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7 METODIKA PRACE SE ZAKEM S FENYLKETONURII

Radek Puda, Pavel Jesina, Mgr. Ilona Fialovd,

7.1 Charakteristika onemocnéni

Pavel Jesina

nu vice nez 900 onemocnéni, pii kterych je porusena litkovs
mickych reakei, kdy v organizmu dochdzi k tvorbé j odboy.
Porucha metabolizmu vznikne v situaci, pfi niz nektery

Dédicné metabolické poruchy (dale jen DMP) predstavuji skupi
vyména. Litkova vyména piedstavuje neustaly kolobéh bioche
ravani veskerych latek potfebnych pro funkci, rist a vyvoj jedince.
zenzymu (katalyzatort riznych reakei) anebo transportnich proteint adekvatne nepracuje, a tim dojde k naruSeni T0Vnovahy
v biochemickjch pochodech. Vyse zminéné vede k nedostatku urcitych litek anebo naopak k prebytku latek jinjch, vétsing,

télu skodlivych. DMP se proto vyjznamnym zplisobem podileji na nemocnosti, ale i imrtnosti déti.

7.1.1 Pri¢ina a popis fenylketonurie

Fenylketonurie, velmi ¢asto uvadéna pod zkratkou PKU (dale jen PKU), je dédicna metabolicka porucha zapficinéna pory-
chou enzymu fenylalaninhydroxyldzy v jatrech. Frekvence vyskytu je v prumeru 1 dité na 8 000 narozenych. Takovyto jedinec
ziskd od obou rodi¢ii chybny gen. Rodiée jsou tzv. pfenaseci. Sami fenylketonurii netrpi, ale u jejich potomki se objevuje
velmi vysoké riziko vzniku onemocnéni PKU. Pacienti s PKU nejsou schopni metabolizovat aminokyselinu fenylalanin, kters
je ptirozenou souéasti vech bilkovin. Bilkoviny jsou slozité slouéeniny, které jsou tvoreny zdkladnimi stavebnimi jednotka-
mi - aminokyselinami. Fenylalanin tvofiv bilkovinach asi 4-5 %; clovek jej nedokdze sam v téle vytvorit a ziskava fenylalanin
pouze ze stravy. Tato aminokyselina je nezbytna pro optimalni fungovani lidského téla (pfedevsim rust a tvorbu dalsich
dulezitych latek, kdy je pfeménéna na tyrozin).
Pravé u pacienti s fenylketonurii nedokaze burika pfeménit fenylalanin na tyrozin a v téle dochazi k hromadeéni toxickych
latek. Nasledné zvyseni fenylalaninu a dalsich latek v organismu vede ke vzniku tézké mentalni retardace. U déti s timto
onemocnénim se objevuje charakteristicky zapach (pfipominajici zatuchlinu), protoze s potem a moci se vylucuji i produkty
odbouravani fenylalaninu. Dalsim znakem PKU je barva kiize, vlasti a o¢i, kterd je u nemocnych a nelécenych déti svétlejsi
nez u rodi¢ti. Objevuji se i zmény kostry, jez maji za nasledek mensi obvod hlavy, nizsi postavu a ploché nohy. Pro zamezeni
vzniku téchto negativnich projevii onemocnéni, musi byt dité s prokdzanou fenylketonurii léceno hned od narozeni. Ovsem
novorozenec s PKU vypadé v prvnich tydnech po narozeni jako zcela zdravy, v okamziku, kdy by byly u ditéte patrny klinické
priznaky onemocnéni, bylo by postizeni centrdlni nervové soustavy, zejména mozku, zavazné a nevratné. Z toho divodu fun-
quje v Ceské republice novorozenecky screening, ktery zahrnuje i tuto chorobu. Novorozenecky screening byl zaveden v roce
1975 a probiha laboratornim vysetfenim suché krevni kapky, kterd se nabird kazdému novorozenci jesté v porodnici, tedy

v prvnich 72 hodinach po porodu.

7.1.2 Lééba fenylketonurie

Fenylketonurie neni v sou¢asné dobé lécitelnd, divodem je odchylka v genetické informaci kazdé buiiky. Zaroven se jednd
o celozivotni onemocnéni, kdy pfi dodrZeni urcitych rezimovych a lécebnych opatfeni nedojde k zavaznym a negativnim pro=
jeviim tohoto onemocnéni a dité s diagnézou PKU se miize vyvijet zcela v souladu s ostatnimi zdravymi” vrstevniky.
Lécba fenylketonurie spociva v omezeni pisunu fenylalaninu potravou s cilem udrzovat hladi:m fenylalaninu v krviv hodno-
tach, které se nejvice pfiblizuji normalnim hladindm zdravého ¢lovéka. Proto je nemocnym podévano pouze takoveé mnozstvi .
fenylalaninu, jaké je organismus schopen zpracovat (povolend dietni tolerance),
U pacienta je tedy nutné zahdjit tzv. nizkobilkovinnou dietu. Z jidelni¢ ientd 5t e ich) j
nutno vylouéit potraviny bohaté na bilkovinu, konkrétné jde o:J feku pacienci s PRU (d3ti, dospiralicigliy dosPélYCh) 4
» maso a masné vyrobky,

+ mléko a mlécné vyrobky,

« obilniny a obilninové vyrobky,

« mouku a pekarenské vyrobky,

o téstoviny,

* vejce,

- y,%ﬁ—w\#”"”‘ﬂ"ﬁ‘@;u me
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luétémny'
Semena,

. orechy, g
otraviny obsahujici diive uvedené suroviny,

umelé sladidlo aspartam.

prakticky to znamen]j, Zte v zaY15'l.ost1 na povolené toleranci je mozno z bézné dostupnych potravin ponechat ve straveé toho-
to pacienta me(;, cu br, Uky vetsinu druhi ovoce a zeleniny a nékteré cukrovinky (tvrdé bonbény, ovocné nanuky). Prisna
omezeni jsou u bramoor, ryze. Tuky a cukry je mozno zatazovat bez omezent, ale je nutno pfihlédnout k racionalnimu slozeni

gtravy-

7aklad stravy pacienta s PKU predstavuji specialni potraviny pro nizkobilkovinnou dietu, které jsou dostupné v nékolika ka-
mennych obchodech v Ceskeé republice nebo prostiednictyim internetovych obchodii, doplnéné o med, rostlinné i zivocisné

tuky (sadlo, maslo, margariny), oleje, cukr a dle tolerance piesné do grami odvazené mnozstvi zeleniny a ovoce.

Denni potieba bilkovin ve vyZivé musi byt nahrazovana umélou smési nezbytnych aminokyselin bez fenylalaninu (aminokyse-
linové prepafétY): kterd je obohacovana o stopové prvky, ionty, minerdly a vitaminy, a to vzdy v zavislosti na véku léceného

ditéte. Potieba dietni lécby u pacientii s PKU je celozivotni, ale piisnost diety se s vékem méni. Nejdukladnéji je potfeba ji

dodrzovat v prvnich letech Zivota, kdy se vyviji mozek, vznikaji mnohoéetna vzdjemnd propojeni mozkovych bunék, kterd na-
Jledné formuji intelekt jedince. Je-li vyvoj mozku na konci détstvi jiz ukonéen, vyrazné klesd i riziko jeho piimého postizeni,
a tim se snizuji naroky na prisnost diety v dospélosti.

Vyziva ditéte s PKU je do Skolniho véku urcovana rodici ve spolupréci s lékafem a nutriéni terapeutkou. Ve skolnim véku je jiz

dité schopno se spolupodilet na vybéru potravin a dochdzi k posilovani pozitivniho vztahu ditéte k jeho specifickému jidelnic-
ku. Je-li dité v tomto obdobi pfiméfené zapojovano do volby stravy, jeji ptipravy, vyrazné to ovliviuje i jeho budouci postoj

k dieté, zejména v obdobi dospivéni. Pravidelny stravovaci rezim a dodrZovani urcitych dietnich opatfeni je nutny k zajisténi

dostatecnych energetickych potieb ditéte, nebot v dobé nedostateéného pifjmu energie zacne organizmus cerpat z vnitinich

zisob véetné svalové hmoty. Prévé svaly jsou velkym zdrojem fenylalaninu a jeho hladina zacne v krvi vjrazné stoupat. U di-
téte se objevuje pii dlouhém laénéni pocit hladu a vede jej k vétsimu pokuseni, aby si vzalo nevhodné potraviny. Snidané

a dopoledni svacina nesmi byt opomijeny a mély by byt bohaté na sacharidové vyrobky, které dodavaji télu energii.

Obdobny princip 1é¢by (nizkobilkovinnd dieta spolu s poddvanim lékafem pfedepsanych aminokyselinovych preparati s vy-
loucenim jiné aminokyseliny) platii pro jiné dédi¢né metabolické poruchy, jako jsou homocystinurie, tyrosinemie nebo leuci-
v Ceské republice je dle dostupnych tdajii (Cechdk 2001, Metabolik 04/2010, www.novorozeneckyscreening.cz) v souéasné

dobeé priblizné 800 pacientii s PKU a 200 pacient s jinymi, vzacnymi dédiénymi metabolickymi poruchami.

7.2 Postaveni ditéte s PKU v oblasti vzdélavani

Ilona Fialovd

Fenylketonurie a jiné dédi¢né metabolické poruchy lécené nizkobilkovinnou dietou patfi mezi chronické nemoci omezujici
normalni zpiisob Zivota. Tyto nemoci zistdvaji casto po dlouhé obdobi ,pfiznakové némé”, tj. nejsou doprovazeny bolestmi
ani jinymi ndpadnymi obtizemi, ale vyzaduji uréita omezeni aktivity, ipravu konzumace nékterych tekutin, zvlastni dietu,
dodrzovani lé¢ebnych postupt, pravidelnou dochdzkou na ruzna vysetieni apod. Détsky pacient s témito nemocemi miZe mit
dojem, ze by viechno bylo v pofadku, kdyby nebyl omezovan v jidle a nebyl nucen k pravidelné konzumaci aminokyselinovych
preparétii. Proto je diilezité, aby pacient byl podle stupné své rozumoveé vyspeélosti dobie informovan o své nemoci a o tom,
pro¢ jsou dané omezeni nezbytna. Na viechny otézky je tfeba pravdive odpovidat. Nutna je tedy podrobna informovanost di-
téte samotného jiz od predskolniho véku, a to na drovnia zpusobem odpovidajicim mentalni drovni ditéte. Soucasné je tieba
usilovat o to, aby dité pfes nezbytna opatieni vedlo normalni Zivot, popiipadé aby si naslo vhodnou kompenzaci za nutna
omezeni v jiné sféfe a zachovalo si dostatek socidlnich kontakt.

Chronické onemocnéni nelze povazovat jen za biologickou odchylku, ale nemocny jedinec tim ziskdva i specifickou socialni
10li. Podstatnym znakem této role je priznani uréitych privilegii, ale na druhé strané to pfedstavuje ztratu nekterych prav, kte-
1d maj jen zdravi jedinci. Nemocny ma pravo na ohledy, trpélivost a toleranci nedostatku, které z jeho onemocnéni vyplyvaji
(Vagnerova, M. 2002). Jedinci s chronickym onemocnénim maji ponékud slozitéjsi zivotni situaci nez jedinci intaktni. Zvla-
tvieini tohoto zivotniho osudu je provérkou potencialu clovéka samotného, ale i jeho socilniho okoli. Dusledky onemocnéni
Casto omezuji jedince i jeho rodinu v riznych aktivitach, které jsou spojeny s ocekavanim radosti a spokojenosti, jako jsou
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NAPL. partnerske vztahy, spolecenské vazby, sport, kultura, zajmy a zaliby, a Vv neposlednf fadé vzdélavént (Renoﬁéfové, ¥
Ludikova, L. 2003). , %
PTOtO Je velmi dulezité, aby byli dobre informovani rodice chronicky nemocného ditete, il by. meli zachovavat Tozy
PIIStup - povzbuzovat dité k sebekazni, ale neochrafiovat ho vic, nez je nezbytné nutné (Langmeier, J., Langmeier, M, Kre
cirova, D. 1998). 4
V predskolnim véku narists u ditéte zetelnd potieba porozumeét svétu i vastnimu télesnému fun.govéni.. Vysvétlovang ads.
statecné informovani ditéte je proto v tomto véku nezbytné, protoze v piipadé sethani mohou vzniknout i celozivoty; Pocity
menecennosti.

V mladsim $kolnim véku se do popiedi dostéva snaha ditéte o vykon ve Skole i mimo nia soupefeni s druhymi détmj, V i,
dé nedspéchu mohou vzniknout i celozivotni pocity ménécennosti, které hrozi zejména u déti se smyslovym, télesnyn neb
mentalnim postizenim, ale objevuji se ¢asto i v pripadech, kdy tinava, opakované absence ve skole, obtize v koncentra Do
zornosti a vedlejsi wcinky léku pii chronickém onemocnéni ditéte snizuji jeho vykonnost.

Ve Skolnim véku je velmi diilezita skupina vrstevniku. Dostatek piflezitosti ke kontaktiim s druhymi détmi je nezbytng 5o,
Jména pro rozvoj socialnich dovednosti, procesu osvojovani socidlnich roli, viastni sexualni identity, ale i z hlediska Vivoje
sebepojeti. Je tedy velmi nutné omezit separaci nemocného ditéte jen na nejnutnéjsi dobu.

Starsi skolni vék je charakterizovan pubertou, ktera je obdobim utvafeni jasné identity proti pocitim nejistoty o sya vlastng
roli. V pfipadé chronické nemoci ¢i postizeni, musi byt onemocnéni do vlastni identity integrovano. Soucasné se uv°]fmji
vazby k rodiné a jesté vice sili vliv vrstevnické skupiny.

Castym problémem spoluprace v puberté byva odpor ¢i ambivalentni postoj vici autoritam. Je dulezité poskytnout diteti odpo-
védi na otazky tykajici se jeho onemocnéni a umoznit mu co nejvétsi podil pfi rozhodovani o dalsim postupu léchy. Soucasns
dochdzi k jiz zminénému piedavani odpovédnosti za 1écbu z rodict na dité samé (Mares, J. 2007). Odpoutani od rodiny jako
jeden ze zakladnich vyvojovyich tikolii dospivani byva pfitom znacné ztizeno u déti postizenych a vaznéji nemocnych, jejich;
role pacienta je obecné roli zavislou.

V adolescenci se dotvaii identita dospivajictho ditéte a vazby k rodiné nadale sldbnou. Do popfedi se stdle vice dostavaji
sexualni otdzky, otazky tykajici se volby povolani, budouciho pracovniho uplatnéni a rodicovstvi, zejména u jedinci s gepe-
ticky podminénymi vadami ¢i nemocemi. Celé obdobi dospivani je obdobim zranitelnosti a snizené odolnosti viiéi stresu, P
spolupraci je potfeba dité plné respektovat, rovnéz je nutnd kvalitni komunikace s 1ékafi a dobrd informovanost ditéte, rodic
ipedagogu. Tyto aspekty jsou pro zvlddani nemoci rozhodujici (Ri¢an, P., Krejéifova, D. 1997).

Dlouhodobé zdravotni znevyhodnéni klade na dité zvysené naroky, protoze se stale musi prizptsobovat ndrocnym Zivotnim si-
tuacim. Jeho zivot probiha za vice ¢i méné ztizenych podminek. Nemoc casto pfindsi ndhlou zménu zivotni situace, na kterou
neni dité pfipraveno, a se kterou se musi vyrovnavat (Kabele, F. 1993). Stejné tak jako kazdé zdravé dité i dité s chronickjm
onemocnénim je nuceno prijmout roli $koldka. Je hodnoceno za sviij vikon a konfrontovano s kategorii ,uspéch-netspéch”.
Béhem hodnoceni je porovnavano s ostatnimi zaky. Opakovany netispéch v tomto obdobi mize vést k negativnimu sebehod-
noceni a pocitiim ménécennosti. V mladsim skolnim véku jsou pro sebehodnoceni a osobni identitu dulezité nazory autor,
ve starsim §kolnim véku nabyvaji na vjznamu nazory vrstevnikd (Mares, J. 2007).

V oblasti vjichovy a vzdéldvani chronicky nemocného ditéte hraje vjznamnou roli ucitel. Zda se podafi vzajemna komunikace
mezi uéitelem a chronicky nemocnym zdkem, zavisi pfedevsim na uciteli. Pracovat s chronicky nemocnym Zakem znamena pro
potieb, jakym zpiisobem hodnoti perspektivy svého onemocnéni a jakd je iroven jeho piedstav o téle a vlastni nemoci. Dile
je dulezité védét, do jaké miry se nemoc odrazi v jeho identité a za jak zdvaznou ji samotny zak povazuje. Uitel by se mél
snazit zajistit, aby nedoslo k naruseni v interpersondlni komunikaci mezi chronicky nemocnym zikem, jeho vrstevnikyijim
samotnym, protoze tyto poruchy (napf. znevazovani druhého partnera) mohou znamenat pro nemocného jedince ohrozeni
sebediivéry i dusevni stability.

Navic chronicky nemocny zék je kazdodenné konfrontovén se zdravymi vistevniky, od nichz nelze jesté o¢ekdvat zralou ohle-

------

7.3 Dité s PKU ¢i jinou dédiénou metabolickou poruchou a proces vzdélavani
Radek Puda

Pokud je dité s PKU nebo jinou podobnou metabolickou poruchou véas diagnostikovano a poté vhodnym zpuisobem lééentz,
nedochazi ve vétsiné piipadi ke vzniku mentalniho poskozeni. Dité tedy dobfe prospiva ajeho psychomotoricky vyvoj probﬂla

v pofadku. Na prvni pohled se dité neodliSuje od svych vistevnikii. Jeho schopnosti dovoluji, aby navitévovalo zakladni Skolu
a vyssi vzdélavaci instituce, rovnéz miize smysluplné travit svitj volny as. Dité s PKU neni omezeno v moznostech cestovan
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solby sportu’c’1 mec}.l, zajmo‘v?ch akUVitéFh. Pri veskerych ¢innostech je oviem potieba davat pozor na volbu stravy nebo sa-
Jostatnou pripravu jidla (dité by se nemélo za dietu stydét).
gnahou o’dbom:;ku :Jysmdelo b’yt Rh}e Zapojeini di‘téte do spolecnosti. V obdobi dospivani se velmi asto setkavéme s odmitanim
zndvanych 1}0 {10 - § dospivajicim by mely byt probrany vsechny aspekty jeho nemoci, zodpovézeny veskeré dotazy a sam
acient by mél byt zapojen do rozhodovani.

Jaké tedy ma.ji PKI{ ajiné df%t.iiéné metabolické poruchy praktické dopady na proces vzdélavani?

o OP aqy je mozno 1rozc.1e1—1't do 3 oblas't‘l, ato do oblasti stravovani (omezen ve stravovani spojend s dodrzovanim nizkobil-
Lovinné d1§ty), do o? asti lecebnehf) re‘21mu (konzumace specidlnich aminokyselinovych preparati v pribéhu Skolni vyuky)
, do oblasti pedagogicko-psychologickeé (postaveni zaka s témito omezenimi v ramci kolektivu tfidy).

7.3.1 Dopady PKU do oblasti stravovani

73Kladnim problémem, se kterym musi pedagog ditéte s PKU nebo jinou podobnou metabolickou nemoci pocitat, je specialni
stravovani (2 duvodu nizkobilkovinné diety), kterym se dité odlisuje od svych vrstevniki. Dalsim faktorem je stupen a pris-
nost nizkobilkovinné diety, kdy tyto aspekty souvisi s individualni a denni toleranci pfijmu fenylalaninu ve stravé. Jinymi
slovy, jde 0 mnozstvi fenylalaninu, které je schopen organismus daného pacienta zpracovat tak, aby nedochazelo k jeho hro-
madeniv téle.

Potraviny pro nizkobilkovinnou dietu jsou extrémné finanéné nakladné. Proto maji mnohé déti s PKU jidelnicek velmi chudy
a jednotvarny, nebot omezené financni prostiedky neumoziiuji rodicim (skole) nakup viech potravin dostupnych na ces-
kém trhu. Nizkobilkovinné potraviny (které by témto détem mohly rozsifit jejich velmi omezeny jidelnicek) jsou k dispozici
o Nemecku nebo Francii, ale jejich pofizeni se opét odviji od ekonomickych moznosti dané rodiny (Skoly), konkrétné jde
» nizkobilkovinna mléka v tetrapakovych obalech, susend nizkobilkovinna mléka a kakaové napoje a o nizkobilkovinné na-
hrazky syri i uzenin. 2 vyse uvedenych divod vétsina rodicti kupuje pouze relativné dostupné zakladni nizkobilkovinné
potraviny: chléb, housky, mouku, téstoviny a suené rostlinné mléko. Oproti bézné straveé je dieta pii PKU fadové o takika
4 000K¢ mésicné drazsi nez pii klasickém stravovani a nikdo na ni nepfispivd.

Princip dodrzovani diety pfi fenylketonurii je velmi striktni a naroény na piipravu, cas i finance, proto se jidelnicek pacienta
s PKU musi sestavovat velmi peclivé a ptisné. Pfi vateni se kazdd pouzitd surovina vazi na gramy a nasledné se prepocitava
na bilkoviny a fenylalanin, pricemz i kazdé piipadné nedojedené jidlo se musi znovu zvazit a opét znovu prepocitat na bilko-
viny a fenylalanin.

Vechny tyto skutecnosti by mél pedagog ditéte s PKU znat a respektovat. Zaroveni by se mél snazit spoluzakim takového ditete
yysvetlit, proc a z jakého divodu se pravé tento zak stravuje jinym zpisobem, nejde tedy o zddny rozmar ani vymysl.

V 7adném piipadé by pedagog nemél tuto dietu bagatelizovat nebo dokonce vybizet a piesvédcovat dité k nedodrZovani diety véta-
mi typu , Klidné si to vezmi, pro jednou se nic nestane, ono ti to neuskodi”, nebo ,Vezmi si to, prece jsi chlap, ktery to prekond*“.

Dalsi prekazkou, se kterou se rodiée ditéte s PKU nebo jinou dédiénou metabolickou poruchou setkavaji, je otazka doreseni

skolntho stravovani takového ditéte.
Tento problém rodiny a Skoly se v praxi fesi rizné, ale za idedlni stav je mozno povaZzovat ten, kdy po dohod€ a ve spolupraci
s 1odiéi je tomuto ditéti ve skolni jidelné piipravovano specidlni nizkobilkovinné jidlo. Popsana situace, ktera neniv rozporu

s 74dnym legislativnim opatfenim je velmi vzécnd, ale v praxi se vyskytuje a viechny skoly a Skolni jidelny, které jsou uvedené

ochotny a schopny realizovat, zastuhuji velkou pochvalu a obdiv.

Nejcastéjsim modelem, ktery by mél byt povazovan za standard, je model, kdy rodice uvari ditéti specialni nizkobilkovinny
obéd, ktery dohodnutym zptisobem doruci do skolni jidelny. Ve $kolni jidelné je toto jidlo ohfdto a podano ditéti, které ji
spoleéné s ostatnimi spoluzaky. Zde se v praxi rodice velice casto setkavaji s argumentem ze strany skoly (a nékdy i jejtho
zfizovatele), ze by tento pozadavek velmi rada splnila, ale jeho realizaci brani hygienické normy a predpisy. Toto tvrzeni neni

ovéem legislativné podlozeno. Vyhlaska o §kolnim stravovani ani hygienické predpisy tuto situaci nijak nefesi a ani neupravu-

ji, naopak existuje Stanovisko hlavniho hygienika, které konstatuje, ze zddnd hygienickd omezeni v této oblasti neexistuji.

Dalsim problémenm, se kterym se rodice déti s PKU potykaji, je neochota §kolského zafizeni jidlo ohfivat z divodu nedosta-

tetné vybavenosti skolni jidelny. Tento problém rodice velice éasto Tesi tak, ze pozadované vybaveni (nejéastéji mikrovinnou

troubu, ale obéas i hrnce nebo misky) koupi a Skolce nebo §kole daruji.
Negativem, ktery uz zédsti zasahuje do oblasti psychiky 74ka, mitze byt striktni pozadavek Skolského zafizeni, aby se dité s PKU
nebojinou DMP stravovalo oddélené od sviich spoluzaku, napt. vjiném ¢ase nebo vjiné mistnosti. Takova zadost rozhodné nepfispi-
Vé k zatlefiovani ditéte do tiidniho kolektivu, naopak mize spise vyvolat pocit odlisnosti, vyclenénosti, zavZeni nebo frustrace.

Jinym omezujicim faktorem pfi stravovani téchto détije sk
snédenim av pipadé nedojedenii po ném, améla by byt pre
md lékatem povolenou denni toleranci ptijmu fenylalaninu a tuto normu nes

uteénost, ze by kazda porce jidla méla byt zvazena, minimalné pred
poctena na fenylalanin nebo bilkoviny, nebot kazdy pacient s PKU
mi piekrocit.




Toto je v praxi skoly témei neproveditelné, Ovsem i tak by mélo byt rodicim sdéleno, ze dité z uvarené nebo piineseng str

snédlo ve nebo jenom ¢4st nebo vitbec nic, Zde vyvstava dalsi otazkaa to, kdoa ja.k tuto ir}fOfmac1 r?dlf;T pr‘c;(dé (ucitel, ;
narka, zaméstnankyné skolni jidelny). Zptisobem bézné vyuzivanym v praxi je VZéJe‘“.mé duv€ra n;ez;r.o el ?1011 SPOciyyi
vtom, Ze co si dité do skoly prineslo, tak to tam i snédlo (¢asto bez ohledunato, jakaJ‘:’ ’skmecr‘wi)'c)i" lfverali mezi Skoloy arodig
;el\:Ztahuje ina sdélent, kdy dité snijinou (pro néj nevhodnou) potravinu, oz je rovnéz v praxi obtizne reatizovatelng,

aka jsou tedy vychodiska k feseni viech téchto situaci? o i
Vychodiskem b;yméla byt tizka spolupréce kol a rodict, jejich vzajemnd informovanost, zajerm pedagogaa skoly o Zdravoty;
stav ditéte a vstiicnost Skoly v oblasti piipravy nebo ohfevu nizkobilkovinné stravy.

7.3.2 Dopady lééebného rezimu pii PKU do vzdélavaciho procesu

o S S ot
Jak je jiz vyse uvedeno, tak soucdsti 1écby PKU je konzumace specidlnich aminokyselinovjich preparatu, pricemz tyto iggys
lecebné piipravky jsou hlavnim zdrojem bilkovin ve vyzivé pacientti s PKU. . : ; . 8
V dietnich pipraveich jsou piftomny viechny aminokyseliny mimo fenylalanin, dale v nich nejsou aril‘mokysehny SPojeny
chemickymi vazbami, proto pti jejich traveni odpada proces postupného Stépeni a néﬂedkf*“‘ 'f°h° 2 pnpr'a'vky Yelnﬁ rychle
vstiebavaji do krve. Ptipravky je vhodné uzivat po jidle a jejich doporucenou denni davku je vjhodné rozdélit nejlépe na 35

dilt, coz méd u déti dopad na dobu jejich pobytu ve §kole i ve skolce. rin g A A
Na trhu existuje nékolik druhi aminokyselinovych preparétd. Jejich zakladni déleni je na klasické zakladni pfipravky 5 dév-
kované piipravky. "

Klasické zakladni piipravky jsou sypké smési aminokyselin, obohacené o vitaminy, miner‘él‘y a stopové Prvky, jejic.hi slozeng
odpovida pozadavkiim vyzivy jednotlivych vékovych kategorii. Tyto piipravky jsou k dostani v plechovkach a bez piichuts,

fi6i
Obr. ¢. 1: Klasické zakladni pfipravky pro PKU - archiv autora i3
‘p{{ %
4
e
s
g

Davkované piipravky jsou jiz hotové, odvazené, vysoce koncentrované sypké nebo tekuté smési aminokyselin, obohacené ovi-

taminy, mineraly a stopové prvky, jejichz slozeni odpovida pozadavkim vyzivy jednotlivych vékovych kategorii. Tyto piipravky
jsou v modernim baleni (napf. gualapack, tetrapack nebo sacky), jsou ochucené a jejich hlavni podil zaujimaji ovocné nebojinf E
oblibené prichuté (napf. jahoda, lesni plody, pomerang, citrus, ¢okoldda, kakao, mocca). i

Obr. é. 2: Davkované piipravky pro PKU - archiv autora a spoleénosti Nutricia
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2 prostredku vefejného zdravotniho pojisténi, ze kterych jsou tyto aminokyselinové preparaty hrazeny, neni mozno z ekonomic-
kych divod zajistit, aby bylo kazdé dité do skolyvybaveno jen tekutym preparatem. Je mozné, ze se ucitel ve své praxinejcastéji
setkd s kombinaci rozmichané praskové smési a tekutych piipravki nebo jen s kombinaci rozmichané smési.

Existuji 1 jiné zpuisoby podant, napf. ve formé tekuté smeési, ktera se naléva do hotového teplého jidla, nebo ve formé gelu.Tyto
zpiisoby podani nejsou ale v praxi moc rozsifeny, a proto se s nimi pedagogoveé a jini zaméstnanci skoly v praxi témét nesetkaji.
Na uzivani aminokyselinovych preparati mizeme nahlizet z pohledu Skoly a z pohledu lé¢ebné terapie. Idedlnim stavem z po-
hledu skoly je situace, kdy si dité aminokyselinovy preparat vezme jesté doma pied odchodem do $koly nebo Skolky, tim tedy
neni nijak narusen prubéh skolni dochdzky a samotné vyjuky. Tento zpiisob feseni se pouzivd u détiv matefskych skoldch a nékdy
u déti na prvnim stupni zakladni Skoly (do doby, nez nastane pravidelné odpoledni vyucovani), ale ani v téchto pripadech ho
neni mozno vzdy vyuzit (napf. z divodi ¢asnych ndstupt rodicii do zaméstnéni nebo nevhodnych casovych podminek dojizdéni
do skoly). Pokud situaci nelze takto fesit, méla by byt konzumace aminokyselinovyich preparatii umoznéna ve skole.

Ajak toho docilit? Pokud si dité pfinese do Skoly jiz hotovy tekuty preparat, tak by uéitel nebo jiny zaméstnanec Skoly mél pouze
dohlédnout na to, Ze dité tento preparat v uréeném ase (nejéastéji po obédé nebo po svaciné o velké prestavce) vypije.

vv v

davkovani pfesné odvazit (toto je téméf vzdy provadéno rodi¢i doma) a pfed konzumaci je nutno smés zalit vodou nebo jinym
napojem (napt. dzus, sirup, coca-cola), promichat a ndsledné vypit. K tomuto ticelu se pouziva nejéastéji tzv. shaker (Sejkr).

Obr. & 3: Shakery pro ptipravu aminokyselinového preparatu - archiv autora

__(INUTRICIA

1.3.3 Dopady PKU do oblasti pedagogicko-psychologické

Na zéklage praktickych zkusenosti na nékterych skolach (a to uz i na urovni vefejnych mateiskych skol) dochdzi k tomu, ze

konzumace odlisné stravy nebo aminokyselinovych prepardti vystavuje dité s PKU zesmeésiiovani, vyclefiovani, posméchu,
Stigmatizaci, Sikané nebo bagatelizaci éi nerespektovani onemocneéni ze strany pedagogi a jinych zaméstnancii koly.

Pro ditg s PKU predstavuje problém jakékoliv Skolni a mimoskolni akce, nebot napiiklad v béznych obchodech si nemtize kou-

pit Potraviny, pamlsky, na které ma chuf. Navic u tézsich podob PKU s nizsi toleranci piijmu fenylalaninu toto dité dokonce
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Nemuze neomezené konzumovat ani ovoce a zeleninu, protoze i tyto potraviny obsahujf mnohdy nemaflé mnozstvi UVedeng
aminokyseliny. V takovém piipadé je naroéné vysvétlit ditéti s PKU, ze to, co je dobré a dokonce zdravé pro jiné, e jemy
Samotnému velmi ublizit.

Také je tieba vzit v potaz, ze dité s PKU nemuze jet bez omezeni na skolni vylet, skolu v prirodé ne.bo na jiny na pobyt POTAdy.
T‘y Skolou (napt. lyzaisky vycvik), nemize se ucastnit béznych letnich détskych tabort ¢i jakékoliv akce, kde nenf pfitgmen
Jeho rodi¢, ktery by dohlédl na piipravu extrémné naroéné stravy. Totéz plati i pro oblast mimoskolnich aktivit, jako jsoy napy
zajmove krouzky, sportovni a kulturni aktivity apod. Vsechny tyto aspekty zatézuji psychiku ditéte a jeho rodicg. :
Z pohledu pedagoga totiz dité s PKU nebo jinou DMP vypada jako ostatni zaci, jen ,néjak jinak ji* a ,ma néco bézngho zakzs.
no”. Nékteti pedagogoveé tuto skuteénost prezentuji velice asto tak, ze prece kazdy zékaz je tu od toho, aby se porugoyy)
OvSem jakékoliv poruseni specidlniho dietniho rezimu mize vyvolat dekompenzaci ditéte. Pokud jsou dekompenzace Opako-
vane, dojde ke vzniku komplikaci (velice casto z oblasti psychologicko-psychiatrické), s jejimiz dusledky se kromg samotngh,
ditéte a jeho rodiny bude potykat i samotny pedagog.

VySe uvedené povede u ditéte ke vzniku pocitu ménécennosti, izolace, frustrace, k témto problémim se muze Prdruzit { pgy.
chicka labilita, zpuisobena bud genetickymi viohami, nebo dlouhodobou dekompenzaci PKU. Ndsledné obtize se nejCastgji
projevuji v lehcich piipadech jako prosta poruchy pozornosti nebo syndrom ADHD, v tézsich pfipadech jako deprese nebo
obsedantné kompulzivni poruchy a vyjimeéné jako sebevrazedné sklony. Spolecnym cilem rodiny a Skoly by mélo byt predchs.
zeni uvedenym problémim, v ptipadé jejich vyskytu je tieba se zamétit na tercidrni prevenci a intervenci obecné.

A co pro to lze udélat?

Lze doporucit aktivity vedouci ke zvySovani sebevédomi ditéte (zamétit se na oblast, ve které je dité tispésng).

V pripade, ze dojde k vyskytu psychologicko-psychiatrickych problémi, méli by o nich byt informovani jak rodice, tak i Skola,
Vse se odviji od vzajemné spoluprace a nastolenych feseni po strance medicinské i pedagogické (napf. navstéva détského
psychologa, psychiatra, navstéva skolského specializovaného zafizeni). Po medicinské strance mohou byt pfijata opatieni
podporujici pozornost ditéte ve skole (stimulancia - napf. Ritalin, Strattera), lé¢ba psychofarmaky (Fevarin).

0 vsech téchto skutec¢nostech by méla byt skola informovana a pozadana o spolupraci pii kontrole dodrzovani nastolené
terapie. Z pedagogického pohledu byva nejéastéji doporuéena navstéva skolského poradenského zatizeni (PPP, SPC). Pokud
tato zarizeni doporudi realizaci individuélniho vzdélavaciho plénu, je opét nezbytnd vzajemna kooperace viech zlcastnénych
stran.

Pro dité s PKU neni vhodné pozadovat vzdélavani mimo bézny vzdélavaci proud (napf. vzdélavani v ramei specidlniho skolstvi
nebo vyukou doma).

7.3.4 Dopady u ostatnich dédiénych metabolickych poruch, lééenych
nizkobilkovinnou dietou

Jak jiz bylo vyse feceno, v populaci se vyskytuji ostatni, mnohem vzacnéjsi dédicné metabolické poruchy (jde o jednotky
pacienti ve skolnim véku), které jsou léceny nizkobilkovinnou dietou (napf. homocystinurie, tyrosinemie, organické acidu-
rie, leucindzy a poruchy cyklu mocoviny). Jejich lécebna terapie je v podstaté obdobnd jako u fenylketonurie, lisf se pouze
v omezeni piisunu béznych bilkovin nebo jiné konkrétni aminokyseliny. Z pohledu pedagogi plati pro déti s témito nemocemi
zasady uvedené v této kapitole.

7.4 Kontakty na pacientské organizace a jejich éinnost

Pacienti s PKU a jinymi dédicnymi metabolickymi poruchami se mohou stét éleny Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, cozje
podpiirna pacientska organizace, ktera sdruzuje pacienty s fenylketonurii a obdobnymi dédi¢nymi metabolickymi poruchami
z celé Ceské republiky.

Kontakt: www.nspku.cz

Dalsim sdruzenim, jehoz cleny se mohou pacienti s témito nemocemi stat, je Obéanské sdruzeni Metodé;.
Kontakt: www.os-metodej.cz

Metabolické centrum Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady, kontakt: www.espku.cz
Novorozenecky screening v CR, kontakt: www.nspku,cz

Stranky PKU dieta, kontakt: www.pku-dieta.cz

Evropska spolecnost pro PKU a jiné DMP, kontakt: www.espku.org

70




7.5 Kazuistiky
gezproblémova spoluprace skoly a rodiny

gazuistika & 1: Sourozenci s klasickou PKU (brati 8 a 21 let) - zdk a student

ladsi bratr je dnes 8lety chlapec s klasickou fenylketonuris, diagnostikovanou jiz v prenatalnim vyvoji z plodové vody ve Fa-
gultni porodnici Brrv\o, kde se chlapec také v terminu narodil, pfi¢emz odbér plodové vody byl diagnostikovan z divodu fe-
nylketonurie u starsiho bratra. Ihned po porodu byla u néj nastavena nizkobilkovinna dieta, pricemz hladiny fenylalaninu
byly po celou dobu novorozeneckého a batoleciho viivoje v normé a zvysené hladiny byly pouze u infektu. Psychomotoricky
wjvoj u néj probihal v normé, ve 14 mésicich jiz lyzoval, ve 2 a pil letech sam jezdil na kole, pti nastupu do M3 uz umél ,R”
ao0d détstvi velice ré’d a krasné maluje.

K jeho piijeti do MS doslo v 5 letech, ale pouze na dopoledne se svou viastni svacinkou. Vzhledem k tomu, Ze mu nebylo
umoznéno navstévovat MS, aniz by odebiral jakoukoliv stravu, tak skolka nabidla rodiétim misto klasickych svaéinek nahradu
nnozstvi ovoce a zeleniny ve stejné finanéni vysi jako svacinky, coz jeho rodice privitali, protoze ovoce a zeleninu podle diet-
nfho rozpisu béhem tydne zuzitkovali.

v MS mél mladsi bratr zpocatku problém ze strany déti, které se mu posmivaly a poukazovaly na jinou stravu. Mladsi bratr se
vracel ze Skolky bez snédené stravy nebo jen z poloviny snédené. Nasledoval rozhovor s uéiteli i détmi, kde bylo fadné vysvét-
leno, pro¢ ma mladsi bratr jinou stravu a pro¢ ji musi snist, pricemz od té doby bylo jeho stravovani bez problémii.

v ramci MS byl vySetfen logopedem, ktery nezjistil zidné problémy. V 6 letech mladsi bratr nastoupil do ZS, nyni je zdkem
2. tfidy ZS s vybornym prospéchem. Nemd problém se zapojit do jakékoliv aktivity kolektivu a skoly (vylety, nocovanive Skole),
tkola vidy pfizpusobi stravovani jeho pozadavkiim a akci, které se to tyka.

Jeho starsi bratr je dnes 21lety muz s klasickou fenylketonurii diagnostikovanou z novorozeneckého screeningu. Vzhledem
ke spatné spoluprdci détskeé sestry s rodinou, neznalosti problematiky a nedostate¢né informovanosti détského oddélent
v nemocnici, byl proveden retest (kontrolni odbér) az po jednom mésici od narozeni. Po ném byl odeslan i s matkou k hos-
pitalizaci do Vyzkumného ustavu zdravi a ditéte Brno, kde byla nastavena nizkobilkovinné dieta a byl pfeveden na dnes jiz
nepouzivany preparat Lofenalac a po mésici byl propustén dom.

Doma se starsi bratr vyvijel v normé, v predskolnim véku u néj byla patrna slaba slovni zésoba a Spatnd vyslovnost. Starsi bratr
byl prijat do MS ve 4 a ptl letech, ale vzhledem k jinému stravovani a jeho slabsi aktivité nasledovalo horsi zapojeni do kolek-
tivu déti a z téchto diivodd byla zménéna bézna MS na MS s logopedickym zamétenim vyuky.

Psychologickym vySetfenim ve Skolce mu byl doporucen odklad skolni dochdzky vzhledem k nesoustfedénosti a hravosti, coz
rodice akceptovali a k jeho nastupu do ZS doslo 3 mésice pred dovrSenim 7 let. Zhruba ve 4. tfidé na zékladé doporuceni meta-
bolického centra v Brné provedeno psychologicko-pedagogické vysetieni se zavérem LMD (lehkd mozkova dysfunkce) a slabé
logické uvazovani - budoucnost na bézné ZS méné jistd, coz se pozdéji nepotvrdilo.

Jakv MS, tak pozdéji i na ZS bylo stravovani bez problém. Skola se vzdy prizptisobila pozadavkim ditéte, popiipadé pfipravila tako-
vé podminky, aby mohla ptizvat rodice (napf. lyzatsky vycvik v 7. tridé Z8 - zajistén pokoj s vlastni kuchytikou, plné vybavenou).
Vzhledem ke §patnym vysledkiim v pfedmétech, kde je tfeba logického uvazovani (matematika, fyzika) nasledovala po ukon-
¢eni Z§ prihlaska na stiedni skolu, ucebni obor autoelektrikar, ktery starsi bratr po tfech letech studia ispésné zakoncil
vjuénim listem. Nyni starsi bratr studuje na téze skole nastavbové studium obor podnikani, a za rok se bude pfipravovat
na maturitu.

Kazuistika &. 2: Divka s klasickou PKU 12 let - zdkyné ZS

Tato divka se narodila s diagnézou klasické fenylketonurie. Méla stésti, protoze byla diagnéza stanovena hned z prvniho krevni-
ho odbéru, ktery byl uskuteénén v porodnici, a diky tomu u ni nedoslo k Zidnému poskozeni.

Jejivivoj probih4 jako u ostatnich déti a rodice zatim nepfisli na néjakou odlisnost, kterd by byla zpisobena fenylketonurii.

Ve Skolce se divka zapojila do kolektivu bez problémil. Rodice méli trochu obavy z jejiho stravovani, ale vse se domluvilo se

zaméstnanci skolky. Rodi¢e denné chystali této divce dopoledni i odpoledni svacinku i obéd do nadob, vhodnych k ohfevu v mi-
krovinné troubs, Musfm se zminit, Ze se rodice ve Skolce nesetkali s nikym, kdo by se o jeji specidlni stravé vyjadioval Spatné.
Naopak, nékdy ji déti néktery pokrm zavidély. Jediné, co ji nikdy nezavidély, byl preparat - soucdst kazdého obéda. Myslim, ze

hatom majf zésluhu hlavné pani uéitelky, které divcinu specidlni stravu détem predstavily a vysvétlily, pro¢ je jina.

S prechodem na zakladni §kolu neméla tato divka problém. Brzy si zvykla na gkolni rezim i na domdci pfipravu. Uceni ji jde

docela snadno, jejich tfidni ucitelka dokaze déti pro vyuku nadchnout, coz je pro viechny velice dilezité. Divka se od ostatnich

odlisuje jen svoji specidlni stravou, o které se déti dozvédély vée podstatné od tiidni ucitelky hned v prvnich dnech skoly. S tfid-
M uéitelkou si rodice dali pied zacatkem §kolniho roku schiizku a seznamili ji se vSemi zaludnostmi, aby na v$e byla pfipravend.
Ve Stravovéni také nenastalo moc zmén, jen rodice pridali ke svaciné piti (ve skolce byl pitny rezim zajistény) a ve kolni jidelné
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zaiidili vie potiebné a opét se setkali s ochotnym piistupem. Vjidelné teto divce jl’dlo.ofll’m]l al ovnav si JeJ~ n; ht’all‘rjli Rfendé Samy
Divka se stravuje spolecné s ostatnimi, ¢imz neni vy¢clenéna z kolektivu. Dokonce se jeji SpO UZAcKy eI PTiprayg 6o},
ného preparatu PKU. Ci erime, Ze pt

Letos se bude tato divka loucit nejen s patou tiidou, ale i se svoji oblibenou tidni uc1telko’u. Verlitge, ze pre?hod Na dnlh\]
stupen zakladni Skoly zvladne. Rodice zvazovali i prestup na gymnaziur, e kTOllikﬁ -
rozhodl, Ze zistane na zikladni skole. i fume S

Béhem §kolni dochézky navstévuje nt‘ekolik zajmovych krouzk. 0d prvni tridy dochdzi d? ?akladfl.l ’umeleckg’é Skoly, kde Study;
hru na klavir. Ve skole pak navstévuje krouzek zpivani, hry na flétnu, zumby, od svjch péti let cvitt moderni gymnagtiiey anyp¢
zaCina tancovat v tane¢ni skuping, kam ji pivedla jeji mladsi zdrava sestra. ikeré skolni povi i

Zavérem bychom chtalj fici, Ze tato divka i pies den velmi zaplnény aktivitami, piod velier ot

Kazuistika €. 3: Divka s raritni DMP (Klasickd homocystinurie) 11 let - zakyné28

Dnes 11leté divce byla ve véku 2,5 let na zakladé vyrazného opozdéni psychomotorického vyvoje diagnostikovana homocysﬁnu_
rie s potvrzenim psychomotorické retardace (dale jen PMR). 3

Thned po zjisténi této choroby byla zahajena velmi piisnd restriktivni nizkobilkovinna dietase suplemEI'ltéfl MK Preparity cilem

€0 nejvice zamezit dalsimu opozdovani mentalniho vyvoje. Z pohledu divky i rodicit byly zaCatky velmi tézké a bolestive, Protoze

veveku 2,5 let divkajiz znala chuté témet vsech nyni pro ni zakdzangch potravin, kteryich byla nucena se ze dne.na den vzdst g .
tenzivné se jich dozadovala. Dale odmitala pozivat nizkobilkovinné preparaty pro jejich nevabnou chut. 'I?Ito situaci se Nakone,

po velkych peripetiich a dsili rodi¢t trvajicich piiblizné piil roku podatilo rodiné zvlddnout a dnes je tato situace stabilng,

Z pohledu dalstho vyvoje se u divky diky 1é¢bé dafilo pozvolna odbourdvat piiznaky mentdlniho opozdovani, avsak nasledng se

u ni zacalo projevovat ADHD s poruchami pozornosti, dysgrafii a rozvinula se u ni obsedantné kompulzivni porucha légens psy-
chofarmaky (Fevarin). Dale jibyla zjisténa alergie a potvrzena noéni enuréza a také od 4 do 6 let navstévovala logopedii,

Ve veku 4 let zadala navstévovat divka MS v dopolednich hodinach s tim, Ze svacinku si donesla z domu a pred obédem jj Matka

vyzvedavala domi. 0d 5 let méla divka pridélenou asistentku pedagoga, kterd s ni individudlné pracovala a pfipravovalaji na vstup

do skoly s dirazem na trénink vydrZe pozornosti, rozvoj funkei v oblasti grafomotoriky a jemné motoriky a na vypracovavani riznych

ukold. I diky této individualni prdci asistentky mohla divka v 7,5 letech nastoupit do prvni tfidy bézné zakladni skoly.

Zacatky ve skole byly tézké, ale poté, co byla divka z divodu poruch pozornosti a nesoustiedénosti vysettena ve SPC a byl pro nivy-
hotoven individualni vzdélavaci plan, se vétsina téchto problémi vyresila a prvni i druhou t¥idu skonéila divka s primérmymi Znam-
kami. Tento individudlni vzdélavaci pln je ndsledné vyhotovovan pro kazdy rok skolni dochazky a je v ném kladen diiraz na omegzen;

v oblasti grafomotoriky a jemné motoriky a na to, ze divce méa byt umoznén pfevazné Gstni projev a tolerovano pomalejsi tempo,

Ve teti a opétovné i ve ¢tvrté t¥idé doslo u této divky k vyméné tridniho ucitele, coz nastésti divka bez problémi akceptovala

aneméla s tim potize. Studijni vysledky se zacaly vylepSovat a tieti tfidu divka ukon¢ila s vyznamendnim.

Za timto vysledkem je kromé velkého tsili a tolerance pedagogu i obrovska péce rodicd, zejména matky, kterd vénuje Vyjuce své

dcery primérné 1,5-2 hodiny denné.

Pristup Skoly k odliSnému stravovani této divky je vysoce nadstandardni, protoze Skolni jidelna kromé toho, Ze naprosto bez
jakychkoli problémi umoziuje ohtev doneseného nizkobilkovinného jidla, tak i nékolikrat do tydne po pravidelné telefonické

konzultaci s matkou pro tuto divku jeji specialni nizkobilkovinna jidla vati a pripravuje. Navic naprosto bez problémi umoziuje

1stravovani této divky s ostatnimi spoluzaky, coz je véc, kterd této divce téz velmi psychicky pomohla.

Otazkou do budoucnosti v3ak je, jak se bude dalsi skolni vyvoj této divky ubirat, protoze s ohledem na vzacnost choroby, vék

a diagnostikovana zdravotni omezeni nelze predvidat pfesné dalsi psychomotoricky vyvoj této divky a jeho dopady do vychovné-
vzdéldvaciho procesu.

Problémova spoluprace skoly a rodiny dofesena na zakladé stanoviska
odborného lékare

Kazuistika ¢é. 4: Divka s klasickou PKU 11 let - zikyné 2§

Dnes 11leté divce byla diagnostikovana fenylketonurie hned po odbérech v porodnici. 0d za¢atku byla péce velmi naroéna. Pieru-
Sované kojeni, vazeni, hlidani. Rodice doufali, Ze aZ bude divka starsi, situace se zméni k lepsimu, avsak realita je jind. S piiby-
vajicim vékem naristajii problémy souvisejici s dietou. Tato divka je velmi zivé, jinak zdravé dité, které se ale se svou diagnozou
smifuje nelehce a pfed nékterymi vrstevniky se o nemoci stydi mluvit. V mladsim véku méla divka problém s noénim pomocova-
nim, které odeznélo. Ale dodnes ma velky stres pied kazdou cestou autem ¢i jinym prosttedkem, aby se ji nechtélo na toaletu.
Do skoly, kam tato divka nastoupila v 6 letech, byly zpo¢atku problémy. Tyto problémy se ale tispésne vytesily v okamziku, kdy
rodice tridni ucitelce predali sdéleni od oSetfujici Iékarky metabolického centra o tom, jaké ma divka omezeni a od té doby i
skola i tfidni ucitelka vychdzi vstric. Obcas ji i kontroluje, zda dojedla sva¢inu nebo neujida spoluzakim.
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jvkaje od pi-n:od}il,,nejedlﬂ( 4  toho prament i jejs velika nechut k jidlu. A to k jakémukoliv. Ale u fenylketonurie je to pro-
nebot s€ hlida pifjem bilkovin a energie.

Tat0 d

e 2 & nosi divee nizkobilkovinny oba e s e
 dkoly rodice dennen izkobilkovinny obed, kteryjivjidelna ohtivajf, ale vzhledem ke své nechuti jidlo casto nedojida.

patka divky by \{ehcedrada slat:o .p.race,‘ale t‘0 by znamenalo, e divka bude jist rano a vecer, coz ale neni mozné, protoze divka
(emd nikdy pocit h}a . E A ;Jl e cely den kontrolovat a do jidla neustale nutit.
gohuzel ma t_ato,d;:'k;tf?mehl? W zdra'votni problémy, tykajici se kardiologie, anizorokie - nestejnd velikost oénich
Zormics PSY_Ch}ICkyC ‘; l 121’30_,3{1(0"‘*}}0 apafatu - rehabilitace kvili vychylené lopatce, takze i tyto navstévy u lékatii velmi
lneé ovlivituji pravideinos .]e]1- S OFm dochazky se vemi nepiiznivymi disledky, které z toho plynou (velky rozsah ¢éinnosti
9 yadenych doma, nekontinuita vyuky).
7 pohledu ostatnich zije d’wka zcela plnoho'dnotny Zivot, ale ona sama se s ohledem na vék s nastalymi problémy tézce sTovna-
4, coz miize bez spoluprace a podpory rodiny a skoly v budoucnosti ptinést problémy.
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