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Stastny élovék, ktery se umi zasmdt sdm sobé!

Bude mit vzdy néco, co ho rozveseli.

Habib Burgiba

Promluva predsedy sdruzeni

Véazeni ¢lenové Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,

rad bych vas seznamil s o¢ekdvanymi novinkami tykajicimi
se aktivit Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP a ¢asopisu
Metabolik v roce 2012.

V tomto roce se chce sdruzenizaméfit na problémy spojené
s aplikaci zékona socidlni reformy | (zruseni rodi¢ovského
pfispévku pro zdravotné postizené dité a jeho prevedeni
do prispévku na péci ve stupni | s povinnym preposouze-
nim do konce roku 2012, zména zpUsobu posuzovani stup-
né zavislosti pro Ucely prispévku na péci) do praxe a na to,
Ze navrhovany zpuUsob posuzovani by mohl znamenat to,
Ze by nasi détsti ¢lenové mohli z okruhu pfijemct pfispév-
ku na péci vypadnout. Samoziejmé pfi vyskytu jakychkoli
problémd v dané oblasti je NS PKU a jinych DMP pfiprave-
no poskytnout svym ¢lendim pomoc a radu.

Vzhledem k témér nulové aktivité a zdjmu ¢lend se podilet
na tvorbé obsahu ¢asopisu Metabolik se domnivame, ze
o tento zpUsob zprostiedkovani informaci neni z vasi stra-
ny zajem. Proto jsme se rozhodli zménit periodicitu vyda-
vani tohoto ¢asopisu v roce 2012 na 2 ¢isla ro¢né, coz bylo
odsouhlaseno i na ¢lenské schiizi NS PKU a jinych DMP
v hotelu Medlov.

Penize a cas, které timto usettime, planujeme investovat
do aktivit, u kterych citime, Ze je z vasi strany po nich vétsi
zajem a poptavka, jako jsou napf. analyzy potravin na ob-
sah aminokyselin a jejich vydani v ucelené podobé, organi-
zace spolecnych akci, tvorba broZurky pro rodice, prarodi-
Ce, ucitele a praktické lékare o PKU a Zivoté s ni nebo sbér
a zvefejnéni odzkousenych a vami provérenych receptli na
internetu a ve formé sborniku receptd.

Na projekt analyz potravin v roce 2012 se nam diky inici-
ativé nasi ¢lenky pani Kuchtikové podafilo ziskat pfislib
grantu z francouzské nadace BEL Foundation ve vysi 5000
eur, za coz ji mnohokrat dékuji. Na ostatni projekty jsme
pozédali o dota¢ni podporu ze strany statu, u které v tuhle
chvili vysledky nezndme. Podrobnosti o téchto a dalSich
podanych dotacnich projektech naleznete v podrobnéjsim
¢lanku uvnitf tohoto ¢isla.

V dalsim ¢lanku naleznete prehled planovanych akci a ak-
tivit Narodniho sdruzeni PKU pro pfisti rok a zhodnoceni
¢innosti, akci a aktivit z letosniho roku a pfehled zmén ve
zdravotni a socidlni oblasti, které nas ¢ekaji od 1. 1.2012.

Soucasné bych chtél podékovat véem velkym i drobnym
darclim a sponzortm, ktefi prispéli na aktivity a ¢innosti
naseho sdruzeni v tomto roce a pomahaji nam tim lépe
a pohodInéji zvladat zivot s fenylketonurii nebo jinou dé-
di¢nou metabolickou poruchou.
Jménem vyboru Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP
Vam preji do nového roku 2012 hodné zdravi, $tésti a spo-
kojenosti.
Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP




Legislativni okénko

Prehled aktualnich legislativnich zmén

Béhem 4. ctvrtleti 2011 byly pfijaty kromé mnoha jinych i dva
navrhy zakon(, které by se mohly dotykat pacient(i s PKU nebo
jinymi DMP.

Uhrada preparatt pro lécbu PKU

Dne 6.12.2011 byl zvefejnén ve Sbirce zdkont zékon ¢.369/2011
Sb., kterym se méni zakon ¢. 48/1997 Sb., o vefejném zdravotnim
pojisténi a 0 zméné a doplnéni nékterych souvisejicich zakond, ve
znéni pozdéjsich predpist, a nékteré dalsi zdkony, kterym je od
1. 4. 2012 novelizovan § 15, odst. 6, zdkona o vefejném zdravot-
nim pojisténi ¢. 48/1997 Sb. a na jehoz zakladé jsme se domnivali,
Ze by mohla byt ohrozena Uhrada PKU preparétt (oficidlné potra-
vin pro zvlastni lécebné Gcely — PZLU) z vefejného zdravotniho
pojisténi. Na zakladé dalsich naslednych konzultaci a jednani bylo
konstatovéano, ze toto nebezpeci nehrozi a ze tyto PZLU budou
nadale hrazeny z vefejného zdravotniho pojisténi, coz bylo po-
tvrzeno Stanoviskem Statniho Ustavu pro kontrolu Iéciv k otazce
pripadného nepfiznani Uhrady potravindm pro zvlastni lékarské
Ucely z titulu ,vydeje i na lékarsky predpis” ze dne 29. 9. 2011
a Stanoviskem Ministerstva zdravotnictvi CR k hrazeni potravin
pro zvlastni lékarské ucely ve svétle novely zakona ¢. 48/1997 Sb.,
o vefejném zdravotnim pojisténi ze dne 11.10.2011. Protoze toto
reseni je ale z dlouhodobéjsiho hlediska nedokonale pravné oset-
feno, tak v této véci probiha jesté dalsi legislativni vyvoj (zpresnéni
formulaci Ghrad PZLU z vefejného zdravotniho pojisténi formou
novelizace zdkona), pficemz zménovy text k tomuto zakonu je za-
pracovan v Navrhu na vydani zékona o zméné zakonl souvisejici
se zfizenim jednoho inkasniho mista a dalSich zménach dariovych
a pojistnych zakond, ktery je v soucasné dobé projednavan Sena-
tem jako Senatni tisk 240/0.

Socialni reforma | a problematika socialnich davek

0Od 1.1.2012 zacnou platit zmény, které pfindsi Socialni reforma |,
coz je balik zdkon( v socialni oblasti, které dne 22.11.2011 pode-
psal prezident republiky. Z téchto zdkon( se nas asi nejvice tyka
Zakon ¢. 366/2011 Sb., kterym se méni zdkon ¢. 111/2006 Sb.,
0 pomoci v hmotné nouzi, ve znéni pozdéjsich predpist, zakon
¢.108/2006 Sb., 0 socidlnich sluzbach, ve znéni pozdéjsich predpi-
stl, zakon ¢. 117/1995 Sb., o statni socialni podpore, ve znéni poz-
déjsich predpist, a dalsi souvisejici zdkony. Co ndm tato reforma
vsechno pfinese a co se na jejim zakladé pro nas méni?
Sjednoceni mista vyplaty davek:

Dévky, prispévky a podpory bude nové vyplacet jen urad préace,
kde se o tyto davky bude téz i zadat.

Pfijemci prodlouzeného rodic¢aku:

Pro prijemce rodicovského prispévku se méni to, Ze rodicovsky
prispévek pro dlouhodobé postizené dité (prodlouzeny rodicak)
zanika, a pokud si rodi¢ nezvoli do 31. 1. 2012 moznost nadale po-
birat bézny rodicovsky prispévek, tak bude prodlouzeny rodic¢ak
zmoci Uredni pretransformovan do prispévku na péci se stupném
zavislosti |, ale s tim, Ze spravni organ musi nejpozdéji do 31. 12.
2012 zajistit preposouzeni vsech téchto osob. Toto preposouzeni
jiz bude provadéno podle novych zasad. Prakticky to u déti ve vé-
kové kategorii do 7 let véku znamena snizeni vyplacené mésicni
Castky ze 7600K¢ na 3000K¢, coz je sice velice neprijemna skutec-
nost, se kterou ale nebylo mozné vibec nic délat. Nové je mozno
bézny rodicovsky prispévek pobirat max. do véku 4 let ditéte, ale
pozor na to, ze zasady pro vyplaceni standardniho rodi¢ovského
prispévku se téz od 1. 1. 2012 velmi podstatnym zplsobem méni.
Pfijemci prispévku na péci:

Pro tyto osoby se neméni témér nic, protoze platnost stavajicich
posudki pro posouzeni stupné zavislosti ani pfiznany stupen za-

vislosti se neméni. Méni se pouze to, Ze pijemci prispévku na péci
ve stupni | bude pfiznan prikaz TP, ve stupni Il prikaz ZTP a ve
stupni lll prikaz ZTP/P. Dale se méni to, Ze u prijemcu prispévku na
péci mladsich 18 let ve stupni Il se méni mési¢ni vyse vyplaceného
prispévku z 5000 K¢ na 6000K¢ a Ze pfi splnéni urcitych podminek
je vyse prispévku navysena o 2000K¢ (viz nize).
Zvyseni prispévku na péci pro rodiny s nizkymi pfijmy:
V souvislosti se zrusenim sociadlniho pfiplatku je nové od 1.1.2012
umoznéno nezaopatifenému ditéti do 18 let véku, kterému nalezi
prispévek na péci, nebo rodici, kterému nalezi prispévek na péci
a ktery pecuje o nezaopattené dité do 18 let véku, zvysit vypla-
ceny prispévek na péci o 2000K¢, pokud rozhodny prijem oprav-
néné osoby a 0sob s ni spolecné posuzovanych je nizsi nez dvoj-
nasobek ¢astky zivotniho minima opravnéné osoby a osob s ni
spolecné posuzovanych. Toto vsak nelze pouzit pro déti, kterym
nalezi prispévek na Uhradu potieb ditéte ze systému davek pés-
tounské péce podle zakona o statni socialni podpore nebo u déti,
které jsou v plném piimém zaopatieni zafizeni pro péci o déti
nebo mladez.
Osoby, kterym kon¢i platnost posudku pro stanoveni stupné
zavislosti:
Posuzovanistupné zavislostise od 1.1.2012 zasadné zménia bude
provadéno podle zcela novych zésad. Misto dosavadnich 36 tko-
nu a 129 dil¢ich c¢innosti budou posudkovi [ékafi nové popisovat
jen 10 (u osob do 18 let véku jen 9) oblasti kazdodenniho Zivota
¢lovéka, a v nich to, jak posuzovana osoba dokaze zvladnout za-
kladni Zivotni potreby. Mezi tyto oblasti patfi mobilita, orientace,
komunikace, stravovani, oblékani a obouvani, télesna hygiena,
vykon fyziologické potieby, péce o zdravi, osobni aktivity a péce
o domacnost (péce o domacnost se u osob do 18 let véku nehod-
noti). Osoba do 18 let véku se povazuje za zavislou na pomoci jiné
fyzické osoby ve stupni | (lehka zavislost), jestlize z divodu dlou-
hodobé nepfiznivého zdravotniho stavu neni schopna zvladat tfi
zakladni Zivotni potreby, nebo ve stupni ll (stfedné tézka zavislost),
jestlize z divodu dlouhodobé nepfiznivého zdravotniho stavu
neni schopna zvladat Ctyfi nebo pét zakladnich Zivotnich potreb
a vyzaduje kazdodenni mimoradnou péci jiné fyzické osoby (sa-
moziejmé existuji jesté stupné zavislosti lll a IV, ale na ty se domni-
vam, Ze pacienti pouze s PKU nebo jinou DMP nedosahnou).
ZpUsob posuzovani stupné zavislosti je upfesnén v provadéci vy-
hlasce ¢. 391/2011 Sb. Plvodni ndvrh zdkona vibec s existenci
provadéci vyhlasky nepocital, ale diky legislativnimu tlaku orga-
nizaci zdravotné postizenych, zastupovanych zejména Narodni
radou osob se zdravotnim postizenim (NRZP) vsak vznikl po velmi
dlouhych, urputnych a naro¢nych jednanich mezi zastupci MPSV
a NRZP kompromisni ndvrh této provadéci vyhlasky, zverejnény
jako vyhldska ¢ 391/2011 Sh. Text vyhlasky sice neni idedlni, ale
je mozno o ném fici, Ze na jeho zékladé by mél byt nasim détem
zachovan prispévek na péci se stupném zavislosti | a na zakladé
dostupnych informaci vim, ze to je maximum toho, co bylo mozné
prosadit. Text této vyhlasky jsem 19.12.2011 zaslal tém ¢lendim NS
PKU, na které mame aktudlni a platné e-mailové kontakty.
Protoze jako sdruzeni planujeme sledovat situaci a vyvoj ve véci
posuzovani prispévku na péci véetné situaci pfi prechodu z rodi-
Covského prispévku pro zdravotné postizené dité na prispévek
na péci, tak privitam informaci o tom, pokud v této oblasti nasta-
nou pfipady, kdy nékterému détskému clenovi NS PKU nebude
prispévek na péci pfiznan. V tomto pfipadé mohou nasi clenové
pocitat s nasi pomoci a podporou.

Ing. Radek Puda



Doprejte svym détem,
co potrebuji

PKU Anamix Junior LQ,
prvni tekuty PKU pnpravek

s omega-3 pro deti
od 3do 10 let

obsahuje omega-3 mastné kyseliny, které jsou nezbytné pro spravny vy-
voj mozku a oci

zahrnuje vyssi mnozstvi Zeleza, médi, zinku, selenu a vitaminG Aa B,
jejichz hladina mUze byt u déti s PKU nizka, stejné tak obsahuje vice
vapniku, ktery pomaha pfi zdravém vyvoji kosti a zubu

PKU Anamix Junior LQ je jiz hotovy napoj, ktery neni nutné michat,
vazit ani odmeérovat

je pfipraveny v malé 125 ml lahvi se snadno uzaviratelnym
vickem, perfektni do détské ruky

je k dostani ve dvou prichutich - pomeranc a lesni ovoce

Nutri¢ni informace:
ve 125 ml vyrobku

Energie 497 kJ
118 kcal
Bilkoviny (ekvivalent) 109
Sacharidy 8,89
z toho cukry 6,69
Tuky 4,89
z toho nasycené mastné kyseliny 17,5%
z toho mononenasycené mastné kyseliny 69,6 %
z toho polynenasycené mastné kyseliny 12,9%
% LCT 100
% MCT 0
Pomér w6 : w 3 mastnych kyselin 4,2:1
% energie z linolové kyseliny 34
% energie z a linolenové kyseliny 0,36
Vlaknina 031g

SHS, Nutricia, a.s.

Jana Simové Eberlova

Na Hiebenech 11 1718/10, Praha 4

Tel. 602 691 241, e-mail: jana.eberlova@nutricia.com

Potraviny pro zvlastni vyzivu — potraviny pro zvlastni Iékarské ucely. 06/2011



Zpravodaj NS PKU

6. Vyrocni ¢lenska schuze Narodniho
sdruzeni PKU a jinych DMP

Nové Mésto na Moravé - hotel Medlov, 30.9.-2.10. 2011

ZDE MELY BYT DOJMY A ZAZITKY UCASTNIKU CLENSKE SCHUZE
V MEDLOVE!

BOHUZEL JSME ZADNE NEOBDRZELI!

PROTO NA TETO STRANE NAJDETE POUZE JEDNU FOTKU Z TETO AKCE...

A NA SOUSEDNI STRANE NALEZNETE NAPOSLEDY HODNOCENI
PREDSEDY SDRUZENI!



Zpravodaj NS PKU

6. Vyrocni ¢lenska schuze Narodniho

sdruzeni PKU a jinych DMP

Hodnoceni akce z pohledu predsedy sdruzeni

V letosnim roce jsme se rozhodli zavést ve sdruzeni novou
tradici, a to, Ze spojime Vyro¢ni ¢lenskou schizi se setkanim
vsech ¢lend sdruzeni bez ohledu na vék a bydlisté. Jako misto
této akce byl vybran hotel Medlov u Nového Mésta na Mo-
ravé a tento vybér se ukazal byt velice Stastnym. Pfistup za-
méstnancl hotelu k ndm byl velice ptijemny a profesiondini
a ani s PKU stravou, kterou hotel vafil poprvé, nebyl po po-
¢atec¢nich rozpacich zadny problém, protoze strava byla pro
dietdre i nedietare velmi dobrd. Hotel ma navic krasné okoli
(rybnik, upraveny lesopark a lesy), a protoze nam vyslo kras-
né, slunecné pocasi, tak kazdy, kdo chtél, se mohl jit projit do
nedalekého lesa na houby nebo jen tak na prochazku, zrela-
xovat se pohledem na rybni¢ni hladinu nebo se jen tak v kli-
du a v pohodé obcerstvit na hotelové terase s vyhledem na
rybnik, lesy a okolni kopce.

| kdyz se tento typ akce konal letos poprvé, tak Ucast byla téz
vynikajici, protoze této akce se zucastnilo115 osob (vcetné
vystupujicich a hostt), které reprezentovaly Ucast 24 ¢lenl
(rodin).

V prabéhu schiize jsme vyslechli krasné a vydarené pred-
nasky doc. Prochazkové z Brna o novych moznostech Ié¢by
PKU a ing. Peskové z UDMP Praha o analytickych metodach
a praktickém provadéni analyz aminokyselin v krvi u fenyl-
ketonurie a ostatnich DMP. Déle nés zastupci firmy Nutricia

seznamili s novymi produkty v jejich sortimentu, s novinka-
mi v oblasti Uhrad a ve zptsobu piredepisovani aminokyseli-
novych preparatl a s novinkami ve slozeni jejich tymu. Dale
se na schizi fesila otdzka problémi spojenych s novelizaci
zdkona o vefejném zdravotnim pojisténi a nebezpedi zru-
Seni Uhrad pro tyto preparaty a otazky spojené se socialni
reformou | a jejich dopady pro pacienty s PKU a jinymi DMP
(zejména otazky kolem zruseni prodlouzeného rodic¢aku
a otazky souvisejici se zménou zplisobu posuzovani stupné
zavislosti u pfispévku na péci). V neposledni fadé zde bylo
provedeno odsouhlaseni Ucetnictvi a vyhodnoceni akci
a aktivit sdruzeni za rok 2010 a za obdobi do 30. 9. 2011
a byly odsouhlaseny akce, plany a cile sdruzeni pro rok 2012,
o kterych se doctete v jiném ¢lanku tohoto ¢isla. Zapis z této
¢lenské schiize vdm v pfipadé vaseho zajmu radi zaslou ¢le-
nové Vyboru NS PKU.

O tom, jak to na tomto setkani vypadalo, vypovidaji i pfiloze-
né fotografie.

Osobné si myslim, ze se Vyro¢ni ¢lenska schize NS PKU a ji-
nych DMP vydafila a jiz se tésim na pfisti rok na tuto akci, pro
kterou je predbézné v tomto hotelu zamluven termin kolem
28.9.2012.

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP




PKU news

PKU2 - MIX nenapadny klenot

Uvodem

Prisny dieteticky rezim u pacientd s fenylketonurii (PKU)
nebo hyperfenylalaninémii (HPA) vyzadujici [écbu v prv-
nich letech zivota je nezbytny pro normalni psychologic-
ky a intelektudlni vyvoj déti. Vyziva se snizenym pfijmem
fenylalaninu dovoluje pouze velmi omezeny vybér béz-
nych potravin. Existuje malé mnozstvi potravin, ptirozené
chudych na bilkoviny, pfevazné rostlinného puvodu, ja-
koz i pramyslové vyrabéné potraviny chudé na bilkoviny.
Tyto potraviny jsou rozhodujici pro sestavovani jidelni¢ku
a predstavuji asi pouze 20 % pfisunu proteint. V dusledku
toho musi byt u déti v predskolnim a skolnim véku kryta
pfevazna c¢ast prisunu bilkovin a mikrozivin (vitaminy, mi-
neralni latky a stopové prvky) vétsSinou pouzivanim amino-
kyselinovych smési bez Phe, obohacenych o mikroziviny.

1. rok Zivota:

V prvnim roce zivota dostavaji kojenci s PKU ke kryti prisu-
nu proteint a mikrozivin ndhradu kojeneckého mléka na
bazi aminokyselin bez Phe, kterd je podavana spolu s ma-
tefskym mlékem nebo pocatec¢nim kojeneckym mlékem
v souladu s individudIni toleranci fenylalaninu.

2.rok zivota:

Pocatkem druhého roku zivota se zpravidla prechazi od
nahrady kojeneckého mléka z ldhve na odpovidajici pro-
teinovy suplement, ktery je zaloZzen na vyhradné cistych
aminokyselindch obohacenych o mikroziviny.

Pouziti volnych aminokyselin pro syntézu proteinud je opti-
malni pouze tehdy, kdyz je soucasné zajistén dostatecny pii-
sun energie.

Z tohoto dlivodu se pravé u pacientd s dédi¢nymi poruchami
metabolismu, jako je PKU, naléhavé doporucuje konzumovat
smés aminokyselin vzdy spolu s jidlem.

Doporuceni pro prijem
proteini

Od konce 80. let se doporuceny piijem proteinli pro zdravé
osoby radikalné snizil (viz obr. 1).

Pracovni skupina pro metabolické poruchy u déti (APS) vyslo-
vila v roce 1995 doporuceni, aby denni pfijem proteint byl
pro pacienty s dédi¢nymi poruchami metabolismu amino-
kyselin ptizplsoben aktualnim doporucenim ve vyzivé zdra-
vych jedinct (1991). Srovnani mUzete vidét v tabulce 1.

Tabulka 1: SloZeni kravského mléka vers. slozeni PKU 2-mix na 100 m/

Obr. 1: Doporuceny prijem protein(i (DGE, DACH*)
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APS zverejnilo v roce 1997 také nové doporuceni k 1é¢bé paci-
entd s fenylketonurii. Pro vékovou kategorii 1-10 let byly do-
poruceny hladiny fenylalaninu v krvi mezi 42-242 pumol/I (1).
Prisnéjsi limity pro hladinu fenylalaninu v krvi znamenaji pro
vyzivu déti s PKU to, Ze pii neménné spotiebé energie dosta-
nou méné prirozeného proteinu. Pfisnéjsi dieta s omezenou
davkou tradi¢nich potravin znamen4, Zze pozadované oboha-
ceni aminokyselinového suplementu o mikroziviny se stava
dilezitéjsim.

Vsechny uvedené zmény v doporucenych davkach zivin

jsou dokladem potiebnosti proteinového suplementu bez

fenylalaninu, ktery splriuje nasledujici kritéria:

soucasna nabidka energie formou sacharidd a tukl pro

optimalni vyuziti zivin (AMK)

- napodobeni ptirozené vyzivy zdravych jedinct

- respektovani aktualnich doporuceni pro pfijem mikro-
zivin

- vylepsena chut pro lepsi compliance

S Milupou PKU 2-mix nastoupila novd generace vyrobki
PKU.

PKU 2-mix obsahuje jako dosud jediny proteinovy suplement
(bez fenylalaninu) tuky a sacharidy ve srovnatelnych mnoz-
stvich jako kravské mléko. Proteiny a mikroziviny jako vapnik
jsou zde obsazeny spole¢né s energii, jejiz mnozstvi odpovi-
da jeji aktudlni potiebé.

Svou pfijemnou neutralni chuti poskytuje détem predskolni-
ho a skolniho véku s PKU, popt. HPA nahradu kravského mléka
bez fenylalaninu a je bohaté na bilkoviny. Obsah proteint je
2 g proteinu na 50 ml v hotovém napoji PKU 2-mix, a uleh¢uje
tak kalkulace diety, a tim zarazeni do vyzivy.

Kravské mléko na 100 ml PKU 2-mix na 100 ml (Stand.
Tuk 3,5% v sus. [11] koncentrace 15%)
Energie kcal 64 66
Protein g 3,3 4
Tuk g 3,5 2,8
Sacharidy g 4,8 6,4

Vapnik mg 120

155



PKU news

mezi PKU pripravky

Cilova skupina - vékova
kategorie 1-5 let

Pouze vzdjemné sladény a proporcionalni pfijem proteint
a mikrozivin na den umoznuje pokryt skute¢nou potiebu or-
ganismu ditéte na mikroziviny.

Typickymi priklady pro viechny ostatni mikroziviny jsou vap-
nik, niacin a vit. B,.

Pro optimalni zhodnoceni vadpniku a jeho protektivni efekt
pro kostru je dulezity jeho pomér k proteiniim >20:1 (mg:g)?.
Dostatecné zasobeni vapnikem je podminkou pro zajisténi
dostatecné kostni denzity, a tim k predchazeni osteoporéze
ve vysokém véku.

Doporucené davky pro niacin se tak zakladaji na poméru nia-
cinu a mnozstvi energie (1,6 mg/MJ)&.

Nedostatecné zasobovani vitaminem B, po del$i dobu mize
pfi soucasné vysokém pfijmu proteint vést k nespecifickym
symptomum, jako jsou poruchy ristu, inava, nechutenstvi.
Doporuceny pfijem vitaminu B, vychézejici z jeho funkce
v metabolismu bilkovin se vztahuje k mnozstvi pfijimanych
bilkovin. Toto doporuceni je dano pomérem minimalné
0,02 mg vitaminu B, na 1g spotfebovaného proteinu®.

Slozeni PKU 2-mix

Obsah energie: 100 ml PKU 2-mix ma stejny obsah energie
jako 100 ml kravského mléka = 67 kcal/100 ml pii 3,5% tuku
Vv susiné.

Proteiny/aminokyseliny: PKU 2-mix obsahuje viechny esen-
cidlni a semi-esencialni aminokyseliny (vyjma Phe) v mnoz-
stvich danych jejich potiebou. S ,Chemical Score” 100 (refe-
rencni protein kravského mléka) odpovida PKU 2-mix (s vy-
jimkou fenylalaninu) ve své kvalité aktudlnim doporucenim
pro kvalitu proteinl (vztazeno na vysoce hodnotny protein,
jako je mléko nebo vejce)™.

Tuk: Tuk v PKU 2-mix odpovida svou kvalitou smésim tukd
pouzivanym v kojeneckych mlécich pro kojence a malé déti,
pochazejici z vysoce hodnotnych rostlinnych tukd a oleja.
Lehka stravitelnost a dobra snasenlivost jsou dalSimi pred-
nostmi pouzivaného tuku v PKU 2-mix.

Sacharidy: PKU 2-mix ma obsah sacharid? 6,4 g/100 ml. Smés
sacharidu je tvofena prevazné z maltodextrint. Pomalejsi od-
bourdvani maltodextrind ve srovnani s mono- a disacharidy
hovofi pro jejich volbu.

Vitaminy, mineralni latky a stopové prvky: Milupa PKU
2-mix se vyznacuje relativné vysokym obohacenim o mikro-
ziviny, vzhledem k obsahu energie a protein.

Davkovani: Davkovani PKU 2-mix je individualni a fidi se
podle véku, hmotnosti, potfeby proteinu a individualni tole-
rance fenylalaninu u ditéte.

Denni dévka musi byt upravovana na zékladé lékarské kon-
troly v urcitych ¢asovych odstupech a odrazi aktudlni situaci
v latkové preméné. Celkové denni mnozstvi ma byt rozdéle-
no na vice jednotlivych davek.

:’I'.I*' i
b o
<
N
\a'_.

. — =
el LT P S -
§ Tougwoss  memi
- :
e
= kg
s
=
-

:-‘: I'_""lﬂl'i . Ky s
%m"‘""ig_f;‘: w—
=

PKU 2-mix muze byt podavano bud'rozpusténé ve vodé, nebo
spolecné s vypocitanym mnozstvim jinych potravin.

Pro individudlni davkovani a jednoduchou ptipravu PKU
2-mix je prilozena odmérka

1 odmérka PKU 2-mix = 7,5g prasku = 2g proteinu

Mnozstvi 2 g proteinu na 1 odmérku umoziuje jednoduchy
vypocet diety a zaménu s jinymi smésmi aminokyselin. Od-
mérka umoznuje vedle individualniho a pozadovaného dav-
kovani téz flexibilitu v ddvkovani PKU 2-mix. Déti s PKU stejné
jako zdravé déti vyzaduji flexibilitu ve svém dennim vybéru
potravin a také ve své denni volbé smési aminokyselin.

» zasadni predpoklad pro dobrou complianc.

Priprava:

Standardni roztok PKU 2-mix:
100 ml hotového napoje = 2 odmérky (15 g PKU 2-mix)
+ 90 ml pitné vody

PKU 2-mix se mliZze rozmichat ve studené nebo prevarené
vodé, vychladlé na 50° C. Pozadované mnozstvi PKU 2-mix
se nejdrive doporucuje rozmichat kavovou lzickou s trochou
vody ve sklenici nebo salku a nakonec pfimichat zbyvajici
mnozstvi pitné vody.

Recepty na pouzivani
PKU 2-mix

Na zdkladé své pfijemné neutralni chuti se dd Milupa PKU
2-mix velmi dobre pit samotna studena ¢i tepla. PKU 2-mix
neobsahuje zadné pridané aromatické latky ci barviva.

PKU 2-mix, zvlastni plus v dieté PKU

— lepsi vyuziti pfijimanych aminokyselin pfi soucas-
ném pfijmu energie podle vzoru pfirody

- osvédceny profil aminokyselin bez fenylalaninu,
vysokeé biologické hodnoty

- suplementovani vitamin(, mineralnich latek a sto-
povych prvkd podminéné vékem a potiebou pod-
le nejnovéjsich doporuceni, v¢. selenu (Se)

- pfijemné neutralni chut — vylepsena compliance

- jednoduché davkovani pomoci odmérky — indivi-
dualni pristup a flexibilita

— bez aromatickych latek, barviv a sladidel

* DGE — Némecka spolecnost por vyzivu, DACH - referenéni hodnoty pro pfijem Zivin

Literatura: [1] Arbeitsgemeinschaft firr Padiatrische Stoffwechselstorungen (APS): Therapie von Patienten mit Phenylketonurie, Monatsschrift fiir Kinderheilkunde 145:961-962, 1997 [2] L. K. Massey: Does Excess Dietary Protein Adversely Affect Bone ? Sym-

posium Overview, American Society for Nutritional Sciences, 1998 [3] Deutsche Gesellschaft fiir Ernahrung (DGE): DACH - Referenzwerte fiir die Nahrstoffzufuhr, 1.Auflage Umschau/Braus, 2000 [4] S.W. Souci, W. Fachmann, H. Kraut: Die Zusammensetzung der

Lebensmittel und Nahrwert-Tabellen, 6. Auflage, 2000
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Mikulasska setkani 2011

Jaksejizstalotradici,ivletosnimroce se konala dvé mikulasska
setkani spojend s mikuldsskou besidkou a nadilkou. Prvni
se konalo 19. 11. 2011 v hostivaiské sokolovné v Praze
a zucastnilo se ho 117 osob (celkem 32 rodin s 54 détmi),
a druhé se uskutecnilo 26. 11. 2011 ve Slovanském domé
v Olomouci a zucastnilo se ho 100 osob (celkem 31 rodin s 47
détmi). Ucastnici v Praze se aktivné zapojili do mikula3ské
besidky, organizované divadelnim krouzkem hostivarské
sokolovny, na jejimz konci vystoupili Certi z pekla a spolu
s Mikulasem a andélem predali vsem détem mikulasské
bali¢ky. Ucastnici v Olomouci zhlédli loutkové predstaveni
Pernikova chaloupka, po jehoz skon¢eni za nimi ptisli Mikulas,
Cert a andél, a predali véem détem mikuldsské balicky
s nizkobilkovinnymi potravinami.

Obé tato setkani se vydafila, o cemz svédcila rozzarend ocicka
nasich déti po predani darkad i kratka hodnoceni nékterych
z vas, ktera prikladame:

Mikuldsska besidka v hostivaiském sokole se neuvéritelné
vydafrila. Dvé rady Zidli kolem sdlu umoznily vidét vsem. Déti
byly vtazeny do déje pohddkového predstaveni a aktivné se
ho ucastnily. Dramaticky prichod certi nenechal nikoho na
pochybdch, ze se na jevisti opravdu otevird peklo. Ozvuceni
a nasviceni scény bylo prosté bdjecné. Preddvdni Mikuldse
probihalo rychle s odlehcujicimi vsuvkami se zpévem a tancem.
Timto dékuji vsem ucinkujicim i pofadatelim za skvély zdzitek
pro détii dospélé.

M. Tomdskovd

nebo podékovani z chatu NS PKU
k olomouckému Mikulasi

Chtéla bych podékovat panu Pudovi i jeho manzelce za krdsnou
nadilku s pohddkou pro nase déti.
Dékujeme, Hruskovi

Jak to na téchto akcich vypadalo, si mizete prohlédnout na
pfilozenych fotografiich nebo ve fotogalerii na webovych
strankach NS PKU.

| v letosnim roce byla mikuldsska nadilka velmi bohatd, za
coz dékujeme viem firmdm, které nase déti témito balicky
sponzorsky podporily (firmy Nutricia - vyrobky Milupa a SHS
a Bezgluten).

Jako organizatory nas tési, ze na obou setkanich byla ucast
velice hojnd a Ze na né zavitalo mnoho novych ucastnikd,
a proto hodlame v této tradici pokracovat i v ptistich letech.

Za organizdtory vdm vse nejlepsi do zbytku roku preji
Markéta Samkovd
a Radek Puda
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Konference ES PKU -13.-15.10.2011

Jachranka u Varsavy, hotel Warszawianka

Mili ¢tendfi Metaboliku a ¢lenové NS PKU,
vpolovinéfijnasekonalajakokazdyrokvyro¢nischiizeakonference
Evropské spolecnosti pro PKU a podobné metabolické poruchy
(ES PKU), tentokrat v hotelu Warszawianka v Jachrance u Varsavy
v Polsku, Této konference se poprvé v historii naseho sdruzeni
zUcastnilo vice zastupcl vedeni NS PKU, konkrétné predseda
sdruzeni Radek Puda a ja jako mistopredsedkyné, a kromé nas
i rodina Lipusova zVendryné.

Program konference bylrozdélen do tfi sekci- pacientské, odborné
(Iékarské)a pro delegaty pacientskych organizaci.V ivoduazavéru
konference probéhl spolecny program pro viechny tfi skupiny.
Témata letosni konference v jednotlivych sekcich byla riznorod3,
i kdyz vSechna navazovala na Gvodni i zavére¢ny program. Ten
shrnoval historii lécby PKU, ktera je plna ndhod a dobrych konc(,
a ukazuje, ze za soucasnou moznost lécby vdécime obétavym
a vytrvalym lidem z fad pacient(i i lékard.

Na toto téma navazovaly prispévky z oblasti vyzkumu méné
probadanychoblastiPKU-materndlniPKUaPKUdospélych,anové
|écebné postupy, na které by se mohli pacienti v budoucnosti tésit.
Prispévky s tematikou maternalni PKU se zabyvaly bezpe¢nymi
Iécebnymi postupy pro matku i dité, optimalnimi hladinami PHE
v krvi matky, ale i moznostmi uziti BH4 v téhotenstvi. Prispévky
zabyvajici se lé¢bou dospélych prevazné poukazovaly na nutnost
lécby a dodrzovani nizkobilkovinné diety tak, aby i po dovrseni
dospélosti pacienttim zlstavaly nizké hladiny PHE v krvi, nebot
opacna situace vede k mnoha zdravotnim komplikacim. Bylo
konstatovano, Ze existuje celad fada potencialnich problém, se
kterymi se mohou pacienti s PKU potykat, obzvlast pokud maji
dlouhodobé vysoké hodnoty fenylalaninu v krvi v dospélém
véku, ale jasné dlsledky nejsou stéle fadné prozkoumany, a proto
probihaji mnohé studie v této oblasti.

Pacientsky program, kterého se zii¢astnil predseda sdruzeni Radek
Puda, se zabyval tematikou psychologickych aspektt Zivota s PKU
v kazdodennim Zzivoté. Nejdllezitéjsi zavéry, které vyplynuly
z diskuse s psychology a se ¢leny z jinych zemi, jsou ty, ze pokud
pacient s PKU nechce mit psychologické nebo psychiatrické
problémy v bézném Zzivoté v dospélosti, tak by mél po celé détstvi
i v dospélosti udrzovat optimalni hodnoty fenylalaninu v krvi.
Druhym poznatkem, laicky vyjadienym, je to, Ze,pacient s PKU je
tim Stastnéjsi a spokojenéjsi, ¢im méné na PKU mysli a ¢im méné
ji proziva”.

Tak jako v loriském roce jsem zastupovala nasi organizaci na
oficialnim programu pro delegaty ¢lenskych zemi, a tak vam jej
trochu podrobnéji pfiblizim. Jiz v minulém roce jsme pfi diskuzi
narazili na problém toho, Zze v kazdé zemi probiha lécba PKU
trochu jinak. | kdyz PKU je onemocnéni, u kterého je mozné
eliminovat témér veskeré negativni zdravotni dlisledky a tato
|écba je ve vétsiné evropskych zemi pro pacienty dostupnd, tak
,mit PKU neni vSude v Evropé stejné” Tato skutecnost vyplyva
ze dvou problému, a to z neexistence Evropskych zasad pro
Ié¢bu PKU (sami vime, Ze i u nas se pacienti setkavaji s riiznymi
doporuéenimi v riiznych centrech, a to je pouze v ramci CR)
a z toho, ze pfistup k 1écbé a jeji Uhradé se lisi v zavislosti na
tom, v které evropské zemi pacient Zije. Z tohoto dlivodu se
ES PKU rozhodlo vytvorit dokument, ktery tyto rozdily popise,
nazvany Closing the Gaps. Tento dokument by mél byt za
rok prezentovan Evropskému parlamentu za Ucelem zvyseni

povédomi o PKU, jeji 1é¢bé a posileni priority tohoto tématu
v rdmci zdravotni politiky EU. Samoziejmé mize byt pouzit
i v jednotlivych zemich pfi argumentaci s odpovédnymi
institucemi, které néjakym zplsobem zajistuji lécbu pacientt
s PKU.
Na tuto iniciativu navazuje dalsi krok vedeni ES PKU, které
vytvofilo navrh konceptu (zdsadnich bod() optimélniho
lécebného postupu PKU z perspektivy pacientd. Tyto body byly
delegéty diskutovany, upraveny a posléze odsouhlaseny jako
zaklad budouciho dokumentu, ktery by mél popisovat optimalni
|écebné metody. Byla vytvorena pracovni skupina, jejimz jsem
¢lenem, ktera bude pracovat na dalsim podrobném rozpracovani
Iécebného postupu. Nezbytnou soucasti tohoto procesu budou
konzultace s renomovanymi odborniky na lé¢bu PKU, tak, aby
vysledny dokument, i kdyz bude z perspektivy pacientd, byl
prijatelny a podporovany Iékafi napiic¢ Evropou.
Pro nas by bylo doporuceni l1é¢ebnych postupt velmi dilezitym
nastrojem pro vyjedndvani predevsim se statnimi institucemi
a lékarskymi zafizenimi o zajisténi dostupnosti a Uhradach lécby
PKU na evropské urovni, a to predevsim pfi zavadéni novych
metod lécby.
| kdyz toto téma bylo velmi obsahlé, na programu byly i dalsi
body, a tak se diskutovalo do pozdniho vecera. Na programu byly
i volby nového vedeni ES PKU, s tim Ze nejdfive ¢lenskd schlze
prijala rezignaci stdvajiciho predsedy Davida Abelna z funkce
predsedy ES PKU, protoze David Abeln se po tfech letech velmi
Uspésné prace rozhodl z rodinnych divodi odstoupit. Na
jeho misto byl zvolen Erick Lange, dlouholety sekretai britské
pacientské organizace. Vedeni bylo dale rozsiteno o tfi nové
¢leny. UpIné slozeni vedeni ES PKU najdete na webovych
strankach www.espku.org. Na zavér schiize byla odsouhlasena
vyrocni zprava ES PKU za rok 2011.
Kdyz tedy shrnu své postiehy, byl i letosni ro¢nik velice zajimavy
a nabizel pestry program pro kazdého, kdo mé s PKU néco do
¢inéni. Pro nas pacienty a jejich rodiny je predevsim ohromnym
zdrojem informaci o novinkach PKU a nemusi to byt jen nové
lécebné postupy. Na letosni konferenci jsem si uvédomila, ze
je mnoho oblasti PKU, kde je tfeba jesté hodné vyzkumu i pfi
zachovani soucasnych lé¢ebnych postupt. Pro mne byla opravdu
zajimava otazka lécby dospélych. Jaké hodnoty PHE v krvi by
méli dospéli opravdu dodrzovat, aby se vyhnuli pfipadnym
nasledkdim? A jakym?
A posledni zkusenost z letosniho rocniku - rozhodla jsem se vzit
ssebou dceru Baru, které je necelych devét let. A zkusenost se moc
osvédcila. Bara se spolu se Simonem Lipusem s velkym nad3enim
Ucastnila détského programu, ktery v patek na celou dobu
programu prichystali polsti organizatofi. A moc se ji to libilo, déti
se Ucastnily rdznych soutézi a her a odpoledne probéhl kucharsky
kurz, kde se peklo a zdobilo. Dom0 jsme museli odvézt malé plato
krasné ozdobeného PKU cukrovi. Jak se to Bare libilo, si prectéte
sami v jejim deniku z konference, ktery uverejnime v pfistim cisle
Metaboliku.
Na zavér uz tedy jen informace, Ze pisti ro¢nik konference se kona
v Liverpoolu 19.az 21. 10. 2012. Doufam, ze se tam opét setkdme
ve vetsim poctu. Urcité to za to stoji.
Ing. Markéta Lhotdkovd
mistopredsedkyné NS PKU a jinych DMP
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Podékovani darcim a sponzorum

Dékujeme VIadnimu vyboru pro zdravotné postizené obcany
za poskytnuti dotaci pro rok 2011 z Dotaéniho programu VUA
na financovani aktivit naseho sdruzeni.

Dale dékujeme viem nasim sponzortim, zejména firmam Nu-
tricia, Merck, Hanzl, za finan¢ni podporu a sponzoring ¢innos-
ti naseho sdruzeni a firmam Nutricia, Bezgluten a RX modali-
ty za potravinovy sponzoring akci a aktivit naseho sdruzeni,
a v neposledni fadé i Nadaci BEL Foundation za pfislib financ-
niho grantu pro rok 2012.

Podékovani

Dne 10. 9. 2011 se poradal Bélokozelsky krocan, coz je sraz
vsech ptiznivc a majiteld motocykld. Letos se konal jiz
4. ro¢nik a na jeho programu byla projizdka Posédzavim spo-
jend s navstévou Vojenského muzea v Lesanech, s naslednym
obcerstvenim a zivou hudbou. Vsichni Gcastnici této akce se
pfipojili ke spontdnné zorganizované dobrocinné akci na
podporu déti nemocnych fenylketonurii a vybrali mezi sebou
¢astku 7692 K¢. Tato castka bude pouZita na Uhradu ¢innosti
NS PKU a na podporu pomoci pacientlim s dédi¢nymi me-
tabolickymi poruchami. Na zavér bych chtéla z celého srdce

Dékujeme téz dalsim darcdm z fad nasich ¢lend, zejména ro-
dindm Koupilovych, Lhotakovych a Kalinovych, ktefi v ramci
svych moznosti a ve spoluprdci se svymi prateli nebo spo-
lupracovniky financné ptispéli na ¢innost naseho sdruzeni,
a samoziejmé dékujeme i viem ostatnim déarciim, vyse ne-
uvedenym.

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

podékovat vsem, ktefi bez vahani pfispéli, a pomohli tak dob-
ré véci. Predevsim Osadnimu vyboru Bélokozly a Gold River
Riders, ktefi tento motosraz poradali.
Dékuji.
Anna Kalinovd
Jménem Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP se k tomuto
podékovani velice rad pfipojuji a téz moc dékuji vsem dar-
ctim, ktefi byli ochotni na podporu nasi ¢innosti pfispét.
Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP
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Z cinnosti NS PKU a jinych DMP

Vyhodnoceni akci uskute¢nénych NS PKU v roce 2011

V roce 2011 se uskutecnily nasledujici akce a aktivity poradané
NS PKU:

a) Vyro¢ni ¢lenska schiize NS PKU - 30.9.-2. 10. 2011 FrySava,
hotel Medlov - celkem i s hosty 115 Ucastnikd, ktefi reprezento-
vali Ucast 24 ¢lent (rodin)

b) Vikendové setkani rodi¢t a déti s PKU a jinymi DMP - 22—
26. 4. 2011, Radimovice u Zel¢e, zotavovna Vézeriské sluzby CR
Pracov, 98 tcastnikd, z toho 29 déti s PKU nebo jinou DMP

¢) Ucast predsedy a mistopredsedkyné NS PKU p. Lhotako-
vé na Konferenci Evropské spolecnosti pro PKU a podobné
metabolické poruchy (ES PKU) — 13. -15. 10. 2011, Jachranka
u Varsavy, hotel Warszawianka

d) Mikulasské setkani rodici a déti s PKU a jinymi DMP spo-
jené s mikulasskou nadilkou - 19. 11. 2011, Praha, sokolovna
Hostivar — 117 Gcastnikd (celkem 32 rodin s 54 détmi)

e) Mikulasské setkani rodict a déti s PKU a jinymi DMP spo-
jené s Mikulasskou nadilkou - 26. 11. 2011, Olomouc, Slovan-
sky diim - 95 tcastnikd (celkem 30 rodin s 47 détmi)

f) Zimni rodinné setkani rodic a déti s PKU a jinymi DMP —
7.-10.2.2011, Marianska u Jachymova, chata Flora, 28 ucastnik,
ztoho 7 déti s PKU nebo jinou DMP

g) Analyzy potravin na aminokyseliny fenylalanin, metio-
nin a tyrosin - provedena analyza 15 vyrobkd, vysledky bu-
dou predany ¢lendm NS PKU v tabulkové podobé v prosinci
2011

h) Vydavani ¢asopisu Metabolik v nakladu 500 kust
-4 ¢isla

V roce 2011 se uskutecnily
nasledujici akce a aktivity
spoluporadané NS PKU:

1. éesko-slovenské setkani pacientd - 1.-3. 4. 2011 Vsemi-
na, hotel Vsemina, organizator Nutricia, a .s.

Ozdravny prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou - 17.-23.
7.2011 Kozli u Orlika, Penzion u Novék, organizator p. Iva Pro-
chazkova, ucast 27 déti, z toho 14 déti s PKU nebo jinou DMP

Edukacni kurzy vareni nizkobilkovinnych jidel pro jed-
notlivé vékové kategorie — organizator metabolické cent-
rum Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady — probéhlo pét
kurzd pro viechny vékové kategorie pacient(.

11
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Zpravodaj NS PKU

Z cinnosti NS PKU a jinych DMP

Plan akci pro rok 2012

Vikendové setkani rodi¢t a déti s PKU a jinymi DMP, 5.-8.
5. 2012, Radimovice u Zel¢e, zotavovna Vézenské sluzby CR
Pracov

Zimni rodinné setkani rodicti a déti s PKU a jinymi DMP -
16 -19. 2. 2012, Marianska u Jachymova, chata Flora

Ozdravny prazdninovy pobyt pro déti s PKU dietou — KoZzli
u Orlika, Penzion u Novakd, organizator pani Iva Prochazkova,
predbézny termin 2. a 3. tyden v ¢ervenci 2012, navrhovana
moznost i 14denniho pobytu

Sportovni prazdninovy pobyt ve stanech pro déti s PKU
dietou - Medlov u Nového Mésta na Moravé - v pripadé za-
jmu predbézny termin srpen 2012

Vyroéni ¢lenska schiize NS PKU - 28.-30. 9. 2012 Fry3ava,
hotel Medlov

Mikulasska setkani rodic¢ti a déti s PKU a jinymi DMP
vroce 2012, Praha a Olomouc, pfesna mista a terminy budou
upfesnény

Analyzy potravin na aminokyseliny fenylalanin, metionin
a tyrosin — predpokladana analyza 15 vyrobkd, v pfipadé pfi-
znani grantu od Nadace Bel mozno zvysit tento pocet az na
40 vyrobku

Edukacni kurzy vareni nizkobilkovinnych jidel pro jed-
notlivé vékové kategorie - organizator metabolické cent-
rum Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady

Navrhy dota¢nich programti a grantii na rok 2012

V roce 2011 bylo pozédéno v ramci dota¢niho programu Pod-
pora vefejné Ucelnych aktivit obc¢anskych sdruzeni zdravotné
postizenych 2012 (program Podpora VUA 2012), poskytoval
VIadni vybor pro zdravotné postizené obcany o dotace ze
statniho rozpoctu na spolufinancovani téchto akci a aktivit
NS PKU v roce 2012 v nasledujicich ¢astkach:

Na projekt analyz potravin v roce 2012 se nam diky iniciati-
vé nasi ¢lenky pani Kuchtikové podafilo ziskat pfislib grantu
z francouzské nadace BEL Foundation ve vysi 5000 eur.

Ing. Radek Puda
predseda Ndrodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

proI;?':mu Nazev projektu Celkovy rozpocet Poia(::::né
VUA Clenstvi v ES PKU 10 000 K¢ 7 000 K¢
VUA Ucast na konferenci ES PKU 16 500 K¢& 11 500K¢
VUA Zajisténi provozu internetovych stranek NS PKU a jinych DMP 17 000 K¢ 11 900K¢e
VUA Informacné-edukacni ¢innost NS PKU a jinych DMP 100 000 K¢ 70 000K¢
VUA Organiza¢né-administrativni servis NS PKU a jinych DMP 50 000 K¢ 35 000 K¢

Vikendovy pobyt pro rodiny s PKU na horach

Pro viechny zdjemce o lyzovani, ktefi maji dité s PKU nebo
jinou DMP, nabizime moznost zucastnit se vikendového po-
bytu pro rodiny s PKU na horach.

Vareni pro PKU dietu zajisténo.

Misto konani:

Jachymov - Mariansk4, chata Flora (Krusné hory)
http://www.chataflora.cz/

Termin:

16.-19.2.2012

Cena:

Ubytovani's plnou penzi pro dospélé a déti starsi 10 let: 380 K¢/noc

ubytovani s plnou penzi pro déti do 10 let: 280 K¢/noc
ubytovani pro déti (bez stravy): 180 K¢/noc

déti do 3 let bez naroku na lGzko a stravu: zdarma.
Uzavirka pFihlasek:

do 15.1.2012

Prihlasit se mlzete telefonicky na cisle 773 599 650 nebo pi-
semné na adrese:

Veronika Bubenikovd, Vyletni 0107, 251 62 Louriovice

Na tyto kontakty mlzete smérovat i dalsi dotazy, tykajici se
této akce.



Zpravodaj NS PKU

Prodejci nizkobilkovinnych potravin

Pro inspiraci v oblasti pfedvanoc¢nich a novoro¢nich naku-
pl vam pro informaci pfiklddame seznam internetovych
obchodt, které maji ve své nabidce nizkobilkovinné vy-
robky:

Bezgluten CZ Ostrava
Kontakt: http://www.bezgluten.cz — kromé internetového
prodeje i moznost objednavky a odbéru vyrobkl v Siroké siti
partnerskych prodejen

Dietshop Ceské Budéjovice
Kontakt: http://www.diet-shop.cz - internetovy obchod

Loprofin webshop Heilbronn
Kontakt: http://www.loprofin.de

Samoziejmé je déle mozné i objednavani nékterych nizko-
bilkovinnych vyrobk( firmy Nutricia (znacky Milupa, Damin
a Loprofin) prostfednictvim lékaren.

Obchod zdravé vyzivy Dana Harantova Praha
Kontakt: http://www.vItava2000.cz/diety — tento obchod ma
i kamennou prodejnu

SH ProDiet Roudnice nad Labem
Kontakt: http://www.shprodiet.cz/obchod - tento obchod ma
i kamennou prodejnu

K témto jiz tradi¢nim obchodlm pfibyli v tomto roce
dalsi dva novi obchodnici, a to firma Elinai z Brna (http://
www.elinai.eu/nove_alpi.html), kterd se zabyva dovo-
zem a distribuci italskych PKU potravin znac¢ek NoveAlpi
a Amino Happy, a némecky zasilkovy obchod Delifirst
(http://www.delifirst.de), u kterého je v podstaté mozno
objednat a zakoupit nizkobilkovinné vyrobky z celého
svéta.

Vsem témto prodejclim za jejich zasluznou ¢innost dékuje-
me.

EIWEISSARME KOST

NOVE ZASILKOVA SLUZBA DO
CESKE REPUBLIKY

USetiete Cas a penize s Delifirst

Jednoduchy nakup vice jak 200 druhd potravin z celého svéta
Delifirst - to je Siroky sortimentu nizkobilkovinny potravin

v jedné objednavce.

WWW.DELIFIRST.COM - PRO JEDNODUSSI ZIVOT
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Narodni databaze potravin

V roce 2007 byl pfijat na Ministerstvu zemédélstvi projekt
,Databéaze slozeni potravin pro Ceskou republiku’, jehoz ci-
lem je stanoveni celorepublikové zdvaznych hodnot slozeni
potravin. Praktickym zajisténim tohoto projektu bylo pové-
feno Centrum pro narodni databdzi slozeni potravin, coz je
spolec¢na pracovni skupina Vyzkumného uUstavu potravinar-
ského Praha a Ustavu zemédélské ekonomiky a informaci
Praha.

Po vypracovani metodiky pro zpracovani dat toto Centrum
provedlo v rdmci tohoto projektu kromé mnoha jinych akti-
vit i pfimou analyzu béznych potravin na obsah jednotlivych
aminokyselin, tedy i fenylalaninu. V roce 2008 byly analyzo-
vany tradi¢ni c¢eské pokrmy na bazi brambor (bramborovy
knedlik, bramborové placka, bramborak, chlupaty knedlik,
Skubanky a bramborova polévka), v roce 2009 tradic¢ni ¢eské
omacky (rajska, koprova, svickova, houbova a kienova) a pse-
ni¢né mouky, v roce 2010 byly analyzovany jednotlivé druhy
vepfového masa, chléb Sumava, houskovy knedlik a netra-
di¢ni obilniny a v roce 2011 jsou analyzovany jednotlivé dru-
hy hovéziho masa.

Vysledky téchto analyz za roky 2008-2010 jsou zvefejné-
ny na internetovych strankach Centra pro databazi sloze-
ni potravin http://www.czfcdb.cz/vyhledavani-potravin/
podle-nutrientu, kde je mozné vyhledat obsah fenylalani-

nu z tabulky nutrientd vybérem nutrientu ,PHE - Fenyla-
lanin” a nasledné se zobrazi seznam vsech potravin v této
databazi, u kterych je znam obsah fenylalaninu. Upozor-
nuji ale na to, ze udaje o nutri¢nim slozeni potravin maji
informativni charakter a nejsou ur¢eny pro komercni vy-
uziti.

Kdo méte zajem, tak se na tyto stranky podivejte, doporucuji
ke zhlédnuti.

Radek Puda
(CZFCDB.cz Sz A
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PKU Recepty na webu

Vazeni ¢lenové NS PKU a jinych DMP,

velice rad vam oznamuji, Ze na strankach http://recepty.
pclekar.cz najdete databdazi vyzkousenych a ovérenych re-
ceptl na nizkobilkovinnd jidla, ktera vznikla na zakladé
vasich zadosti a pfani mit tyto recepty nékde v prehledné
podobé na internetu. Za zaklad této databaze jsme vzali re-
cepty, uverfejnéné v Metabolicich, které velice radi budeme

Recepty dietnich @

Vitajte
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rozsifovat o vami zaslané recepty. Takze pokud takové re-
cepty mate a nechcete si je nechat pro sebe, tak nevahejte
a poslete je e-mailem tvlrci a spravci této databaze panu
Brychtovi (brychta@blucina.cz) nebo mné (radek.puda@se-
znam.cz), velice radi je na téchto strankach zverejnime.
Protoze tyto stranky povazujeme za benefit spojeny s ¢len-
stvim v NS PKU, rozhodli jsme se tyto stranky zaheslovat.
Heslo ziskate tak, ze mi poslete e-mail a nasledné vam po
ovéreni vaseho clenstvi v NS PKU pan Brychta zasle ptistu-
pové jméno a heslo, které vam obsah téchto stranek zpfi-
stupni.
Preji si, aby vam tyto stranky pomohly v nasem spolec¢ném
usili o co nejvétsi obohaceni jidelni¢ku vsech pacientd s PKU
nebo jinymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami.
Proto nevéahejte, piste a posilejte recepty. Je to spolecny
produkt nds viech a bude vypadat tak, jak si ho vytvofime.
Cim vice receptd tam bude, tim mize byt na3 spole¢ny ji-
delni¢ek bohatsi.
Na zavér moc dékuji panu Brychtovi za vytvoreni, udrzbu
a spravcovstvi této databdze a viem z Vas, ktefi tyto recepty
uz poslali nebo poslou.
Ing. Radek Puda
predseda NS PKU a jinych DMP
e-mail: radek.puda@seznam.cz

Toto ¢islo vychazi v prosinci 2011. Casopis je registrovan pod ¢. MK CR E 13356. ISSN: 1214-3057. Vychazi 4x
roéné. Vydava: NS PKU a jinych DMP. Vedouci redaktor: Ing. Radek Puda. E-mail: radek.puda@seznam.cz



Recepty

Bramboracky z trouby

Suroviny:

200g brambor

50g cukety

3 vrchovaté polévkové IZice Finax

na spicku noZe prdsek do peciva

30ml slehacky 33% (na ziemnéni - nemusi byt)

dle chuti cesnek

sul, pepr, majordnka

olej na vymazdni plechu nebo pecici papir nebo silikonovd félie
kysané zeli jako priloha (nemusi byt)

Postup:Bramboryacuketurozstrouhdmenajemno, pfiddme
ostatni suroviny a umichame Fidsi tésto. Z tésta udélame
sbérackou na plech 6-7 kouskl bramborackd. Pe¢eme do
rdzova po obou stranach, nejlépe v horkovzdusné troubé na
180-200 stupnd.
Po upeceni mozno dat na bramborak kysané zeli.
Vyzivové hodnoty na cely recept: 246 mg Phe

Autor: Vlasta Maskovd

Cuketa na tymianu

Suroviny:
120 g cukety
50g cibule
10g oleje
sul, tymidn
Postup: Oloupanou cuketu nakrdjime na pulcentimetrova
kolecka a na oleji opeceme. oloupanou cibuli nakrdjime na
kolecka a vlozime na kolecka cukety. Osolime, ptidame tymi-
an a podusime asi 10-15 minut.
Vyzivové hodnoty na porci: 2,579 bilkovin, 84,72mg Phe,
42,5mg Met, 136,7 kcal

Autor: Jana Rygrovd

”

Téstoviny s cuketovou smési

Suroviny:

85 g papriky

50g porku

120 g cukety

3 g séjové omdcky
5goleje

sul, tymidn, vegeta

Postup: Na oleji ope¢eme papriku nakrajenou na nudli¢-
ky, pfiddme na kolecka nakrajeny pérek. Asi po 5 minutach
ptiddme oloupanou cuketu, rovnéz nakrajenou na nudlicky,
a opékame. Osolime, pfiddme vegetu, tymian, séjovou oméc-
ku. Nechame asi 10 minut dodélat.
Podévame s uvarenymi téstovinami.
Vyzivové hodnoty na 1 porci: 4,41 g bilkovin, 168,01 mg Phe,
66,97 mg Phe, 106,97 kcal

Autor: Jana Rygrovd
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Informujte se
u svého lékare

v metabolické
ambulanci

a vyzvednéte si
krasny kalendarik
do penézenky

na rok 2012.

potraviny pro zvldstni lékar'ské tcely.



