &2 L 5= “S83% =
~ 2 S 2ol oS > =22 o RS
ok SIKI=2T S os=E O 2Ss >
=s. o2, I Xo W aSc g e~ 258«
o 5.y x Doy (5= > ™oy N ) o &g
o1 s=S2m W,MM% S = =N &< s S S=S | ]
= K : =
288 525%|285% £85% s §5355
Sda SfE~|EQaT ~ S&8a ~ < = -
oo R — 2 o = 0
g =
= $=9 S8
& © 6 S
© i o 58 o 2
= 9 P S o
~1 T = - 2N 5 ST xS b=
S § < S-E:|28€3
P— hs] L= ST o=
> @ e 2 g mgosleegs
> = . &>3
o4 8 3 2 Skt B SR8 oF ©
g 8 S = mapw <=2 S3 x E E
S8 g Sl5Sg= 3Ssol35sY
s gsi|2E 8% S R
[Toly o ,UW Cg583> oene Owd.@m [Te}
S © S SIP2 == 4= 3 =4 3 &
% 8= SSS xE S~ S SEs
S 3 S S Cof = 7] 298G 28c 0
3 IS S 23 S= l Ew & Il AN IS
= = ] S omQ — SN S oma — o ma —
<4 S S = g ...M..l.@wc <
g = g = g 3 = g3 E3F
= 3 @B b = S c v D S 295§
S =olEg =2 £ =2f8s ES EEE -
XS N =0 9 S N o= . Q a o @a —
o1+ S & Eago O L ~ESs SN (%)
~ n o n Q. n - an
5 2 3 5 > S > S n QL =
PRSI RS = g =9
o 5.5 S o5 = v = > 'O >
A1 oSS © - S = S | =g o "
cs2olas2> S22 o E '
396 o 3 9 o - o RSN
= = = c D 3
T = S S ] S LSS
=Soa -~ = - @ - s 2.8
— ST Sq] —
=
unoyq b 1 g} = nysex eyoyaadbooy uaeg JRE & & —
- nyold  Jueju| Xiweuy Nd _ o™
o JUG

Kwiioy anoyseid aueroyreq —I_

Kwioy anowaay / ginya} sueroxeq . ‘v



Adresa:

Ambulance dédi¢nych poruch metabolizmu
Pediatricka klinika FN Brno

Cernopolni 9

625 00

Brno

tel: 532 234 962

Pouzita literatura:
Maria Manikova: PKU-ja to zvladnem, ISBN 978-80-254-9656-5

Brozura vznikla v ramci projektu: Narodni plan vyrovnavani pfilezi-
tosti pro obcany se zdravotnim postizenim pro rok 2001. Centrum
pro dédiéné poruchy metabolizmu VUZD Brno, &.D/46. Ill. prepra-
cované vydani vzniklo za podpory firmy Nutricia a.s., Na Hiebe-
nech Il 1718/10, Praha 4, 140 00 v roce 2013.

Podékovani patfi firmé Nutricia a.s., vsem zdravotnickym pracovni-
kum a pacientim s PKU/HPA v metabolickém centru FN Brno.

ISBN 978-80-260-5394-1



