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Jak pracovat se zakem
s fenylketonurii 9

PhDr. Eva Blahova

Dédicna metabolicka one-
mocnéni predstavuji sku-
pinu asi 900 diagnéz, pri
nichz v organismu nefun-
guje spravné latkova vymé-
na. NejcastéjSim z téchto
vzacnych onemocnéni je
fenylketonurie (PKU). Dité
s touto diagnézou nesmi
jist bézné jidlo. Ma presné
stanovené mnozstvi a slo-
Zeni své specialni stravy.
Na co se pripravit a jak po-
stupovat, pokud pFijmete

Zaka s PKU do Skoly?
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Pfestoze onemocnéni omezuje dité
v jidle a v jeho osobnich aktivitach,
v rdmci Skoly se nijak neodlisuje od
svych vrstevnika.

Co je fenylketonurie?
Pacientdim s fenylketonurii nefun-
guje enzym, ktery u zdravych lidi
odbourava cast bilkovin — amino-
kyselinu fenylalanin. Ten se hro-
madi v téle a nevratné poskozuje
mozek. Pokud by se fenylketonu-
rie v€as nediagnostikovala, doslo
by k tézké mentalni retarda-
ci. Nemoc odhali novorozenec-
ky screening (odbér kapky krve
z pati¢ky). Rodi se s ni jen asi
129000 déti, cca 10 rocné. V soucas-
nosti Zije v Cesku zhruba 800 pacien-
ta s PKU. Jejich zdravotni omezeni,
tedy. striktni a velmi nakladna di-
eta a suplementace bilkovin, jsou
celozivotni. Lé¢ba neexistuje.

ProtoZe déti (a dospéli) s fenylke-
tonurii nesméji témér zadné bilko-
viny ani vétsinu béZnych potravin,
napfiklad pecivo, mlécné vyrobky,
maso, téstoviny, vejce, lusténiny,

a to malo, co sméji — v podstaté jen
nékteré druhy ovoce a zeleniny —, se
musi na gram pFesné zvazit a za-
pocitat do presné stanoveného den-
niho pfijmu bilkovin. Dietu doplriuji
specialni potraviny a nahrazky,
a hlavné aminokyselinové piipravky
,,0Cisténé* o fenylalanin.

Na cesté k inkluzi

Prekazky branici plnohodnotnému
zapojeni ditéte s fenylketonurii do
béhu materské, zakladni ¢i stredni
Skoly lze pfi intenzivni a vstFicné
spolupraci rodiny a Skoly pomér-
né snadno prekonat.

Jak mohou feditel a ucitelé pomoci

Uspésnému zapojeni ditéte?

B Srozumitelné vysvétli celému
kolektivu, pro¢ ma dité odlisné
jidlo a jak by mu mohlo ublizit,
pokud by snédlo cokoliv jiného.
Dité se nesmi stat ter¢em posmi-
vani a Sikany kvl odliSné stravé
nebo svym aminokyselinovym
ptripravkim nevalné viné i chuti.

M Ve spolupraci s rodinou a zfi-
zovatelem zajisti pro toto dité
moZnost ohF¥evu z domova
doneseného dietniho jidla pro-
stfednictvim Skolni kuchyné nebo



vydejny, ptipadné zvazi moznost
vareni tohoto jidla ve Skolni kuchyni.

M Vzdy dohlédnou na to, aby dité
sva jidla konzumovalo spolu
s ostatnimi.

B Pokud se ve Skole planuji jakéko-
liv aktivity spojené s jidlem (spo-
le¢né vareni, oslava, navstéva re-
staurace), Skola rodice informuje
s dostateCnym predstihem, aby
meéli Sanci ditéti pripravit podob-
né jidlo spliujici jeho limity.

B To samé plati v pripadé mi-
moskolnich akci (vylet, Skola
v prirodé a podobné). Ty jsou
vzhledem k narocnosti pfipravé
specialni pro rodinu fenylketonu-
rik(l velmi narocné po vSech stran-
kach. V Uzké spolupraci se Skolou
ale rodie mohou vSe vymyslet
tak, aby se navzdory onemocnéni
dité akci zdc¢astnit mohlo.

B Také pozadavky na jakékoliv vétsi
finanéni vydaje v€as zkonzultuji
s rodi¢i. Lécba fenylketonurie je
pro rodinu ditéte extrémneé naklad-
na (napriklad kilo nizkobilkovinné
mouky vyjde kolem 220 korun).
Zdravotni pojist’ovny totiz hradi
jen polovinu lé¢by — aminokyseli-
nové pripravky. Druhou polovinu —
nizkobilkovinné diety, ktera vy-
chdzi na mnoho tisic mésicné,
musi rodice déti platit z vlastnich
prostredkl, coz samoziejmé ovliv-
nuje finan¢ni moznosti rodiny.

WV zddném ptipadé nizkobilkovin-
nou dietu ditéte s fenylketonurii
nebagatelizuji nebo ho dokonce
nevybizeji k jejimu nedodrzovani
vétami typu ,,ochutnej, pro jed-
nou se nic nestane®!

B Zamé¥i se v praci s Zdkem na ak-
tivity vedouci ke zvySovani jeho
sebevédomi, tedy na oblasti,
v nichz je dité Uspésné.

PKU stravovani v praxi

Dité s PKU prichazi do Skoly vyba-
vené jidlem na cely den. P¥iprava
diety pri fenylketonurii je velmi
narocna na Cas, presnost a finance,
takZe nebyva v silach Skoly chystat
ditéti specialni PKU jidelnicek.
Proto ale musi mit k dispozici
lednici pro uloZeni vlastniho jidla
a idealné mikrovlnnou troubu pro
ohtati obéda.

Stanovisko hlavniho hygienika

dostupné na www.nspku.cz/
legislativa/skolni-stravovani.

html konstatuje, Ze v oblasti
skladovani a ohfivani vlastniho
jidla neexistuji zadna hygienicka
omezeni!

Kromé jidla musi dité v urceny cas
(zpravidla po jidle) vypit special-
ni aminokyselinovy pFipravek,
vétSinou v podobé , piticka“. Je tre-
ba zkontrolovat, Ze jej cely opravdu
vypilo. Déti s PKU jsou uZ od nej-
utlejSitho véku velmi disciplinované
v tom, Ze si bez svoleni rodice (po-
tazmo pedagoga) nevezmou zadné
neschvalené jidlo. Presto peda-
gogové v dobé vyuky musi hlidat,
Ze dité ze zvédavosti neochutna
jiné jidlo nez své. Kazdé poruse-
ni nizkobilkovinné diety je totiz
nevratné. Hladina fenylalaninu
se dostane nad stanovené hranice
a ohrozi mozek a zdravy vyvoj. Také
je nezbytné vratit vSechno nedoje-
dené jidlo ,,do posledniho drobku*
rodi¢dim k prevazeni.

Idealni je povzbuzovat dité v se-
bekdzni, na druhou stranu jej ale
neochranovat vice, nez je nutné.
Pokud prece jen dojde k poru-
Seni diety, pravidlo zni: hlavné
nic nezatajit! At" maji rodice

Z PRAXE SKOL

moznost informovat |ékafe-specia-
listu a vhodné zvolit dalSi postup.
PFi opakovaném poruseni se roz-
vijeji komplikace, predevSim psy-
chologicko-psychiatrické (poruchy
pozornosti, ADHD, v tézsich pfti-
padech deprese, obsedantné kom-
pulzivni porucha a dalsi).

Coje dlilezité

Inkluzi Zdka s fenylketonurii (ze

Uspésné zvladdnout za splnéni né-

kolika predpoklad:

M Rodice a skola Uzce spolupra-
cuji, podrobné se informuji
a dvétuji si. Hladky pribéh spe-
cidlniho stravovani by mél byt
samoziejmosti.

B Spole¢né vytvareji co nejlepsi
podminky pro to, aby dité na-
vazovalo funkéni vztahy a bylo
Uspésné ve vyuce, protoZe pocity
ménécennosti se mohou nega-
tivné projevit na jeho socidlnich
interakcich i na dodrzovani diety.

M Pedagog si je védom své klicové
funkce ve vztahu k ditéti s PKU,
dava dlraz na vzdjemnou ko-
munikaci, zjist’'uje vztah ditéte
k onemocnéni, tomu, jak jej vni-
ma a proziva a jak zvlada nové
situace a vyzvy.

W Ucitel hlidd komunikaci mezi
vrstevniky a snazi se dosdhnout
maximalni sounalezitosti fenyl-
ketonurika s kolektivem.

Pacienty s fenylketonurii v Cesku
sdruzuje Narodni sdruzeni PKU
a jinych DMP, které vam nabizi

vV

najdete na www.nspku.cz.

Autorka je ¢lenkou vyboru Narodniho
sdruZeni PKU a jinych dédicnych meta-
bolickych poruch, z. s.
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