Venku uz je tma a noc je delsi nez den. Ano, pfichdzi nejstude-
n&j3i obdobi celého roku v &ele s pani Zimou. Pro jednoho zname-
ni rozpdlenych kamen a viné teplého punée, pro druhého zase
vidina spousty snéhu a zimnich sportd. Co je ale spoleéného pro
viechny, to je t&Seni se na &as vanoéni. V souéasné dobé ze viech
stran sly$ime, Ze Vénoce jsou jen stres a davy lidi v obchodnich
centrech. Ale pfiznejme si, komu z nds pfijemné neloupne v bfise
pii pomyleni na Stédry den, kdy uz od réna po celém domé voni
frantidek, hraji koledy, vecer se rozsviti stromeéek a vdichni vasi
blizci se usmivaji u svéteéniho stolu?2 Nenechdvejte se strhnout
davem a uzivejte si pohody podle svého.

Pojdme se ale podivat, co se uddlo v poslednim &vritleti a co
vam pFindsi novy Metabolik. Pro mnohé z vés bylo nejvétsi uda-
losti 5. setkani dospélych, které se konalo nedaleko Jihlavy. Toto
setkani sklidilo historicky zatim nejvétsi Gspéch, coz jsme moc rédi
a véem za pochvaly dé&kujeme. A co se tam délo se uz dottete
uvnitf tohoto ¢&isla. Jako jiz tradiéné jsme védm pfipravili zajima-
vé rozhovory, napfiklad na téma t&hotenstvi nebo tyrosinemie.
V tomto ¢&isle také naleznete zajimavé pfilohy. Prvni pfilohou je
z4pis z 3. vyroéni &lenské schize NS PKU a jinych DMP a druhou
ptilohou je informace o zcela novém ,Miniprdvodci jidelnim list-
kem s hodnotami Phe”, ktery informuje o hodnotach fenylalaninu
v b&znych jidlech ve vefejném stravovani a ve formé praktické
karti¢ky si ho mizete zcela zdarma objednat. Vénoéni &as je také
doba, kdy se nejéasté|i hiedi a poruduji dietni ndvyky. To ale sa-
moziejmé& nenastane u vés, jelikoz vdm nabizime vyteéné vanoéni
PKU recepty, kterd pro vds tentokrat pfipravila pani Krli¢kova ze
Slovenska. A na zavér jsme pro vds pfipravili dvé zaruéené va-
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noéni rady. Milé sle¢ny, pokud se chcete dostat v pfi§tim roce pod

poprvé jsem se s mnohymi z vds
potkala na strankdch ¢asopisu Me-
tabolik na konci roku 2000, kdy
se seslo nékolik rodi¢y déti s PKU
spolu s odborniky 2 prazskych
center pro lé¢bu PKU, pfedsedkyni
NZ PKU na Slovensku a zdstupcem
firmy Milupa, a vyglo tzv. nulté &is-
lo nadeho rodi¢ovského Easopisu.
Od té doby ubéhlo 8 let a ¢asopis
si u vés snad vyslouzil docela vel-
kou pozornost.

iy ) “—

&epec, tak tradice doporuéuji vyjit na zahradu, naijit bez, zattepat
s nim a pravit: ,Tfesu tfesu bez, ozvi se mi pes, kde mudj milej
dnes”. No a tam, kde se pes ozve, tam se provdéte. Uspéch je
zaruéeny. A vite co pravi jeden stary slovansky zvyk? Kdyz si na-
mazete na Stédry den tvéafe medem, tak si zaijistite, aby vés po cely
rok méli v8ichni radi.
TakZze medové Vénoce vam viem pieje
redakce

Ja& se dnes, kdy kon&im své pGsobeni v redakéni radé, za uply-
nulymi roky ohliZim, rekapituluji nase snazeni a véfim, Ze ta prace
nebyla marna.

Viechno ma svi| konec, véechno potiebuje zménu a také ,no-
vou krev”, novy pohled a nové népady... A tak i ja se s vdmi nyni
lou¢im z pozice &lena redakéni rady a budu s vémi naddle komu-
nikovat pouze jako fadovy &endi.

Dékuji véem, ktefi do &asopisu dosud pfispivali a podporovali
ho svym zd&jmem, a pfeji Metaboliku do budoucna stéle vice z&-
imu, vice pfispévkld a vice téch, ktefi budou ochotni se na jeho
tvorbé jakkoliv podilet.

Mirka Plecita



Kolem dyslexie panuje fada mytd a nepodlogenych stereotypt. Rada
lidi a dokonce i n&ktefi pedagogové si vyvojovou poruchu &eni spojuji
s nizkou inteligenci, neschopnosti dosdhnout kvalitni vzdélani a nékdy
dokonce i s negramotnosti. U¢itelé ¢asto nahliZeji na dyslektiky jako na
problémové Zdky. Podobné minéni jsou velmi vzddlend realité.

Co tedy vlastné dyslexie je?

Podle obecného vykladu predstavuje dyslexie vyvojovou poruchu
&eni, kterd se projevuje vypousténim & zamériovanim slov a pismen.

Byla a je poruchou nejndpadnéj$i, proto se o ni hovofilo nejdfive.
V 80% se vyskytuje spolu s dysortografif.

V definicich se obvykle setkdvdme s konstatovdnim, Ze Grovef &eni
a porozuméni &enému je obvykle nizsi, nez bychom oéekdvali vzhle-
dem k ostatnim schopnostem a vykondm ditéte.

Pozorovanim a studiem kolni dokumentace zjistujeme, Ze vykon ve
&eni je horsi nez v jinych dovednostech, ndpadné je nechut ke &eni,
potize spojit hldsku s pismenem a opaéné, obtize sloZit pismena do
slabik, slabiky do slov, nezviddnuté oéni pohyby, odiikavani zpaméti.
Déti maji potize s u€enim se jednotlivym pismendm, potize pfi &eni
izolovanych slov bez pomoci kontextu, dopoustéji se tzv. nesmysinych
chyb. Méni potadi hlasek, spojuji slova v nesmyslné celky, zaménuji
podobna slova.

MuZeme se setkat se &enim pomalym, takZe unikd smysl &eného,
hovofime o &eni socidlné netnosném. Rychlé &eni odhadem je pro-
vézeno velkym pogtem chyb. Tlak na dité a vyroky ,vice &i, denné
nejméné hodinu trénuj” atp. jsou zcela nevhodné. Vysledkem byva
odpor ke &eni a $kole vibec. Dyslexie negativné ovliviiuje $kolni prdci
spojenou se &enim, spolecensky je dité v nevyhodé tam, kde se pred-
pokladaii sprévné ¢&eci dovednosti. Mizeme se setkat s pfipady, kdy
rychlost a chybovost je upravena, ale pretrvévaijici problémy s porozu-
ménim &enému dité spole¢ensky znevyhodhuji.

Polet dyslektikd se v populaci kazdé zemé lii piipad od piipadu.
Vétinou viak pocet lidi s véznéjsi vyvojovou poruchou &eni nepiesa-
huje 5%, ve stejném podtu piipadd se pak dyslexie vyskytuje v méné
patrné formé.

Dyslexie sice vystavuje Zdky nepfijemnym prekdzkém v cesté ke
vsttebdvani novych védomosti, ale s pomoci uéitele a rodi¢d mohou
déti tyto bariéry piekonat. Vyvojové poruchy samy o sobé& neznamenaiji
omezeni rozumovych schopnosti &lovéka. Mezi dyslektiky byvaii velice
¢asto nadani a talentovani lidé, ktefi dosahuji napfiklad velmi dobrych
vysledkd v testech 1Q.

Wiimkou nejsou pfipady, kdy dyslektici dosahli v profesni kariéfe
vrcholu ve svém oboru. Vyvojovou poruchou é&eni byl postizen napfi-

Tyrosinémie typu | patii (stejné tak joko fenylketonurie) k poru-
chdm metabolismu aminokyselin. Na rozdil od fenylketonurie, kde se
hromadi aminokyselina phenylalanin, jedné se u tyrosinémie o poru-
chu metabolismu aminokyseliny tyrosin.

Tyrosinémie typu | je zpUsobena poruchou aktivity enzymu fumary-
lacetoacetdt hydroldzy (FAH) v jatrech a ledvinéch. Je nejzdvaznéjsi ze
viech 1 typd tyrosinémii. Vyskyt tyrosinémie typu | se v populaci od-
haduje na 1:100 000-120 000 Zivé narozenych déti (tedy >10x nizsi

klad slavny stétnik Sir Winston Churchill nebo uznévany védec Albert

Einstein. Z Zijicich osobnosti mdZeme jmenovat multimilardare a za-
kladatele Microsoftu Billa Gatese nebo herce Toma Cruise.

Dulezity je individudlni pFistup

IdedlIni doba pro stanoveni diagnézy je polovina druhé fidy. Rodi¢
sém & na zdkladé doporuceni skoly dité objednd do pedagogicko
— psychologické poradny k podrobnému vysetieni, které s naprostou
presnost odhali vechny piipadné specifické poruchy uéeni a vydd do-
poruéeni rodi¢dm i kole, jak ddle s ditétem postupovat.

K tomu, aby si z4ci s vyvojovou poruchou &eni nadli cestu ke kvalit-
nimu vzdélani a profesni kariéfe, potiebuii individudlni pfistup ve $kole
jiz od samotného pocatku.

V prostedi naseho $kolstvi Ize viak bohuZel nalézt mnozstvi piipadd,
kdy u¢itelé a vedeni $koly nevychdzeji d&tem s vyvojovymi poruchami
vstiic, ba pravé naopak. Zéci s dyslexii vyzaduji individudlni pistup
nejen pfi vyuce, ale napfiklad i u piijimacich zkousek na stfedni Skoly.
Navzdory fad& vyhlagek MSMT véak byvé ochota pedagogt v fomto
ohledu v nemalém procentu piipadd mizivé.

Inspiraci Ize hledat v zahraniéi. Ve Velké Briténii mohou napiiklad
déti s diagnézou dyslektické poruchy ziskat pfi psani testu, jenz je sou-
&asti ndrodnich zkousek, &vrtinu €asu na vypracovani navic. V hodi-
ndch vyuky se pak dbd na to, aby dyslektici vice vyuZivali mluveného
nez psaného projevu.

Zdroje: www.scio.cz, www.novinky.cz

Hana Konarikova

Pozn. redakce: pfisté si prettete o dysortografii

vyskyt nez fenylketonurie) a dédi¢nost onemocnéni je autosomdlné
recesivni (rodiée jsou zdravi pfenadedi). Pfi sougasné roéni porodnosti
v Ceské republice > 100 000 détf to znamené zhruba jeden piipad
za jeden az dva roky. V organismu nemocnych déti se hromadi kromé
aminokyseliny tyrosin i velmi foxické metabolity (zejména sukcinyla-
ceton), které vedou k poskozeni a zaniku predeviim jaternich bunék
a bunék ledvinnych tubuld. Zvysend hladina tyrosinu se da zjistit v krvi
a zvy$ené vylu€ovéni sukcinylacetonu v moéi nemocnych déti. Tyrosi-



némie typu Il a lll je je3té vzdengjsi a piiznaky onemocnéni mirngsi.
Hladina toxického metabolitu sukcinylacetonu u t&chto typl tyrosing-
mie neni zvy$ena.

Klinické pfiznaky

Klinické pfiznaky tyrosinémie typu | jsou velmi rznorodé s posti-
Zenim, které se moZe projevit |iZ u novorozence nebo az v probéhu
dospélosti. Rozdilné piiznaky onemocnéni jsou dokonce popisovany
i u sourozency v jedné rodiné. Podle véku prvnich projevi onemocnéni
rozli$ujeme typ ,,akutni s projevy pod 6. mésic véku, a to vétSinou pod
obrazem akutniho jaterniho selhdni, typ ,,subakutni s projevy mezi 6.
mésicem a jednim rokem Zivota s dominantnimi klinickymi pfiznaky
jaterniho onemocnéni a zvétieni jater s poruchou krevni sréZlivosti,
neprospivani, svalové hypotonie (snizeného svalového tonu) a pro-
ievd kiivice a typ ,chronicky” u déti starsich jednoho roku s projevy
pomalu se zhordujicich jaternich a ledvinnych funkci s moZznosti roz-
voje kardiomyopatie (zvéteni srdce) a neuropatie (postizeni perifer-
nich nervd). PostiZeni jaternich funkci u pacientd s tyrosinémii typu | je
hlavnim problémem a vede k vyznamné nemocnosti a velmi vysoké
Umrinosti. Jaterni postizeni se mdze projevit jako akutni jaterni selhd-
ni, jaterni cirhéza nebo rozvojem hepatoceluldriho karcinomu. Mezi
dalsi pFiznaky, které jsou nésledkem jaterniho postizeni, patfi: zvracen,
projem, Zloutenka, tendence k nizké hlading glukézy v krvi, porucha
krevni sréZlivosti a otoky. Druhym nejvice postizenim orgdnem [sou
ledviny vedouci ke kfivici a k metabolické acidéze.

Diagnéza

Diagnéza vychdzi z typickych laboratornich projevd postizeni jater-
nich a ledvinnych funkci. Hladina alfa 1-fetoproteinu (AFP) je dilezity
laboratorni marker mozného rozvoje hepatocelulérniho karcinomu.
Zvy$end hladina aminokyseliny tyrosin v séru a zvy$ené vylu€ovdni
sukcinylacetonu mo¢i stanovi diagnézu na biochemické Grovni. Defini-
tivné je diagnéza stanovena analyzou aktivity enzymu fumarylacetoa-
cetdt hydroldzy (FAH) ve fibroblastech a molekulérné genetickym vyset-
fenim genu pro FAH na 15. chromozomu. Zavedeni novorozeneckého
skriningu tyrosinémie typu | je obtizné pro velmi vysokou fale$nou po-

zitivitu zvy$ené hladiny tyrosinu v krvi u novorozencd (transitorni hyper-
tyrosinémie novorozencd). Stanoveni hladiny sukcinylacetonu v moéi
u novorozencl by bylo velmi ndroéné a pfi nizké incidenci tohoto one-
mocnéni se zatim o zaveden( této skriningové metody neuvazuie.

Terapie

Zbkladem lé¢by déti s tyrosinémii typu | je nizkobilkovinnd dieta,
kterd snizuje piijem aminokyseliny tyrosin ve stravé, doplnénd prepa-
ratem esencidinich aminokyselin bez phenylalaninu a tyrosinu (Tyr 1
MIX, Tyr 2,3, XPhen Tyr Analog, PT-AM 1,2,3). Doporu¢ované rozme-
zi hladin tyrosinu v krvi déti je 250-500 umol/l. Tolerance mnoZstvi
poddvané pfirozené bilkoviny se velmi li$i mezi pacienty (0,6-1,5g/
kg/den). Této toleranci pak odpovidd dévka aminokyselinového pre-
pardtu (cca 1-1,5g/kg/den). Dolezité je také poddvéni L-Carnitinu
pfi rozvoji druhotného karnitinového nedostatku a poddvéni vépniku
(250-500 mg/den). Revoluéni zménu do terapie a prognézy déti s ty-
rosinémif typu | pfinesl rok 1992, kdy se do 1é¢by zavedl Orfadin (ni-
tisinone). Jednd se o 1€k, ktery zabrariuje tvorbé toxickych metabolitd.
Poddvé se v dévee 1mg/kg/den rozdélené ve dvou dennich davkach.
U déti, kde i pres 1é¢bu (dietni + Orfadin) joterni onemocnéni postu-
puje, je nutno provést jaterni transplantaci. Léba je finanéné velmi na-
roénd. Zatimco roéni lé¢ba jednoho pacienta s fenylketonurif stoji cca
200 000-250 000 korun, roéni lé¢ba ditéte s tyrosinémii typu | vyjde
na 800 000-1000 000 korun.

Prognéza
Prognéza onemocnéni se vyrazné zménila po zavedeni lé¢by prepa-
rétem Orfadin. Pred touto lé¢bou byla Gmrtnost pacientd s tyrosinémii
typu | velmi vysokd. U 18% déti se rozvinul hepatoceluldrni karcinom
do v&ku 2 let. Po zavedeni nové lé¢by se prognéza prefiti vylepsila
a v sou¢asné dobé dosahuje pétileté preziti (pokud lé¢ba Orfadinem
byla zahéjena pred 2. rokem Zivota) 97,8%. SniZilo se i riziko rozvoje
hepatoceluldriho karcinomu (dle nékterych praci vice nez 3x). Zku-
enosti s lé¢bou prepardtem Orfadin jsou viak zatim krétké, a tak na
dali o podrobnégj$i statistické Udaje éekdme.
MUDr. Tomas Honzik, Ph.D.

O tyrosinémii jsme si povidali s manzeli Koupilovymi, ktefi ziji v malebné vesniéce nedaleko Olomouce. Mdiji dvé krés-
né okaté déti - Ivanku a Pétu, ktefi i pFes svoje metabolické onemocnéni srsi energii a vZivaji si naplno své détské hry

a radosti.

Jak vzpomindte na obdobi, kdy jste se dozvédéli, ze
u obou vasich déti byla potvrzena tyrosinémie?

Matka: Kdyz se Ivanka narodila, tak jedla, spala anebo plakala.
Ona moc plakala o do roku a pdl. Méla vice problém®, napf. krev ve
stolici, z nosu i tekla krev. Také $patné jedla, odmitala maso, v podstaté
se podvédomé brdnila viem potravindm, které obsahuji hodné bilko-
vin. To ndm vysvétlil aZ pozdé&ji pan doktor v Praze. Tim, Ze Ivanka $pat-
né jedla, $patné pfibirala na véze, méla nafouklé bfitko, jako mivaji
déti z rozvojovych zemi, jeji vyvoj byl zpozdény. Nevédéla jsem si s fim
rady. Chodila jsem za na$im panem doktorem, ale on mé povazoval
za Uzkostlivou matku, ale j@ jsem si opravdu nic nevymyglela. Casem
jsem sebe sama presvédéila, Ze to asi skuteéné prehdnim. Dnes uz
nehledédme vinika ani se neptdme, pro¢ se na to nepifislo dfiv.

Otec: Clovék do toho tak n&jak spadl, ani nevédél jak. Ivanka byla
potdd nemocnd, pan doktor ji prelozil do nemocnice do Prostéjova a
potom do Brna. Nerozuméli jsme piiznakdm, ani nédm to nikdo neu-




mél vysvétlit. AZ v Praze ndm pan profesor Zeman vysvétlil o jakou ne-
moc se jednd. Kdyz se lékati dozvédéli, Ze mé& Ivanka bratra Pétu, byla
povoland do Prahy i manzelka se synem. U dcery byla zahdjena lé¢ba
a synovi proved|i fadu vySetfeni. Kdyz jsem pfijel dom®, uz mi volali,
7e Péfa mé tyrosinémii také. Je to nepochopitelné, nezndm nikoho ta-
kového, kdo by mél takto stejn& metabolicky postizené déti. Kdyz jsem
tenkrdt pfijel doma, byl jsem i nebo &yfi tydny sém doma. Jezdil jsem
za détmi a manzelkou na vikendy. Lé¢ba probihala hlavng ve formé
snizeni prijmu bilkovin a déti dostévaly ndhradni stravu. Stavalo se, Ze
brecely hladem, nebyly na tuto novou stravu zvyklé.

Otec: Zacdtek byl slozity. Tolik slz, co jsem nabrecel, kdyZ jsme byli
rozdéleni. Jen jsme si telefonovali. Bylo to hodné& emotivni, protoze
byly ob& dé&ti nemocné. Problém byl, kde se v Praze ubytovat, abych
za nimi mohl jet a podpofil je, ale abych si nemusel brét drahy hotel.
Déti &asto nechtély pit prepardt, takze jsme jim museli podrzet hlavicku
a krmit je injeként stitka¢kou. Trvalo to dva, ti dny, moZnd i tyden, nez
se s fim n&jakym zpdsobem smifily. Ted uZ prepardt normdiné vypij,
jen Péfa se ob&as brdni, ale dopije ho pozdé&ji. Ze zagatku jsme na né
museli byt tvrdi, abychom je udrzeli pfi Zivoté. Zadatky bych neprdl
nikomu. Casto jsme Upln& kolabovali, kdyz byly §patné vysledky testo.
To v &lovéku prosté zdstane. Kdyz se na dcerku dnes podivam, vidim,
jak el jeji vyvoj dopredu, joké mda soumémé télicko, ruce, nohy. Vypa-
dd joko normdlni dité a je moc Sikovnd. Vidim také posun ve vybéru
potravin, ktery byl pfed dvéma roky velmi omezeny. Dnes uz je to lep-
&, méme zkudenosti za dva a pdl roku a jsme schopni sehnat dobré
potraviny, dokonce vybrat z klasického sortimentu v obchodech, uz to
méme vysledované.

Co vam pomdaha v tézkych chvilich? Co vam dava silu?

Otec: Clovék musi byt vytrvaly. Ja jsem nikdy od nigeho v Zivot&
neutekl. Musime zatnout a jit ddl, jediné tak mdzeme nasim détem
pomocdi prezit, zajistit dobry vyvoj a zamezit dal§im postizenim. Kdyz se
véechno sesype, ¢lovék prosté najednou musi. Strach, Ze déti umiou,
je tou hnaci silou. Rozjezd se ném podaiil, bylo to hodn& emotivni
a hodné néroéné. Pfed Vanocemi pfijela manzelka s détmi domd po
&yficeti dnech. Ivance byl tenkrét skoro rok a fi&tvrté a kdyZ jsem ji
vytahoval ze sanitky, tak fekla: ,Doma”. Pamatuii si, jak tady v kuchy-
ni sedéla, pekli jsme teti chleba, protoZe ty predtim se nepovedly. Ja
isem i krdjel uz &vrty anebo péty krajiéek a ona byla poréd pfi chuti,
ne joko v nemocnici. To byl silny okamzik, po dlouhé dob& mé néco
skuteéné potésilo.

Jak se zménil vas zivot a co vam to pFineslo nebo naopak
vzalo?

Otec: Kdybychom méli zdravé déti, méli bychom o spoustu problé-
m0d méné. Détem musime chystat stravu do kolky. Oni se nikde ne-
naji, napt. nékde ve skolni jideln& nebo v restauraci. Strava je u nich
obrovsky problém, nikde vhodné varené jidlo nedostanou. Manzelka
proto nemuze jit do préce, musi doma kazdy den vafit, dvé oz i ho-
diny denné strévi u spordku. Matka: Dieta mé zaméstnévd cely den.
Driv, nez byly déti na svété, méla jsem svoje konicky. Ted' nemdzu jit ani
do prdce. To, co ony miZou jist, jim &asto nechutnd, j@ s nimi musim
dlouho sedét a krmit je.

Stragné dlouho trvd, nez nakrmim jednoho a pak druhého. Nékdy
si fikém, kdyZ nechtéji, af neji, ale manzel je nesmlouvavy. Nékdy se
neshodneme. Chdpu, Ze vykyv neni dobry, ale nechci déti nutit. Manzel
ie trpélivéjsi a vymysli n&jakou variantu, aby snédli to, co maiji. Je tvrdsi

a dokdze s nimi sedét u stolu
tfeba oz do deviti hodin.

Otec: Je to obwyklé, Zze déti
s metfabolickou poruchou se
nechavaji prosté krmit. Clo-
vék se jim musi vice vénovat.
Zdravé dité, kdyz nemuize
nebo nechce jist, tak si to sni
pozdgji. Ale nage déti musi do-
drzet hladinu bilkovin, nesmi jit
nahoru a ani dold, proto musi
jist pravidelné&.

Matka: Musi dostat urcitou
dévku, aby se mohli dobfe
vyvijet. Cely Zivot se tak todi
kolem jidla, proto nestthdme
dalsi véci. Mé treba mrzi, Ze matky se zdravymi détmi si s nimi mdZou
hrét, jedou plavat anebo jdou do ZOO. Stihnou toho hodné, mdzou
chodit pravidelné a my jen jednou za &as, protoze musim neustdle
pripravovat jidlo.

Otec: Je to 1zké, kdyz méme dvé dé&ti, nembzeme je rozdélit. Ni-
kdo dietu nechce pfipravovat, takZe jsme doma i o prézdninéch. Je to
velké zodpovédnost a kazdy, kdo by ndm cht&l pomocdi, by se musel
dietu nautit. Hodné ném to komplikuije Zivot. Pfipravou stravy zirdcime
denné 4-5 hodin. Vymyslime jidlo, krmime je, pfipravujeme léky a tim
padem se opravdu cely den to&ime jen kolem jidla. O viem si vedeme
peclivé zdpisky, kolik bylo kalorii apod. — pro kazdé dité zvIést.

Jak déti rostou, je to na stravu naroénéjsi? Maiji vétsi po-
tieby a pozadavky?

Matka: Déti si vice vybiraji a chtéji béiné jidlo, b&Zny chleba, maji
rédy hlavné ten celozrny. Vidi, co jime my a cht&ji to samé, nechté&ji
jist své jidlo.

Otec: Musime dodrzovat vée presné na gramy, takze kdyz chiéji
normélini konzumni chleba, mdZou mit tfeba jen padesét gramd, ale
musi mit na druhé strané hodné kalorii za den. Obéas jim zpestiime ji-
delni¢ek n&jakou zakdzanou lahddkou, to je pak nemusime krmit! Ale
nesméji si na to zvykat, protoZe az budou starsi, tak to teba nebudou
smét. D&lédme to skutedné jen ve vyjimeénych piipadech, nesmi to byt
kazdy den. Télo by se zbyte¢né pretézovalo bilkovinami. Organismus
nasich déti je schopny zpracovat jen malé mnoZstvi bilkovin, proto by
to mély mit rozdélené do t¥i hlavnich dévek plus néjakou svacinku, aby
to nebyl tak velky ndpor na jétra.

Matka: Casto musim vafit kazdému jiné jidlo, nejen podle hod-
not bilkovin, ale i podle toho, co kazdému chutnd. Ivanka ma napt.
réda zeleninové karbandtky a Péta naopak ne, tok mu délém néco
jiného. To uZ jsou potom s polévkou ffi jidla. Potfebovali bychom
jesté dalsi ruce, proto se snazime naijit hlidéni. Déti maji moc rédy
lidi. Kdyz nékdo pfijde, tak hned cht&ji, aby si Sel s nimi hrdt. Jsou
hodné komunikativni a to je dobré do Zivota, protoZe si myslim, ze
dnes fo maiji t&Z8i infrovertni déti. Uz od mali¢ka jim nevadilo, kdyz
ie chovali cizi lidi.

Ofec: Vzpomindm si na situaci, kdyZ jsme pfijeli do Prahy na mag-
netickou rezonanci, okamzité bylo oddélenti jejich, rejdily tam a zpétky,
aZ nds pan doktor vyhnal. Kdyz jsme se vrétili dom@, nez jsem stadil
vyndat kufry, tak uz byly d&ti na dvore a vdlely se v travé a byly prosté



spokojené. Oni jsou takové typy, které jsou prabojné, nebudou se bat
né&kde promluvit.

Ceho se bojite v budoucnosti?

Otec: Napadd mé spousta probléma, se kterymi se budeme muset
poprat. Mdme fadu obav. Nauili jsme se s tim zit, ale neda se Fict, ze
jsme s tim smiteni. D&ldme viechno pro to, aby se ndm to dafilo, aby
tady dé&ti byly co nejdéle.

Matka: Kdyz jsem jest& neznala tyto nemoci, fikala jsem si, jok je
hrozné bezlepkové dieta. Dnes si na fo &as od ¢asu vzpomenu. Ano, je
to taky slozit&j$i rezim, musi si ddvat pozor na to, co jedi, ale neohrozu-
ie fo bezprostiedné na Zivot&. Oni maiji vybér potravin pomérné Siroky,
mUzou maso a nemaji omezeny objem jidla. Ale nestézuji si. V bu-
doucnu se bojim toho, jak to budeme délat, oz déti pdjdou do koly. Je
to vzddlené minimdlné dva roky a bude se to postupné vyvijet. Déti bu-
dou stardi, nékteré véci budou jednodusdi, jiné naopak sloZitéjsi. Strach
mém i z puberty, kdyz déti zaénou vzdorovat a nedodrzuji dietu.

Otec: Do budoucna mém obavu, aby nepfisla potieba transplanta-
ce prilig brzy. Cim je dit& star¥, tim je situace jednodusl, napt. shang-
ni ddrce. Potom, kdyz budou déti vétsi, to bude snazsi i organizaéng,
dokdzeme lépe zabezpedit pééi o druhé dité. Pokud jsou takhle mali
a jeden pbjde do nemocnice, matka musi s nim a ja bych se musel
starat o druhého. To uz hrani&f s existenénimi problémy. Tim Ze jsou

Ta druhé obava se tykd stravy. Jak budou déti starsi, nebudou si
moct doptdt tolik jidla, budou mit zvyeny apetit, bude to sloZité. Boji-
me se, abychom je mohli uZivit tak, aby byly relativné spokojené.

Tim, Ze je tak mdlo déti v republice, neumi nédm v oblasti diety ni-
kdo presné poradit. Dietu pfipravujeme kazdy den, a tak médme sami
nejvic zkugenosti. Zndme se i s dalimi rodi¢i dé&ti s metabolickymi po-
ruchami a vyméhujeme si informace. Hlavné vdé&ime za Zivoty nasich
déti véem pracovnikdm metabolického centra VFN.

Jako kazdy rok tak i letos se v zafi uskuteénil mezindrodni kongres
SSIEM (Society for the Study of Inborn Errors of Metabolism), kiery e
zaméfen na problematiku d&di¢nych metabolickych poruch. Spole¢-
nost SSIEM byla zaloZena jiz v roce 1963 v severni Anglii a za tuto
dobu se rozvinula do nejvétsi mezindrodni organizace, kterd se zamé-
fuje na viechny aspekty dédi¢nych metabolickych poruch. Cilem této
spolegnosti je podporovat vyménu novych informaci a zkusenost mezi
odborniky z rdznych védnich & lékarskych disciplin. V tomto roce se
lékari, odbornici z fad biochemikd, genetikd a védeckych vyzkumnikd
sedli v Lisabonu a to v terminu 1. — 5. 9. 2008. Mezi hlavni oblasti,
o kterych se hovotilo, pattilo opét téma fenylketonurie, které se zamé-
fovalo pfedevim na pouziti BH4 v [é¢bé PKU, ale také na kompliance,
celozivotni dodrzovéni diety a problematiku pouziti novych dietnich
pripravkd bez fenylalaninu, které byly na sténcich jednotlivych firem
predstaveny.

Na stédnku Milupa byl predstaven pfipravek PKU 1 MIX nové oboha-
ceny o IMMUNOFORTIS® — unikdatni smés prebiotické viékniny dopo-
sud pouzivané pouze u kojeneckych mlék spolenosti Nutricia, kterd
posiluje pfirozenou obranyschopnost organismu kojencd s PKU.

Na sténku spole¢nosti SHS byly predstaveny nové pfipravky patfici
do skupiny Anamix family. Pfipravky jsou uréeny pro déti od 3 do 10
let, jsou v préskové nebo tekuté podobé a obsahuji EFA — esencidlni
mastné kyseliny a také LPC tuky, které jsou nezbytné pro zdravy vyvoj
nervové soustavy a sitnice u déti.

Co nejvic ve vasem zZivoté potiebujete?

Otec: Chybi ndm hlavné sociélni jistota a trépi nds sougasnd legisla-
tiva. Mdme obavy, Ze dé&ti budou ovlivnény nasi $patnou finanéni situ-
aci. Mdm dobry pfijem, ale manzelka musi byt doma. AZ skonéi Zené
matefskd a piispévek na pédi, tak pokud se nezmnéni legislativa, bude
finanéné nezajisténd. Navic bude muset manZelka asi v budoucnu od-
vadét dar na socidlni. Na fo véechno ndm jeden plat skuteéné nepo-
sta¢i. Nevime co bude ddl. Budeme znovu Z4dat o piispévek na pééi.
Byli se tady podivat a hodnotili napf. to, jestli dité samo vstane z postele,
jestli vyide do schodd apod. Vidi krésné zdravé déti a odskridvaji si
body, pak z toho vyjde, Ze nepottebuiji takovou pédi, ale &yrleté dité
samo nezvlddne dietu, potiebuje kazdodenni intenzivni pééi. Rozhodné
budeme bojovat a délat vie pro to, aby nase déti byly zaijisténé.

Matka: Také pottebujeme néjakého €lovéka na hlidani, ktery by byl
schopny pfipravit a dohlédnout na dietu stejné dobfe jako my a my
mohli jit treba do kina. Abychom méli zasténi, kdyby se s jednim z nés
néco stalo.

Otec: Radi bychom méli blizsi osobni kontakt s ostatnimi rodici,
radi bychom se v budoucnu pridruzili k aktivitdm Narodniho sdruZent,
pokud by se konaly na Moravé. Cestovani ddl je pro nds opravdu
ndrocné.

Mate néjaky vzkaz pro ostatni rodice?

Ofec: Vsechny déti bez rozdilu potfebuiji pédi, pozornost a ldsku.
Déti, které maji metabolickou poruchu, potiebuiji & péce, pozornosti
a lésky daleko vic, ale rodi¢ musi byt obéas i razny, jinak to nejde, to
by nefungovalo.

Dékujeme za rozhovor. -rr-

Letodniho kongresu se zé¢astila také fada odbornikd z Ceské
a Slovenské republiky, ktefi predevsim ocenili moznost naéerpat mno-
ho novych informaci a zkugenosti jok b&hem predndsek, tak i béhem
neformdlnich vecerd. Vedle odborného programu méli Géastnici moz-
nost si prohlédnout historické &asti Lisabonu. K prohlidce néktef volili
pé&si prochdzku, nékteri preferovali jizdu parnikem.

Celkové byl tento kongres velice dobfe zorganizovany, pfinesl fadu
novych podnétl pro lékare zabyvaijici se problematikou dédiénych me-
tabolickych poruch a jist& prédvem patii mezi ty ,vydafené” po viech
strankéch. Mgr. Jifi Munk
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Pro nd$ dneéni rozhovor jsme
se vypravili do vychodnich Cech,
do Nahotan nad Metuji, kde Zije
rodina Cihldfova. Manzelé Cih-
lafovi maiji dvé krdsné dcery Ad-
rianku a Barborku a v souéasné
dobé& ¢ekaiji tfeti miminko. Pani
Radce byla pfi narozeni diagnos-
tikovana klasickd PKU. Dne3ni
rozhovor je uréen predev§im
t&m, ktefi planuji rodinu. Bude-
me si povidat o t&hotenstvi, o d0-
lezitosti dodrzovani diety v jeho
pribéhu a vibec o Zivoté jedné
sympatické velké rodiny.

Pani magistro, mdzete nam v kratkosti Fici néco o
sobé?

Narodila jsem se pfed 29 lety v Néchodg, ale bydleli jsme
v Novém Mésté nad Metuji. KdyZ jsem se narodila a zjistili mi
fenylketonurii, pro moje rodiée to byl docela $ok. Nage détska
doktorka neméla vibec ponéti, o co [de. Na vysvétlovani do-
§lo a2 v Praze na Vinohradech, kde tenkrat jeté pdsobila pani
docentka Blehové, kterd se mé ujala, a pani doktorka Hejc-
manovd. Mamka i celé pFibuzenstvo to obreéeli, ale kdyz po-
chopili, o co jde, Ze jde vlasiné o pfisnou dietu, tak si myslim,
7e mamka se k tomu postavila stateéné. Vdé&im ji za hodné.

Mate néjaké sourozence?

Mém bratra o rok a pdl star§iho, je Upln& zdravy, neni ani
prenasec.

A jak on se k tomu stavél, kdyz védél, ze vy musite
jist néco jiného? Nepokousel Vas tieba?

Ne, to ne. Byl rdd, Ze se nemusi tfeba délit o svou éokold-
du. Vidycky jsem mu fikala: ,bud rdad, Ze mdm dietu a Ze se
nemusi$ délit pdl na pdl”. Tak asi v tomhle byl réd, ale pak
postupem &asu, myslim, mé tak trochu litoval. Nikdy to ale
neddval znét a bral mné takovou, jakou jsem byla.

A co ve skole? Vnimala jste néjaky rozdil mezi Vami
a spoluzaky?

Ve $kolce méla mamka jidlo domluvené s kuchatkami a ty
mi jidlo ohftivaly. Mamka Fikala, Ze mi déti ve $kolce kolikrét
zGvidély, Ze mdm néco jiného. Jé si to teda moc nepamatuii,
ale v tom vé&ku mi to nepfislo. Nevnimala jsem, Ze bych byla
jind, Ze bych néco jiného jedla. Az pak ve $kole jsem si rozdily
uvédomila. Hlavné kdyZ jsem musela brat pfipravek — PKU
nebo PAM, uZ nevim co jsem tenkrdt méla — se viichni ptali, co
to je a Ze to zapdchd. Nebo kdyz jsem méla jiny chleba, ktery
vypadal jak houskovy knedlik. Jiné to bylo, kdyZz jsem v pété
ttid& $la na gympl a tam pfisla puberta. To vz jsem pocitovala
vice, Ze jsem jind. Nékdy mé to vadilo, tfeba kdyZ jsme jeli
nékam na vylet a doma jsme museli viechny pFipravky zabalit.
Ale vétsinou jsem se UG&astnila viech akci.

Pfedpokladam, ze jste dietu peclivé dodrzovala, je-
likoz vim, Ze jste vystudovala vysokou skolu. Co jste
studovala?

Studovala jsem v Pardubicich chemicko-technologickou fa-
kultu, obor Analyza biologickych materiald. Kdyz jsem byla
ve druhém roéniku, tak mi pani doktorka Hejcmanové trochu

uvolnila dietu, takze jsem obé&as mohla i né&jaky ten rohlik.
Stravovala jsem se v menze, hlavné jsem jedla brambory,
omacky nebo takové ty kompromisni jidla asi do 1500 mg
fenylalaninu za den. To, Ze jsem obé&as néco mohla navic,
bylo lep§i, jelikoz jsem nemusela odbihat z pfednések né&co
narychlo uvafit a pak zase zpatky do laboratofi.

Dobfe, to bylo kratce z vaseho dospivani. Ted by-
chom se zamé¥ili na Vas dalsi zivot a na vlastni rodi-
nu. Kdy jste se vdavala?

Vddavala jsem se hned po vysoké $kole, v fijnu. Byli jsme
spolu jiz 4,5 roku. Jiz od tfetiho roéniku jsme méli udélané
genetické testy v Brné&. Védéli jsme, ze manzel, tedy budouci,
je zdravy a Ze déti budou zdravé a budou bez diety. Tak jsem
se ho drzela, jok jsem mohla....(smich)

Planovali jste od zaéatku velkou rodinu?

Manzel si ji prél a j& jsem nebyla proti. Pldnovali jsme az
&yt déti, ale bohuzel jsem obé& holky porodila cisafskym fe-
zem. Nakonec jsme se ale rozhodli, Ze zkusime [e$té naposle-
dy toho kluka ...

A bude?

..... ne. Bude to tfeti holéi¢ka, ale hlavné kdyz bude zdra-
va.

Takze ted cekate treti dité. Kolik uz je holkam?

Adriance bude ted v listopadu 5 a Barborka je pfesné na
den o dva a pdl roku mladsi.

Takze prvni téhotenstvi jste prozivala pfed néjaky-
mi péti lety. Je néjaky rozdil mezi téhotenstvim pied
péti lety a tim, co prozivate nyni?

Myslim si, Ze uréité ano, hlavné v pfipravcich. Tenkrat jsem
uzivala PKU 3 a to bylo michéni ve velkych objemech. Hlavné
u toho druhého t&hotenstvi mi délalo velky problém to prosté
v8echno vypit. Popijela jsem postupné, takze mi pfislo, Ze to
piji viceméné neustdle. Do tfech az &yfech mésicd v prvniho
t&hotenstvi jsem méla nevolnosti spojené hlavné s uzivanim
pfipravkd, zvraceni bylo ojedinélé. U druhého t&hotenstvi mi
nevolnost vydrzela aZ do osmého mésice i se zvracenim. Hlav-
né to bylo zpusobeno velkymi objemy a pak pé&nou a hrud-
kami, které tu nevolnost podporovaly. Pak pfidly problémy
s nadymdnim, protoze dieta jsou samé Skroby. Ale viechno
dopadlo dobfe, holéi¢ka je zdravé.

A co Vés nejvic motivovalo, aby jste to vydrzela?

Hlavné zdravi téch déti. Kdyz jsem pak slySela vyprévéni, ze
mnozi dietu nedodriuji a co viechno se miZe stdt ditéti, tak to
hodné motivuje k tomu ji pe¢livé drzet.

Co Vase soucasné téhotenstvi? Je vse v poradku?

V 16. tydnu mé zjistili z odbérug, Ze jsem méla pfi screeningu
vrozenych vad zvy$ené riziko Downova syndromu. Pry to je
zvy$ené vzhledem k mému véku, takie mi doporuéili odbér
plodové  vody.
Pani geneti¢ka,
u které jsem
byla v Hraddi,
mi Fikala, Ze je
mozné, Ze |sou
hladiny zvy$ené
vzhledem k fe-
nylketonurii. |
kdyZ to u téch




dvou t&hotenstvi nebylo. Pani doktorka mé hodné povzbuzo-
vala, Ze nic nenf ztracené. Nakonec se chromozomalni od-
chylky nepotvrdily. Potom mi na ulirazvuku zjistili, Ze mém
méné plodové vody. Tento patek jdu na kontrolu, jestli se do-
tvofila. Doufdm, Ze bude vée v pofddku a Ze to je viechno
zazehndno. M| gynekolog mé ujistil, Zze nejsem jeding, Ze se
stavd, ze ma nékdo méné plodové vody.

Co si myslite, Ze je na téhotenstvi nejdilezitéjsi?

J& si myslim, Zze na téhotenstvi je dolezitd hlavné motiva-
ce a pfiprava. J& jsem u prvni Adrianky na pfipravé nebyla,
to bylo nepldnované téhotenstvi. Hned jak jsem zjistila, Ze
jsem t&hotnd, tak jsem stdhla hodnoty. Dafilo se mi to drzet.
Neéktefi 1ékari mé sice Fikali, Ze to mOze byt zndt na ditéti,
ale pani doktorka Hejcmanové se svym lidskym pfistupem mé
presvédiila, Ze vée bude v pofadku, Ze nemém hézet flintu do
Zita. Druhé dit&¢ uz jsme hodné planovali. Dietu jsem drzela
jesté déle, neZ se to povedlo, skoro 4 — 5 mésicd jsem byla
na dieté. Kdy? jsem kojila, tak jsem na dieté nebyla kvili ma-
tefskému mléku, aby mélo vechny pfirodni Ziviny a aby bylo
vechno v pfirozené skladbé&. PFiprava ale byla moc dobrd,
ur¢ité doporuduiji.

Vy jste se také pfed ¢asem zapojila do projektu
~Dieta s Lophlex”.

Ano, je$té pred t&hotenstvim. Naskytla se mi ta moZnost
vyzkou$et néco nového, tak jsem samoziejmé hned souhlasi-
la. Kontaktovala jsem MUDr. Pazdirkovou a pfes ni mi pfiel
bali¢ek. V&déla jsem, Ze Lophlex bez pfichuté mi nechutng,
ale ty s pfichuti jsem si zafadila ihned (aspori jeden denné) a
pak b&éhem t&hotenstvi jsem je postupné zafadila tak, az jsem
jimi nahradila celé denni mnoZstvi.

Jaky vidite nejvétsi rozdil mezi Lophlexem a klasic-
kymi pFipravky?

Ur¢ité musim zminit objem. Velkou vyhodou je, Ze se to dé
vypit najednou. Vétinou si ho namichdm a vypiji tak do dvou
hodin. Za cely den mdm 3 sdeky, coz odpovidd mému piede-
psanému mnozstvi 90 gramd PKU 3 Advanty. Ddle je to urcité
rozpustnost, |épe se pfipravuje a nejsou tam hrudky a péna,
hlavné tam neni 2a4dnd pachut. Neni to tolik citit.

A jak vnimate prichuté Lophlexu? Rika se, ze v té-
hotenstvi jsou rdzné chuté...

Jesté pred t&hotenstvim jsem zkou$ela Lophlex bez pfFichuté
a ten mi pfisel takovy hotko-kysely. Tak jsem si fikala, Ze ho
ani v téhotenstvi zkouset nebudu, nevyhovoval mi. Ted mém
dvé pfichuté — pomerané a lesni plody.

Takie je mate dle chuti rozdélené na 3 sacky po
cely den?

Ano, jsem spokojend a je to prdavé 3 tydny, co nevolnost
ustoupila Gplné.

Chtéla byste néco vzkéazat tém zenam, které planuji
téhotenstvi o uvazuji o Lophlexu?

Ano, aby Lophlex uréité vyzkousely jesté pred téhotenstvim.
Aby si ovéfily jeho pozitiva. A co se tyée dodrzovani diety, tak
ur¢ité aby $ly na pfipravu a naudily se prepocitdvat —to je vel-
mi dobré véc. | kdyz si &lovék mysli, Ze jidelni¢ek odhadne a
uz to md v oku, tak se stane, Ze kdyz to za cely den nespocitd
a selte to az veler, tak se nevejde a neodhadne to. Je lepsi si
to opravdu dopFedu spoéitat, jak mi to v Praze fikali. Vétdinou
si to dopfedu nepfipravuji, ale poéitdm v pribéhu dne a po-
stupné upravuji podle chuti a nevolnosti.

A jak zvladate dodrzovani diety takto s dvéma dce-
rami a celou domacnosti?

Prvni téhotenstvi bylo
Uplné bez problémd.
Kdyz jsem to zjisti-
la, hned jsem zUstala
doma. Nechodila jsem
do préce, jen jsem se
starala o domdécnost,
vafila, pekla o vie
krdsné zvlddala. Ne-
dévno jsem &etla v Me-
taboliku rozhovor s vé-
tou, ze ,mamka bude
vidycky pomdhat”...
Myslim si, Ze holky by
se mély co nejdfive
osamostatnit, aby zvlédly vafeni nejen pro sebe, ale také pro
svoje déti a rodinu. Moje mamka chodi jesté stéle do prdce,
takze vée musim zvlddat sama. Ale také musim Fict, Ze mam
velkou oporu u manzela.

Takze jste se rychle osamostatnila...

Hodné za to mUzZe vysokd skola. Pies tyden jsem se o sebe
musela starat sama a to se potom ¢&lovék rychle osamostatni.
Ur¢ité ti, co jsou na stfedni $kole mimo domov a bydli na in-
terndté, vi moc dobfe, o ¢em mluvim, a museji to zvlddat.

Co si celkové myslite o celozivotnim dodrzovani di-
ety?

Osobné pldnuji dietu na cely Zivot, uréité ne takhle pfisnou
jako v téhotenstvi, ale o néco volngjsi. Clovék nevi, co bude
za 10 let. Fenylketonurie je$té neni tak probddand, aby ¢lo-
vék mohl Ffict ,kdyz to nebudu dodrzovat, budu zdravéd i za
20 let”.

Mém to také ovérené, ze kdyZ jsem nebyla po porodu na
dietg, tak mé& pani doktorka Hejcmanové poslala na EEG.
Kfivka ukazujici jok nervové bunky pracuji nebyla idedlni.
Buriky pracuji pomaleji a sama jsem to na sobé citila. Byla
jsem vice unavend, Uzkostlivéji, nervéznéjsi a ne tolik sou-
stred&nd. Castéji jsem byla i nemocnd. Kdy# jsem se pak ale
vrétila na dietu pred t&hotenstvim, tak se to véechno zlepsilo,
i Unava.

A pokud jde o jidelni¢ek, mate néjaké svoje oblibe-
né recepty?

Ur¢ité. Vétsinou jako pfilohu brambory (na téch jsem vyrost-
la a mdm je rdda) a k tomu n&jaké karbandatky — kapustové,
kvétdkové, ale nadymaii a ted v t&hotenstvi je radé&ji vypous-
tim. Mdm rdda cuketu v podob& brambordkd nebo zapece-
nou s rajéaty. Déle plnéné rajéata s houbami a jiné zelenino-
vd jidla. Sladkd jidla méam také radda nap¥. ovocné knedliky
nebo nizkobilkovinnou kasi.

Co by Vam celkové ulehdilo dietu?

Hlavné kdyby byly levnéjsi nase nizkobilkovinné potraviny a
ddle vétsi dotace od pojistoven. Aby nehrozilo, Ze si pacient
vechno plati sdm, to by nebylo mozné. To bychom ani tolik
déti nemohli mit. Malé déti stejné tak joko déti v puberté po-
trebuji snist kvanta jidla. Myslim, Ze by rodi¢e hodné& upustili
od diet hlavn& kvoli financim.

Chtéla byste na zavér néco vzkdazat ostatnim ze-
nam, které planuji rodinu?

Hlavnég, af se divky toho t&hotenstvi neboji. Vsechno se dé
zvléddnout a to i s dvéma daldimi détmi a celou domécnosti.

Dékujeme za rozhovor. -rr-



Vézeni prételé,

na vyroéni schizi NS PKU a jinych DMP, kterd se konala 1. listopadu
tohoto roku, byla odsouhlasena zména predsednictva:

1. mistopfedsedou byl jednohlasné véemi pfitomnymi zvo-

len Ing. Radek Puda z Olomouce

2. mistopiedsedou se rovnéz jednohlasné stala Markéta

Lhotakova z Prahy

Zépis z této schuze véetné informaci o dalsim déni v NS PKU a jinych
DMP za rok 2008 naleznete jako volné vloZzenou pfilohu v tomto &isle
asopisu Metabolik.

Zcela jist& vSichni netrpélivé otekavate spusténi projekiu ,,PKU
potraviny do lékaren”. Tento projekt mél vejit v G¢innost jiz v z4i,
ale vyskytly se urité problémy s nékterymi dodavateli a bylo tfeba
hledat alternativni Fedeni. V souéasné dobé tedy cely projekt vypada
nésledovné:

- prodej potravin, jejichZ doba trvanlivosti je vétsi nez 3 meé-
sice (coz jsou mouky, téstoviny, sladkosti atd.), bude spus-
tén jiz v druhé poloviné listopadu

- prodej potravin, jejichz doba trvanlivosti je niz$i nez 3
mésice (tj. pe€ivo), vyzaduje uréité Upravy softwaru a zahmuti ge-
nerality, z tohoto ddvodu budou prostirednictvim sité lékaren
nabizeny pravdépodobné az v novém roce s tim, 7e pokud
programdtofi budou rychli, pak tento prodej bude spugtén samo-
ziejmé dfive.

V souéasné dobé existuje indikaéni omezeni na tekuté dietni
pfipravky pro pacienty s PKU (ref. Sk. 107/5), které omezuije prede-
pisovani téchto pFipravkd na vék 8 — 19 let v poétu 20 ks/mésic.

Protoze viak o tyto pFipravky projevuji velky zdjem i pacienti
nad 19 let, pozddali jsme o zrudeni tohoto indikaéntho omezeni.
O vysledku vés budeme informovat na nadich webovych strdn-
kdch www.nspku.cz a v asopise Metabolik.

Tolik oéekdvané schvéleni rodicovského prispévku do 15 let
véku ditéte je konetné tady, i kdyz ne v podobé, v jakou jsme dou-
fali. Poslaneckou snémovnou byl pfijat sendtni pozmé&hovaci navrh,

V srpnu letodniho roku jsme provedli telefonicky prozkum
oblibenosti ¢asopisu Metabolik.

Ptali jsme se nejen odbérateld naseho Easopisu, ale také
ostatnich pacientd s PKU a jejich rodi¢d. Zajimal nds vés nd-
zor na soucasnou podobu &asopisu, co se vam libi a chcete
&ist i naddle a co vém v ném naopak chybi. Chceme vam
v Metaboliku pfindset informace, které vds zajimaji a jsou pro
vds aktudlni. A proto jsou pro nds vysledky velmi dilezité.
Dékujeme vem, kiefi se vyzkumu zd&astnili. A jaké jsou vy-
sledky?

Pocet U¢astnikd prizkumu: 147
Mate néjaky oblibeny zdroj kde hleddte informace z oblasti
PKU?¢ Ktery to je?

ktery by mé&l po podpisu prezidentem vejit v platnost s Géinnosti od
1. 1. 2009.

Jak to tedy vypadé 2
- rodicovsky pFispévek na dité do 7 let bude vyplacen v za-

kladni vyméie 7 600K¢
- rodicovsky prispévek na dité 7 - 15 let bude vypléacen ve

snizené vymére 3 000 K¢

V této novele doslo rovnéz k zésadnim Gpravam: podminka ,maxi-
mdln& 4 hodiny denné ve $kolce & specidini skole” byla rozsitena na
»6 hodin”, podminka ,specidlni $koly v rozsahu nepfevy3ujici 4 hodiny
denn&” byla nahrazena slovy ,navétévovéni pfipravné tiidy zékladni
8koly nebo gkoly poskytujici zékladni nebo stfedni vzdélani”.

Ve viech pfipadech je vyplaceni prodlouzeného rodi¢ovského
prispévku podminéno skutenosti, Ze na toto dité zdroveri neni vyplé-
cen piispévek na pédi.

Nové je touto novelizaci upfesnéno to, Ze 7adost o rodicovsky pi-
spévek |ze podat nejdfive 60 dni prede dnem, od kterého oprévnénd
osoba o rodicovsky prispévek zadd, v prvnich mésicich psobnosti to-
hoto zékona véak doporuéuji podat Zadost o rodi¢ovsky prispévek az
v lednu 2009.

Ddle se touto novelizaci méni pro obyvatele Prahy misto pro podd-
vani zadosti o rodi¢ovsky prispévek a misto jeho vypldceni z Magistratu
hlavniho mésta Prahy na Utad préce hlavniho mésta Prahy.

Podrobné&j$i Gdaje k dané problematice najdete na internetovych
strankdch Poslanecké snémovny www.psp.cz jako Snémovni tisk 516.

O rodicovsky prispévek na dité ve véku 7 - 10 let si
muUze pozadat rodi¢ jiz od 1. 1. 2009, o rodic¢ovsky pFispé-
vek na dité ve véku 10 - 15 let si mize pozadat rodi¢ az
od 1. 1. 2010.

Na zévér mi dovolte jménem celého Nérodniho sdruZeni PKU a ji-
nych DMP popfat vém viem krésné proZiti svatkd Vanocnich a do No-
vého roku 2009 mnoho osobniho $tésti i mofe trpélivosti.

Hana Konarikova
Predsedkyné NS PKU a jinych DMP
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METABOLIK

Jaké informace by vds v Metaboliku zajimaly nejvice?
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B Loudili jsme se s tézkym srdickem...

Ve dnech 19. - 21. 9. 2008 jsem se z0&astnil pravidelného, jiz
5. setkdni dospélych s PKU. Tento rok se konalo ve Vilanci neda-
leko Jihlavy a bylo v mnohém pfevratné. Po celou dobu pobytu
jsme méli zajistén krasny a netradiéni program. Hlavnimi tématy
byly kromé& odbornych predndsek vafeni nizkobilkovinnych jidel
a natdéeni reklamnich spotd na pfedem zvolend témata.

V pdtek veder pro nds byly nachystany odborné pfednésky, ze
kterych jsem si odnesl spoustu novych poznatkd o PKU. Pan pro-
fesor Josef Hydnek, DrSc. hovofil o tom, pro¢ je dilezité dodrzo-
vat PKU dietu po cely Zivot, zdroven upozornil na Gskali uZivani
antikoncepce u dévéat. MUDr. Helena Jahnovd ndm piipomnéla
zGkonitosti dédi¢nosti. Formou ankety jsme si mohli ovéfit nase
znalosti o PKU, na nase dotazy ndm odpovidala a sprévné odpo-
védi komentovala MUDr. Renata Pazdirkovéd i nutriéni terapeutky
Tereza Paterovd a Jana Komdrkové.

Jesté ten veder jsme se rozdélili do 5 soutéZnich tymd a byli jsme
pojmenovéni podle jednotlivych stétd — Madarsko, Cina, Rusko,
ltalie a Cesko. Velice mé pot&silo, kdyz m& zvolili jako kapitdna
druzstva Rusko. V sobotu po snidani zaéal soutézni program. Ka-
pitdn kazdého druZstva si vylosoval téma, na které jsme pFipravo-
vali reklamu. Mé&li jsme na to dost ¢asu a po uplynuti |hity pfigel
kameraman a vie se naté&elo. U natdéeni jsme si uZili velikou
legraci, na kterou nikdo nezapomeneme.

Druhd polovina druzstev mezitim soutéZila ve vateni. Kazdy tym
mél za Okol uvafit nékolik nizkobilkovinnych jidel, kterd jsou typic-
ké pro danou zemi a kapiténi druzstev je chodili bodovat, u viech
jidel hodnotili vzhled a chut. Moc se mi libilo délat kapiténa, pfi-
padal jsem si jako profesiondlni ochutnavaé. Viechna jidla byla
velice dobré a bylo tézké rozhodnout, kdo byl nejlepsi. Pro mé
byli nejlepsi vsichni, ale jak uz to byvd, vyhrat mize jen jeden.
Vysledky byly velmi t&sné a v mnoha pfipadech rozhodovalo jen
par bodd. Vitéznym tymem se stalo Cesko s celkovym pottem 355
bodu.

Po ob&dé& jsme se vystfidali a my jsme §li vafit. Nase druzstvo
pfipravovalo brokolicovou polévku, pekli jsme dietni chléb a sma-
Zili bramborové placky. U vafeni jsme si vyzkouseli, jak dokézeme
pracovat jako tym a jak se dokdzeme spoleéné dohodnout. Uzili
isme si také velikou legraci. Po ochutnévkdach ndsledovala bohatd
svadina a do vedefe jsme méli zaslouzené volno.

Po skvélé velefi ndsledovalo vyhodnoceni nejlepsich druzstev ve
spolegenské mistnosti, kazdy dostal krdsné ceny. Vecer byl pro nds
pfipraveny bowling, kde jsme se s t&zkym srdi¢ckem louéili az do
rannich hodin. Nikomu se nechtélo domd. Takovou legraci, jakou
jsme o tomto vikendu zazZili, to se nedd popsat pouhymi slovy.
Réno po snidani jsme se rozlou¢ili a vydali se pomalu na autobus.
Bylo to opravdu krasné setkdni, na které nikdy nezapomenu a uz
se 1&$im na dalsi! Ladislav Matura




Dne 17. 9. se v Kosicich v Détském centru uskuteénilo setkéni
dospélych pacientd s PKU a j& jsem mél to $tésti, ze jsem se ho
také zoéastnil.

Opét se zde sedli ,stafi” zndmi, ktefi se potkévali v prab&hu
celého léta jak na tdbote v Chorvatsku, tak i na rekreaci v Kalin-
Ciakove.

Osobné& musim Fici, ze jsem vzdy poté&Sen, kdyz mohu vidét ra-
dost lidi ze setkdni s prételi. Prévé prételskd atmosféra byla tim
hlavnim, co provazelo celé setkani.

Mél jsem velikou radost, Ze jsem mé&l moZnost si pro pfitomné
pfipravit program a pfivézt jim Uplnou novinku mezi nizkobilko-
vinnymi potravinami.

Nejprve tedy k programu: vdichni G&astnici si opét pfipomnéli
zdklady Diety s Lophlex, ale jako novinku jsme pro né pfipravili

Caute véefdil

i Voldm sa  Mi-

f o lo§ Svoboda, som
z PreSova, kde
som chodil do $ko-
ly, a v sGéasnosti aj
pracujem. Mdm 25
rokov a od detstva
diagnostikovant
PKU. Do PKU cen-
tra chodim pravi-
delne od r. 1995
do Kosic, dovtedy
to bola Bratislava.

Od mala mi rodicia i babka pomdhali dodrziavat diétu podla vte-
dy dostupnych poznatkov, za¢o som im doteraz velmi vdaény ako qj
lekérkam z centra v Kosiciach. Vetci pomdhali obetavostou a cenny-
mi radami. Skolské roky som zviédol celkom fajn s doma uvarenymi
obedmi a sebazaprenim pri uZivani Sinfenalu, nasfastie vyvoj ma po-
stupne zachranil. Ako sa menilo moje Zivotné prostredie cez stredny
zdravotny a vysoky skolu zdravotnictva v Preove, menili sa o] prepa-
réty. Postupne som réd presiel na Milupu a dalsie doplnkové prepardty,
ktoré po zmene ambulancie vyrazne blizie k miestu bydliska, povazu-
jem za najdéleZitejSie okamihy vo vyvoji mojej diéty .

Zamestnanie som si nasiel dost rychlo v meste, kde Zijem, teda
v Pregove vo fakultine] nemocnici J.A. Reimana na muzskom psychiat-
rickom oddeleni. Pracujem tam od j0la 2006 oz do stéasnosti. Vybral
som si to pretfo, Ze v preSovskej nemocnici som praxoval v podstate 5
rokov v kuse (2 roky na strednej + 3 roky na vysokej skole) a aj kvéli
tomu, ze nemusim dochddzaf. Je to zaujimavé, lebo keby som diétu
nedrzal alebo som nemal 10 moznost, tak by som tam mohol byt qj
tak, ale nie ako persondl...

Diéta v prdci sa rovnd ndjst'si &as na desiatu (doma pripraveny chlieb
+ paprika alebo uhorka), dla moznosti v rovnakom éase. Ak mam 12-
ku, tak i obed mdm v préci. Osveddili sa mi dehydratované polievky,
iejich priprava spodiva v zaliati obsahu vriacou vodou z rychlovarnej

specidlni rozvrhy, tzv. ,Individudlni plény”, do kterych si sami vy-
znadili, jok si predstavuii svij idedIni den s pfipravky. Tzn., Ze sami
urdili, kdy a v jakém mnozstvim cht&ji kombinovat svj zékladni
prepardt s Lophlexem a Lophlexem LQ.

Ndsledné méli vsichni moznost (joko odménu za vykonanou
préci) ochutnat prvni nizkobilkovinné parky v d&jindch PKU. Velice
mne zajimalo, jak bude tato novinka viem chutnat a byl jsem
opravdu pfilemné prekvapen tim, co jsem vidél. Jak se fikd, po
parcich ,se jen zaprdsilo”. Nakonec jsem viem vysvétlil, jak si
mohou tyto pérky objednat u mych kolegd v SHS Némecko.

Se véemi jsem se rozloudil a vydal se zp&t na mou oblibenou
trasu KoSice — Praha. Uz se t&8im na Mikuld3ské setkdni, kdy se
zase uvidim se svymi zndmymi, na tu atmosféru a iz ted pfemys-
lim, s jakou novinkou je pfekvapit. Mgr. Jifi Munk

konvice alebo mdm réd nizkobielkovinové pirohy, ktoré je nutné len
ohriaf v mikrovinke. Za tym nasleduje Easiphen alebo Lophlex LQ.

Ak som doma, tak strava vyzerd pestrejsie. Preferujem zemiaky,
hlavne vyprazené ako americké zemiaky, alebo v lango$och. Cestovi-
ny si dédm, ale nie tak &asto.

Svoj volny &as trévim rad $portovo na bicykli, alebo s kamarétmi pri
futbale alebo hokeji. Co sa jedla tyka, mamka je vybornd kuchérka.
Velmi nédm v zagiatkoch pomohla diétna sestra. Tok si mdézem na jedle
pochutit @ mém sa od koho u¢it. Nie¢o mi qj ide, ale mam stdle ¢o
zlepovat aj kvéli tomu, Ze dnes je kopa moznosti, ¢o dobré uvarit
aj pri takom razantnom obmedzeni bielkovin, aké musim dodrziavat.
Volny &as a PKU znamend pldnovat na cely defi dopredu. Je treba
vedief, ako dlho a kam sa ide, aké s moznosti miesta a &asu (napr.
na bicykli je to moznost vody, uz len kvéli praskovym prepardtom).
Nutnostou je brat'si pravidelne jedlo kvéli stabilnym hladindm. Ak je to
vikend s partiou kdmo3ov, tak to je jednoduchsie. DéleZité pre miia sO
predovéetkym desiate a olovranty + prepardty, lebo obed a veéera je
délezitd aj pre fudstvo bez PKU.

Na zdver velkd vdaka tym, ktori ndm akokolvek sprijemmiujo nd3
PKU Zivot. Vdaka. Milos Svoboda

Méj kontakt : Svoboda.milos@centrum.sk

Tu je méj oblUbeny a rychly recept:

Nizkobielkovinové hranolky (vyroba na panvici )
Suroviny: Siroké rezance (nudle) 100g; vegeta dla chuti; Eervend pa-
prika na farbu; Zelerova vriat alebo petrzlenova vriaf (petrzelovd nat);
olej na vypréZanie
Postup: Rezance uvarime v osolenej vode. Ocedime, ddme do misy,
kde ich vymie$ame (bielu neodpordeam pre zafarbenie od papriky ).
Na rezance nasypeme Vegetu , kford osoli rezance a zafarbi na Zlto.
Na to nasypeme &erven( papriku, ktord mé dat farbu oranzovd. Po
zmieSani obsahu s viiafou pertzlenu alebo zeleru vyprézame na rozpé-
lenom oleji po dobu, kym nie sU rezance tvrdsie - musia zivrdndt ako
hranolky. Ak boli dobre osoleng, nesmé pripominat cestovinu.

Dobri chut!

Toto &islo vychézi v prosinci 2008. Casopis je registrovan pod & MK CR E 13356. ISSN: 1214-3057. Vychédzi 4x rocné. Vydavé:
NS PKU a jinych DMP Vedouci redaktor: Hana Konafikovd. Grafickd Gprava: Karel Cejka — Kolaci. E-mail: metabolik@centrum.cz
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B Kokosové tycinky

Suroviny:

Zékladné piskétové cesto: 200 g NB modky Damin; 100g NB str-
Uhanka; 300g krystdlového cukru; vaje¢nd néhrazka(za 4 ks va-
jec); 2-3 dcl vody; 2-3 polievkové lyZice oleja; 1 kypriaci prasok
0,13g

Cokoldda a kokos na obalovanie:

2 &okolddy (odpori¢am. Kaufland); 200 g kokosu, 10 polievko-
vych lyZic mlieka alebo mlie¢nej ndhrazky; olej; Hera

Postup: Sypké suroviny odvézime a v miske dobre rozmie$ame.
Do misky ddme vaje¢nd ndhrazku a 2 dcl vody a 3 mindty $laha-
¢om mieSame, pridéme olej a dobre premieSavame a postupne
pridavame sypkd zmes. Ak méme cesto husté, pridéme postupne
vodu, az ndm vznikne tekutd zmes, ktord vylejeme na mensi plech
s pediacim papierom o rozmeroch cca 24 x 30 cm. Pedieme pri
180-200 °C.

Vo vodnom képeli rozpustime 1,5 — 2 &okolddy, priddme 10 po-
lievkovych lyzic mlieka, olej a pripadne Heru, aby sa vytvorila
tektca &okoléda.

Vychladnuté cesto po dlzke rozrezeme na tri rovnaké pdsy, ktoré
potom pokrdjame na ty&inky hrubé cca 1,5 — 2 cm a tie potom
namééame v ¢okoldde a obalujeme v kokose.

B Slonie slzy

Suroviny:
Rovnaké ako na zékladné piskétové cesto
Krém: 4 dcl vody; 2 Zlaté klasy Dr.Oetker (puding)

Postup: Pripravime zdkladné piskétové cesto, ktoré vylejeme na
velky plech s pegiacim papierom a pe&ieme pri 180 — 200 °C. Ak
je piskéta upedend, spoloéné s papierom ju stoé¢ime ako rolddu.
Chvilu nechdme vychladndf a stichneme papier, cesto opét zato-
&ime a nechdme celkom vychladndf.

Krém: 4 dcl vody a 2 Zlaté klasy uvarime a vznikne husty krém,
ktory natierame na cesto. Do stredu ddme olUpané 3 bandny a
sto¢ime ako rolddu. Zvysny krém natrieme na povrch rolddy. Mé-
zeme posypat Grankom a ulozime do chladnigky. Ak sa cesto na
slonie slzy bude ldmat, méZeme ho pouzit na véelie Uliky.

B Véelie oliky

Suroviny:

Rovnaké ako na zdkladné piskétové cesto; 2-3 polievkové lyZice
lekvdru(zavareniny); 100-120 g masla; 1 Zlaty klas Dr.Oetker (pu-
ding); 1 kévova lyZi¢ka kakaa.

Cokoléda: 100 g &okolady (odpori¢am Kaufland); 5 polievkovych
lyZic mlieka alebo mlie¢nej ndhrazky; olej; Hera

Postup: Do misky nalémeme cesto a polejeme rumom. Priddme
2-3 polievkové lyzice lekvéru, 100-120 g masla. Zmes zalejeme
hordcim pudingom, ktory si uvarime z 2 dcl vody a 1 Zlatého
klasu a 1 kévovej lyzitky kakaa. CelG zmes dobre zmieSame a
formujeme vo forme na véelie Uliky, do ktorej sme vloZili zavdrand

vi$iiu. Ak by sa cesto lepilo na formu, pridame trochu strGhanky
(kokosu, pripadne nalédmeme susienky). Uliky ukladdme na pis-
két (susienku, tortové obldétky, alebo z polovice cesta si vykrojime
kolie¢kd a na tie ukladame Uliky). Hotové Gliky polievame roz-
pustenou ¢okoladou, ktor( $tetcom rozotrieme po povrchu, ddme
stuhnit a posypeme ozdobnou ryzou.




...INSPIROVANA PRIRODOU

B zAruka zdravého vyvoje v kazdém veku
B snadnad priprava diky rychlé rozpustnosti
B pouze piirodni pfisady pro vase zdravi

Jiz 25 let jsme vasim fradicnim a spolehlivym partnerem ve vyzive.

Milupa
Markéta Jifikova
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www.milupa.cz Na Pankraci 30,Praha 4
Tel: +420 724 329 399
marketa.jirikova@prague.nutricia.com




