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Charakteristika Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP (dale jen NS PK&Jpltanské sdruzeni sdruzujici pacienty
s fenylketonurii (PKU) a obdobnymédicnymi metabolickymi poruchami (DMP) z celdR. Toto
sdruzeni je pravnickou osobou podle zakana83/1990 Sb. o sdruzovani d@mi, ve zreni
pozckjSich gredpidi, a jehoclenem mohou byt fyzické osoby a pravnické osobkugdosouhlasi se
stanovami a cili sdruzeni. Fyzicka osoba mladSiet8nize bytclenem sdruzeni jen pokud ji
piihlasi jeji rodé, pripadre jiny zakonny zastupce.

Poslani a cile Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP

Cilem a poslanim sdruzeni je pomahat patrans PKU a obdobnymi metabolickymi poruchami,
zejména dtem a jejich rodindm ve vSech ohledech jejich kakmmiho Zivota, spoluisobit @i
zlepSovani kvality jejich Zivota, zejméndi pdstraiovani nepiznivych socialnich a zdravotnich
dusledki téchto onemockni. Za timto delem sdruzeni spolupracuje s l&kadravotniky a obeen
pracovniky statnich i nestatnich zdravotnickychtizami, organy statni spravy a uUzemni
samospravy, humanitarnimi organizacemi, statnimestatnimi tady a institucemi.

K dosaZeni svého cile sdruzeni zejména:

a) shromad’uje poznatky mediciny, souvisejici s problematikeU a jinych @di¢nych
metabolickych poruch, tyto poznatky propaguje aliguje,

b) zaji¥uje vymenu informaci a zkuSenosti famanim semirfd, prednasek a sélzek za dasti
pacienti, jejich rodin, zdravotnik a jiné odborné wejnosti,

c) napomaha vzavani pacierit a jejich rodin s cilem lepSiho poznani nemaoci,

d) podle svych mozZnosti zafidje I&ebné, rekondii a jiné pobyty paciefit

e) pomaha rodindmipjednani se statnimirady, Skolou, zagstnavateli atd. ve snaze zmirnit
negiznivé socialni i zdravotniigledky onemoani,

f) organizuje spokenska setkani paciéna jejich rodin,

g) podava narmty i navrhy statnim fadim a institucim pro zlepSeni situace padienPKU a
jinymi dédicnymi metabolickymi poruchami a zastupuje zajighto pacient pii jednani s
témito Gkady,

h) navazuje kontakty s obdobnymi organizacer@ieské republice i v zahraifj

i) vydava vlastnéasopis Metabolik,fpadrE jiné informani materialy.

Sdruzeni usiluje o ziskani finarich prostedki ve fornt dotaci a sponzorskych damasleds
urcenych vyhrad#é ve prosgch sdruzeni. Napbvani cile sdruzeni je ¥gn¢ prosgsnoucinnosti.



Akce poradané Narodnim sdruzenim PKU a jinych DMP v roc€012

Vyroéni ¢lenska schiize a podzimni vikendové setkani:

Ve dnech 27. - 30.9.2012 pr#tla v hotelu Medlov u Nového &ta na Moray 7. Vyrodni
¢lenské schize Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP spojend s vikendovym setk&nim, které
se zwastnilo etn® vystupujicich a host 101 &astniki, kteti reprezentovali &ast 24 ¢leni
(rodin).

V patek 28. zA jeji astnici dopoledne vyslechli krasnou a Jgwu pednasku doc.
Prochdzkové z Brna o hodnoceni staistu a vyZivy pacierits PKU a HPA, v jejimZ ramci byli
seznameni i s dopotanymi hodnotami koncentrace fenylalaninu v kna, které nasledovala
diskuse k dané problematice.

Odpoledne nasledovala prezentace firmy Nestlé,akf@edstavila aminokyselinové preparaty
znaka Vitaflo, se kterymi vstupuje ngesky trh. Po této prezentaci nasledovala prezeriitang
Nutricia, ve které jeji zastupciastniky akce seznamili s novymi produkty v jejidrtsnentu a s
novinkami ve slozeni jejich tymu.

V sobotu 29. z4 dopoledne seznamila Ing. Lhotakowéastniky schize s problematikou vzacnych
onemockni, sCeskou asociaci pro vzacna onemwdra s Evropskou spaleosti pro PKU a jina
DMP a aktivitami NS PKU v této oblasti.

Odpoledne nésledovaly volby statutarnich zastugs PKU a jinych DMP, ve kterych byly pro
dalSi obdobi potvrzeni Ing. Radek Puda ve funkedpedy sdruzeni a Ing. Markéta Lhotakova a
pani Markéta Samkova ve funkci mistegsedky sdruzeni.

Po volbach statutarnich zastiptasledovalo odsouhlasertietnictvi a Vyr@ni zpravy sdruzeni za
rok 2011, vyhodnoceni akci a aktivit sdruzeni 2a2011 a za obdobi do 30.9.2012, planované
akce pro zbytek roku 2012 a pro rok 2013, plan erac priority sdruzeni pro rok 2013
a odsouhlaseni navrhdotanich program vici statnimu rozpétu, které bychom radi uplatnili pro
rok 2013.

V ramci diskuse praihla vymena zkuSenosti,ipominek a nagtu k ¢innosti sdruzeni a navrhy na
zlepSeni jehaiinnosti a po celou dobu probihala v ramci nefortndiskusniho féra vysma
recepti, zkuSenosti a rad, jak zvladat Zivot s PKU vimgjSich etapach Zivota.

Jarni vikendové setkani rodin s dtmi:

Ve dnech 4.5. - 8.5.2012 prdblo 16. vikendové setkani rodin s émi s PKU a obdobnymi
metabolickymi_poruchami v zotavovi$ Vézeiské sluzbyCR Pracov v Radimovicich u Zad,
kteréeho se ziastnilo etrg vystupujicich a hodt109 &astniki (27 rodin s 30 &mi s PKU nebo
jinou DMP).

Sobota 5.5.2012 byla¢movana novinkdm v oblasti nizkobilkovinnych potrava prepardéit
piicemzZ dopoledne byly prezentovany firmou Nutriciacjgjnové vyrobky a preparaty a odpoledne
probihla prezentace vyrolikfirmy Bezgluten s vykladem ke &gobu jejich prodeje acastnikim
setkani byl umozim téz nakupéchto vyrobk.

Nedile 6.5.2012 byla novana odbornému programu. V jeho ramci MUDazd?rkova ve své
prezentaci ,Teorie a ba PKU v kostce" dopoledne zopakovala problemaRikU, kde se jeji
Gcastnici dozwdéli mnoho uziténych informaci, rad a na konci prezentace seielawtazka
hrazeni nového Iéku na PKU (Kuvan). Novinky bohuZebyly povzbudivé, protoze i napodruhé
nebyla tomuto lékuifiznana uhrada z vejného zdravotniho pojisti.

Po tomto Iékiském bloku nésledovalo seahi odpoledne, ve kterénttdza podpory dietni sestry
p. Komarkové soufili o nejlepsSi sestaveni dietni pyramidy a o rnpglé¥ipravené dietni jidlo a
rodice se pozvolna seznamovali s patronkou sdruzenieduodkeresteSovou.

Pondli 7.5.2012 bylo ¥novano aktualnim novinkdm ¢mnosti NS PKU a pokksvani
piedstavovani novinek v oblasti nizkobilkovinnychrpein. Dopoledne bylodnovano pedstaveni
aktivit NS PKU v oblasti vzacnych onemdenm a v mezinarodni oblasti, aktualnimu vyvoj v aila




legislativy (gispvek na péi a zkuSenosti s jehoigvedenim z rodbvského pispsvku), nahledu
na dal3i vyvoj thrad &y PKU vCR a ve s¥té a ktuali feSenym akcim a aktivitam sdruzeni (
Metabolik a posileni jeho redak rady, brozura pro Skoly, PKU analyzy v roce 2@l&ktualizace
tabulek vyzivovych hodnot). Odpoledne ptbla prezentace vyrolikiirmy s moznosti nakupu.
Celé setkani bylo zakéeno v pondli 7.5.2012 véernim opékdnim PKU paikirmy Metzgerei
Schott a Bznych park a klobasek.

Pro ol tyto akce bylo spolmé, Ze stravovani bylo pro vSechndastniky zaji&tno formou plné
penze, picemz pro dastniky bez diety zde byla &pmoznost vybru z vice druhi jidel a pro
Gcastniky s PKU dietou byl jako jiz kazd@r@ pripraven skély jidelnicek, ktery ndm ppravily a
uvaily dietni sesticka p. Kuch#ova a nasSe€lenka pani Strouhalova, kterym za to, jak se 0 nas
vzorre staraly, paf velké podkovani.

Po celou dobu obou setkani byl pro nase dd 3 let gipraven program pod vedenim marizel
Wagnerovych z prazského centra pohybu D-Fit JIDA®ry se setkal ze strany rodii dsti

s velmi kladnym ohlasem.

Chtéli bychom podékovat firmam Nutricia, Nestlé a dalSim daraim za vydatnou finartni a
sponzorskou podporu &chto naSich akci a firng Bezgluten za potravinovy sponzoringédchto
setkéani. Moc za vSe ékujeme!

MikulaSska setkani:

V roce 2012 se konala 8WlikuladSska setkani, a to v Praze a v Olomouci.

Setkani v Praze se uskémdo 8.12.2012 v vdocviéné a gilehlych prostorach Akademického
gymnézia ve S$panské ulici a ztastnilo se ho 151 osob (celkem 30 rodin se&il z toho s 43
détmi s PKU nebo jinou DMP)

Déti se vyadily bthem dramatického pasma o narozeni JeziSka, kdyvbgheny pimo do dje
coby herci. Zazpivaly si vSechny znadmé koledy & aphraly také spoustu her. Réglimezitim
v predséli mohli vyslechnout poutavoiepgnasku Prof. MUDr. Milana Macka jr. o problematice
vzacnych nemoci a obrstvovat se u bohatého bufetu, jehoz casti byly také stoly
s nizkobilkovinnymi dobrotami.

Po skokeni dramatického pasma nasledovala kratkatpvka, kteroudi mohli prijemre stravit u
fontany z nizkobilkovinnéokolady, kterou pro&pripravil pan Bartas z firmy Vitaflo, a po jejim
skorteni za nimi pisli Mikulas, Cert a Andl, ktefi predali vdem stem Mikulasské balky s
nizkobilkovinnymi potravinami.

Setkani v Olomouci se uskudtglo 9.12.2012 ve Slovanském dema zastnilo se ho 110 osob
(celkem 30 rodin s 49timi, z toho s 33 &mi s PKU nebo jinou DMP).

Jeho @astnici shlédli v loutkovém salerquistaveni ,Broéci®, které nam pedvedlo loutkové
divadlo KaSparkové@ise. Po 8im nasledovala kratk&gstavka, kteroudi mohli péijemns stravit u
fontany z nizkobilkovinnéokolady, kterou propiipravil pan Bartas z firmy Vitaflo, a po jejim
skorteni za nimi pisli Mikulas, Cert a Andl, ktefi predali vdem stem Mikulasské balky s
nizkobilkovinnymi potravinami.

Jak to na dchto akcich vypadalo, si budete moci prohlédnoutfatagrafiich v prvnimgcisle
Metaboliku v roce 2013.

| v roce 2012 byla mikulaSska nadilka velmi bohatéza coz @&kujeme vSem firmam, které naSe
déti témito bali¢ky sponzorsky podpdili (firma Nutricia — vyrobky Milupa a SHS, firma
Nestlé — vyrobky Vitaflo a firma Bezgluten).

Velky dik za poskytnuti a organizaci zazemi Mikulaského setkani v Praze p#f i jeho rediteli
PaedDr. Milanu Stérbovi.



DalSi akce a aktivity jinych paradatelia, uréené pro pacienty s PKU nebo jinymi
DMP

Prazdninové pobyty pro dti s PKU a jinymi DMP :

Ve dnech 8.7. - 21.7.2012 pgdth v KoZli u Orlika v penzionu U Novék3. prazdninovy pobyt
pro déti s PKU a jinymi DMP a jejich p¥atele, ktery pdadala pani Iva Prochazkova ve spolupréaci
s MUDr.Formankem.

Ve dnech 23.7. - 4.8.2012 pkitd v rekre&nim stedisku Rizenaletni_tabor pro déti s PKU
dietou, ktery pdadala Cestovni kancéldopinka, s.r.o.

Dékujeme organizatéam téchto akci pro &i s PKU nebo jinymi DMP za jejich uspadani,
protoze tyto akce umanji détem s PKU pobyt spolu déle a blize se seznamizagio

2. ¢esko- slovenské setkaniddi a dosplych s PKU:

Ve dnech 1.6. - 3.6.2012 prégtlo v Hotelu SOREA M4j v Liptovském Janu na Sloven3. ¢esko

- slovenské setkani &i a dosgélych s PKU, ktery pro vSechny pacienty s PKUtadala firma
Nutricia. Tohoto setkani se &@stnilo celkem 101 pacients PKU a jinymi DMP se svymi
rodinami, a to jak L£eské, tak ze Slovenské republikyicemz 48 pacieift prijelo i pies velkou
vzdalenost £R.

Dékujeme firmeé Nutricia za zorganizovani této aktivity, protozeot setkani kromh informaci o
novinkach a novych sénech I&€by miZze napomoci vyrné zkuSenosti se Zivotem s PKU mezi
jednotlivymi pacienty a iive gispét k navazani novych kontakha rodiny s PKU.

Zimni rodinné setkani rodi¢a a déti s PKU a jinymi DMP :

Ve dnech 16.2. -19.2.2012 pstibo v chat Flora v Marianské u Jachymo¥amni rodinné
setkani_rodi¢u_a déti s PKU a jinymi_DMP, které ve spolupraci s majitelem této chaty
zorganizovala na&#enka Veronika Bubenikova.

Tohoto setkani se Zastnilo celkem 44 dastniki, z toho 12 osob s PKU.

Dékujeme pani Bubenikové za to, Ze toto setkani miggsala a nabidladast na 8m vSem
¢lenim naSeho sdruzeni.

Edukaéni kurzy vareni:

MUDr. Renata Pazdirkovd a pani Jana Komérkova alrdknemocnice Krélovské Vinohrady
uspdadaly 5 Bht eduk&nich kurz vareni, tematicky zagfenych na konkrétnigkovou kategorii.



Aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v roce 2012

Spoluprace s ostatnimi pacientskymi organizacemi:

V roce 2012 doSlo k velmi Sirokému rozsii a prohloubeni spoluprace NS PKU s jinymi
pacientskymi organizacemi a jejich svazy, a tduzemsku i v zahradi.

V tuzemsku doSlo k zintenzigni spoluprace NS PKU s ostatnimi pacientskymi omgaremi,
které sdruzuji pacienty se vzacnymi nemocemi srcieohloubit jejich vzajemnou spolupraci a
informovanost, vymnit si zkuSenosti a v kotieém disledku vytvdgit v CR reprezentativni
platformu, kterd by za$tvala a hjila zajmythto pacient pii nejriznéjSich jednanich a ktera by
napomahalaémto organizacimip prosazovani jejich spalaych zajni.

Ceska asociace pro vzacna onemosm:

NS PKU se stalo jednim ze zakladajicidena Ceské asociace pro vzacna onemdoéndale
CAVO). PoslanimCAVO je sdruzovat organizace pacignée vzacnymi onemognimi (nay.
cysticka fibroza, fenylketonurie nebo nemoc motylktidel).

Cilem CAVO je podilet se na vyt¥éni celonarodniho systému a legislativy pro diatikeslébu
a socialni sluzby pro pacienty se vzacnymi onerfwioni. Jde o kklové a v sodasnosti Spath
funguijici oblasti, na jejichz zénach od zaloZeni tato organizace pracuje.

Mezi nejcilezitejsi cileCAVO pati:

- spolé&né hajit a prosazovat zajmy paciérnge vzacnymi onemoénimi ve zdravotnictvi aip

jednanich s organy statni moci a spravy,

- posilovat poedomi veejnosti, statnich i mezinarodnich instituci o sfiek problematice
vzacnych onemoacmi,

- zlepSovat fistup k informacim, k¢, diagnostice i dalSim zdravotnim sluzbdm pro pagise
vzacnym onemoamim,

- podporovat ¥decky i klinicky vyzkum v oblasti vzacnych oneménoi

nemocnych

- skrze socialni sluzby, vEvani a dalsSi formy podpory zlepSovat kvalitu Xa/@acieni se

vzacnymi onemoamimi.

- podporovat a propagov&nhnost organizaci pacianse vzacnymi onemoénimi.

Hlavnim ginosemélenstvi NS PKU WCAVO byl ptedevsim zlepsenyiistup k informacim, a to
predevsim ve vztahu ke statnim institucim.

Spoluprace se zahraiim:

| vroce 2012 se NS PKU podilelo aktivnifkenstvim natinnosti ES PKU (European Society for
PKU). V roce 2012 praihla dw setkani delegétz jednotlivychélenskych zemi, ficemz na obou
téchto aktivitach zastupovala NS PKU mistegisedkyd Markéta Lhotakova.

Prvni setkani se konalo wvdznu v belgickém Gentu. Na této pracovniigce se pedevSim
pokraiovalo na pipraw a korekturach oficialniho stanoviska ES PKU a pata jednotlivych
¢lenskych organizaci k standérd I1&by z pohledu paciefit Dale se diskutovala aktualni témata ze
socialni a |ékeské oblasti v jednotlivychclenskych zemich a ffpravy vyra@ni konference

v britském Liverpoolu.

V fijnu 2012 se pak konala vy konference ES PKU spojena se tstthdelegai a valnou
hromadou ES PKU.



Konference se ziastnilo 450 Gastniki, z toho asi 140 byli pacienti s PKU z 26 zemétay
prevazre vSak z Evropy. Své vyrobky zde prezentovalo 1&nfir Na konferenci byl naten kratky
film, ktery nejen zachycuje atmosféru na konferemde vyzdvihuje dlezité bodycinnosti ES
PKU, predevsim pak iniciativu k vytieni spolénych evropskych zasad (guidelinesjbyg PKU.
Tento film, ktery je v angiiting, je dostupny na webovych strankach www.espku.ovgpaibéhu
roku 2013 planujeme, Ze by mohl byt dostupny i agich webovych strankach. V ramci programu
pro pacienty prokhly nékteré zajimavéigdnasky a vystoupeni.

Na programu sdlze delegdi bylo schvéaleni konmé verze oficialniho stanoviska ES PKU a
potazmo jednotlivychilenskych organizaci k standérd I&by z pohledu paciefit,Consensus
paper”. Tento dokument byligdan odborné komisi slozené z odboiinikiznych zemi, kg si
stanovili za cil v nadchazejicich 2 az 3 letechragpvat Evropska dopateni (standardy) pro
lécbu PKU, kterd budou v souladu s nejg8imi poznatky ¥dy a budou paciefin zardovat
optimalni |&€ebné postupy. V ramci sthe prokthlo Skoleni delegétv oblasti prosazovani z&jm
pacienti na zaklad dokumentu ,The ES PKU Advocacy Toolkit*, vypracoeho ES PKU.

Mimo to se delegati navzdjem informovali o vyvdjuace v socialni a zdravotni oblasti ve svych
zemich, ktera ale nebyl&ilis povzbudiva. Z této diskuse vyplynulo, Ze v lpdsiich dvou letech
pacientské organizace veit§iné zemi bojuji pedevSim za udrZeni stavajicich podminek pro
pacienty s PKU a jinymi DMP a za odvraceni zhor&enfasneho stavu.

Na zawr konference prodhla valnd hromada ES PKU, kde byla schvélerairpavrka a vyr@ni
zprava ES PKU a byly potvrzeni organizateadchazejicich vykmich konferenci ES PKU, které
se budou konat v roce 2013 v Antverpach a v rode 20Barcelos.

Mij pr uvodce fenylketonurif:

V roce 2012 vydalo NS PKU brozuru ;iylprivodce fenylketonurii“. Jedna se o knizku, ktera v
ucelené aiehledné forma podava informace o PKU a o vSem, co je s Zivotemspojeno.

V jednotlivych kapitolach této broZury se pacientbuto nemoci, ale i Sirokaiegnost dozvi, co je
to vlastre fenylketonurie, jak vznika, jak sedi, jak se diagnostikuje, jak@m se I€i a jaké ma
dopady do Zivota pacieit Dale je zde popsana problematika nizkobilkovidiety, dopady do
oblasti Skolstvi a vadavani, moznosti podporythto pacient ze strany statu a pacientskych
organizaci a jsou zde i dva Zivotrilghy dosglych pacieni s touto nemoci.

Vydani této brozury, ve které jsou na jednom &sbustediny komplexni informace o této
nemoci, bylo ze stranglend NS PKU vyhodnoceno jako velmi gebné, nebid pacienti s PKU do
jejiho vydani neri moznost ziskani jakehokoli komplexniho materikldanému onemoéni a
soutasre jejim vydanim byla odstr&na velmi tristni situace, kdy SR nebo WR nebyla nikdy
vydana k dané problematice publikace srovnatelméisahu ani rozsahu.

Souasré vydanim této brozury fize dojit i k tomu, Ze se zvysi pmlomi a informovanost o PKU
v oblasti odborné i laické wejnosti, jako jsou ndp pribuzni a znami pacieints touto nemaoci,
prakticti 1ékari nebo Skoly.

Tato broZura byla vydana v nakladu 600 vyiisiilenam NS PKU a metabolickym ceitn v CR
byla zaslana v prosinci 2012.

Vydani této brozury bylo podpeno statni dotaci ve vysi 52 50&,Kktera byla na tento projekt
piiznana na zakladdodaténé vypsané vyzvy z dotaiho programu ,Podpora igré ucelnych
aktivit obtanskych sdruzeni zdravetn postizenych (Program Podpora VUA)*, jehoz
poskytovatelem je VIadni vybor pro zdravétostizené okany.



Casopis Metabolik

NS PKU a jinych DMP vydava od roku 2000 vlastasopis Metabolik, zagteny na tématiku
dedicnych metabolickych poruch, zejména pak na PKU ykséyuzi-i jako prosedek ke zvySovani
obecného pasdomi o metabolickych poruchéch.

Na zaklad témei nulové aktivity ze stranylenské zakladny podilet se na tvérbasopisu
Metabolik byla Vyborem sdruzeni na Vyro ¢lenské schzi NS PKU konané dne 2.10.2011
navrzena zrna periodicity vydavani tohot@sopisu na 2isla ra&né a v ramci snizeni naklada
jeho tvorbu bylo navrZzeno sniZzeni jeho nakladu @@ @ytiski, pricemZ oba tyto navrhy byly
¢lenskou schizi odsouhlaseny.

Souasré bylo Vyroéni ¢lenskou sctizi NS PKU konanou dne 2.10.2011 odsouhlaseno, Zze ma
sdruZzeni pozadat o dotd podporu na vydavani tohot@sopisu, ficemz jako vhodny dotai
program byl vybran program ,Podporaigge Ucelnych aktivit oldanskych sdruzeni zdraveétn
postizenych (Program Podpora VUA)*, jehoZ poskytelan je VIadni vybor pro zdravatn
postizené okany. Zadost o poskytnuti statni dotace na tent@ekrdyla podana vastce 70 000
K¢, ale ze strany poskytovatele dotace nebyla odasahb.

V roce 2012 byla tedy vydanasla tohototasopisu (1/2012 a 2/2012), a to v nakladu 300 kiytis

Internetove stranky NS PKU:

Vroce 2012 byla pravidetn provadna aktualizace obsahu internetovych stranek NS PKU
(www.nspku.czs cilem dosazeni co néjgi aktualnosti jejich obsahu.

Soutasre bylo Vyroéni ¢lenskou sctizi NS PKU konanou dne 2.10.2011 odsouhlaseno, Zze ma
sdruZeni pozadat o dotd podporu na aktualizaci a provaziito internetovych stranekfipemz
jako vhodny dotéeni program byl vybran program ,Podporaieje¢ ucelnych aktivit oldanskych
sdruzeni zdravotnpostizenych (Program Podpora VUA)*, jehoz poskgtelem je VIadni vybor
pro zdravot® postizené ofany, Ficemz zadost o poskytnuti statni dotace na tentcekirdjyla
podana \wastce 11 900 K

Ze strany poskytovatele byla tato dotace odsouhéasge snizené vySi a aktualizace a provohto
stranek byly vroce 2012 podmy statni dotaci, poskytnutou =z tohoto doio programu

v celkovécastce 11 000 K

Informa éni zpravodaje NS PKU:

V roce 2012 byly pro aktualni informovaglienské zakladny vydany 4 Inforkrd zpravodaje NS
PKU, které byly jednotlivyngélenam odeslany mailem.

Metodika prace Wwitele se zakem se vzacnym onemasrim:

V roce 2012 se NS PKU spolu s dalSimi pacientskgrmgianizacemi zapojilo do projektu ESF
"Specialni vzdlavaci poteby (SVP) dti a zaki se vzacnymi onemoénimi”, ktery vrcholoé
ieSila Spolénost pro mukopolysacharidosu a jejggseda doc. Mgr. PaedDr. Jan Michalik, Ph.D.
NS PKU se do tohoto projektu zapojilo z tohivddu, Ze k této problematice neexistovalg'R
témer Zadné materialy a téz z tohéwbdu, Ze NS PKU uvazovalo o zpracovani a vydaniumok
problematice vzélavani dti s PKU nebo jinou DMP.

V ramci vystum tohoto projektu byla vydana "Metodika pracétele se Zakem se vzacnym
onemocgnim”, cozZ je publikace, ktera byd&ha slouzit jako manual nebo dopoemi, ktery by
ukazal pedagagn rekolik véci, které se vazi ke vékhvani Zzak se vzacnym onemoé&nim, mezi
které patti i déti s PKU nebo jinou DMP. V této publikaci jsou \e#digehledr zpracovany obecné
podminky vzdlavani dti se vzacnym onemoénim a nasledhje podle jednotlivych onemogni
blize specifikovana prace pedagoga a Skoly se zakg@udnotlivymi vzacnymi onemo&nimi (u
nas PKU a jiné DMP) spolu giglady dobré a Spatné praxe a kazuistikami.



Tuto publikaci, kterou z pohledu r@di déti povaZzujeme za velmi p@bnou, je mozno nalézt i na
internetu na adregétp://svp-vzacnaonemocneni.cz/portal/?p=480

NS PKU ma pislibeno pro své&leny dodani 50 kustéto Metodiky, kterou budeme v ramci
sdruzeni pednostg distribuovat naSimélenim s dtmi ve Skolnim a fedSkolnim ¥ku a
vyhledow planujeme pasaze Metodiky, tykajicich se PKUfr#oyznych metabolickych poruch
vydat jako samostatnou broZuru, kterou by \&miéta datové podétobdrzel kazdyglen NS PKU
pro svou soukromou pi@bu.

Potravinové tabulky vyzivovych hodnot:

Na zaklad podepsané grantové smlouvy s Nadaci BEL Found&ams nacastku 5 000 EUR
jsme v roce 2012 mohli realizovat projekt ,Potramg tabulky vyzivovych hodnot".

V ramci tohoto projektu jsme analyzovali 76zhych vyrobk na obsah aminokyselin, které byly
potom s ostatnimi analyzami #eplchozich let a s jinymi dostupnymi zdroji o obsaminokyselin
zkompletovany do broZury ,Potravinové tabulky vygrych hodnot (Tabulky pro pacienty s
fenylketonurii (PKU) a jinymi &dicnymi metabolickymi poruchami (DMP)*,

Tyto Tabulky byly vydany v nakladu 500 vytisk ¢lenim NS PKU byly zaslany v prosinci 2012.
Dékujeme vSem zadstnaném laboratdi, kigi pro nas v pedchozich letech provéldl analyzy
aminokyselin v potravinach a vSem darg ktai v predchozich letech na tyto analyzy fidaé
prispeli.

V neposlednifacd dékujeme autakm tabulek a jinych informmich zdrofi, ze kterych jsme ip
tvorke téchto tabulek vychazeli a vyrotim potravin, k& nam poskytli sva data pro tvorbtchto
tabulek.

Analyzy aminokyselin v potravinach:

V rdmci shromadovani podklad pii feSeni projektu ,Potravinové tabulky vyZivovych hotfn
bylo ve spolupraci s Vyzkumnym Ustavem potraiskgim Praha a laboraioEkocentrum Ovalab
Ostrava analyzovano celkem 70 potravifzriého sortimentu na obsah aminokyselin fenylalanin,
metionin a tyrosin.

PKU recepty na webu:

| v roce 2012 pokrgovalo v rdmci servisu pro nadkeny shromadovani a doplovani ogienych a
vyzkousenych recefpt na nizkobilkovinna jidla a pokrmy na webovych rtéch
(www.recepty.pclekar.gz za jejichz provoz, udrzbu a aktualizace meékujeme nasSemulenovi
panu Brychtovi.

Prezentace PKU a NS PKU na J@jnosti:

Ceska televize natila porad o fenylketonurii a o Zivets ni, ktery odvysilala v ramci cyklu ,168
hodin* dne 4.3.2012.

Cely paad si niizete prohlédnout naitp://www.ceskatelevize.cz/porady/10117034229-168-
hodin/212411058250304/videa/odkaz nagj je i na naSich webovych strankach.

V magazinu Prava a stasr¢ na serveru Novinky.cz vySel dne 19.5.2@&nek ,KdyZz nemoc
ruinuje rodinny rozpeet”, ve kterém je velice vystiZnpopsana socialni a ekonomicka situace
rodin pacieni s PKU. Odkaz na oba tytdanky jsou i na naSich webovych strankach.

V fijnu 2012 vySel wasopise NRZP Mosty.4/2012¢lanek, gedstavujici Narodni sdruzeni PKU a
jinych DMP a jeho cile a aktivity.



Jednani s wady:

Fenylketonurie i ostatniédicné metabolické poruchy gatsvoji ¢etnosti v populaci mezi vzacna
onemocgni (1 : 8 000). Restoze l&ba i samotna @@ o takto nemocné&tl klade vysoké naroky na
petujici rodice, diametrald meni bézny zpisob Zivota (nutna celodennigeéz divodu dietniho
stravovani a podavanicebného fipravku) a je finatné nara@na, stat tyto étské pacienty a jejich
rodiny podporuje jen zcela minim&nSmutnym faktem je, Ze tato podpora je rok od retale
mensi a mensi.

Z tohoto divodu NS PKU a jinych DMP klade z¥ray diraz na vyjednavani se statninfady a
snazi se tento n#&gnivy trend zvratit. Pro uspokojivy zdravotni staaSich dti je naprosto
nezbytné zajistit podporu statu alespe dvou rovinach p& o dti s DMP. Rodiny &chto pacient
se neobejdou bezdébnych pipravki (potravin pro zvlastni tebneé dely), které by byly pla
hrazeny zdravotnimi pojidvnami, a dale se neobejdou bez fitrdnpodpory, kterou by stéat
poskytoval péujicimu rodgi.

Oblast |&ebnych preparati:

V oblasti I&ebnych pipravki (potravin pro zvlastni tebné dely - PZLU) byla v roce 2012
legislativni situace v podstahen®nna a je mozno konstatovat, Ze Uhradaiejmého zdravotniho
pojisteni zistala PZLU pouzivanym prodéu PKU a jinych DMP zachovana.

U téchto gipravka probihalo v roce 2012 spravtizeni o stanoveni novych cen a Uhradizpeho
zdravotniho pojigni, které bylo zakofeno se zairem, Ze vSechny tytoifpravky budou nadale
pin¢ hrazeny.

Znepokojivym faktem v této oblasti bylo to, Ze vilpthu podzimu 2012 bylo na zakkadterniho
piikazu vedeni nemocnice pozastavertedppisovani AMK prepanatpro dosplé pacienty ve
FNKV na dobu cca 5 tydn Tuto velmi nefijemnou a tristni situaci se pdda na zaklad jednani
vSech zdastrenych subjeki (vedeni nemocnice, zastupcpojisoven, lékai a zastupt
pacientského sdruzeni) @Spe doresSit a I€ba €chto pacient byla v plném rozsahu obnovena.

Oblast novych Iéki na PKU:

V oblasti novych |ék, pouzitelnych pro kEbu rekterych pacierit s PKU (Kuvan) probihalo v roce
2012 spravnitizeni a stanoveni podminek a vySe uhrady tohoto Ekdejného zdravotniho
pojistni.

S litosti musime konstatovat, Ze tétpeni, které jiz zap@lo v roce 2009, nebylo ani v roce 2012
dovedeno k usfnému konci.

Oblast nizkobilkovinnych potravin:

V oblasti specialnich nizkobilkovinnych potravinbgka v roce 2012 ze strany sdruZeni vedena
Zzadna jednani se statnimiady, neb6 vzhledem k sitové hospod&keé krizi, ktera se promitla

v CR zavadnim uUspornych balkii ve v3ech oblastech Zivota, neni reélné, Ze by bybdno
uvazovat o jakékoli finatni podpde ze strany statu v této oblasti.



Oblast statni socialni podpory a pomoci:

V oblasti finargni podpory, kterou stat poskytuje réidipecujicimu o di¢ s PKU nebo s jinou
DMP, doSlo v roce 2012 k plné aplikaci legislatomizmen, pijatych v ramci Sociélni reformy .

V rdmci €chto znmén je mozno od 1.1.2012 poskytnout fidahpodporu pacieim s PKU nebo
jinymi DMP pouze na z&kl&dprispivku na péi, protoze s dinnosti od 1.1.2012 doslo k zéniku
rodicovského pispivku pro zdravot# postizené dé

Zménou oproti pedchozim rokm bylo to, Ze u fijemal pispivku na péi mladSich 18 let ve
stupni Il se zmnila meésicni vySe vyplacenéhoispivku z 5 000 K na 6 000 K a ze pi splreni
ur¢itych podminek je vySeifspevku na péi navysSena o 2 000K

Dulezitou zngnou je i to, Ze posuzovani stupmavislosti je od 1.1.2012 provd&tb podle zcela
novych zasad, kdy se u osob mladSich 18 let hodwtadani 9 zakladnich Zivotnich peb,
piicemZ osoba do 18 leku se povazuje za zavislou na pomaoci jiné fyzickéby ve stupni |
(lehk& zavislost), jestlize zZwdodu dlouhodob negiznivého zdravotniho stavu neni schopna
zvladat ti zakladni Zivotni pdgeby nebo ve stupni Il (&dre t¢Zka zavislost), jestlize zigtodu
dlouhodold negiznivého zdravotniho stavu neni schopna zvlatdgti nebo @t zékladnich
Zivotnich poteb a vyZzaduje kazdodenni miradnou péi jiné fyzické osoby (samdejmeé existu;ji
jese stupr zavislosti lll a IV, ale na ty se domnivam, Zeipati pouze s PKU nebo jinou DMP
nedosahnou).

Zpusob posuzovani stuprzavislosti je upesrén v provadci vyhlaSce¢. 391/2011 Sb. a na
zaklad jejiho textu je moznofici, Zze by nél byt détem s PKU nebo jinou DMP zachovan
piispevek na péi se stupam zavislosti I. BohuZel praxe roku 2012 ukézalat¢heto cktem byl na
zéklad legislativnich zmn, prijatych v ramci Socialni reformy |, odejmut nebo pfiznan
piispivek na péi, ¢cimz doSlo k tomu, Zedkteré rodiny, péujici o cti s metabolickymi poruchami
byly zcela vyazeny z okruhu osob, kterym je ze strany statu yioskna socialni podpora a
pomoc.

Nadale vSak jako sdruzeni sledujeme situaci a vyeopci posuzovani fispivku na péi pro
piipadna dalSi jednani s poslanci, senatory a s pigfami spravy.



Dotace a granty

Dotace pfiznané pro rok 2012:

V roce 2011 se rozhodlo NS PKU pozadat pro finaandwsvychc¢innosti, aktivit a provozu o
dotace ze statniho rozfia v roce 2012. Jako vhodny détdé program byl vybran dotai program
.Podpora veéejné Ucelnych aktivit oldanskych sdruzeni zdravetpostizenych (Program Podpora
VUA)“, jehoz poskytovatelem je VIadni vybor pro asiptré postizené otany, v jehoz dvou
vyzvach bylo podano 6 dataich projeki.

PoZadované a fznané ¢astky dotaci podle jednotlivych projéktjsou podrob& uvedeny
v nasledujici tabulce:

Nazev projektu Celkovy | PoZzadovang Piiznana
rozpocet dotace dotace
Clenstvi v ES PKU 10 000K | 7000 K 7 000 K&
U¢ast na konferenci ES PKU 16 506 K 11 500 K 7 000 K

Zajiseni provozu internetovych stranek NS PKU a jinych PM 17 000 K 11 900 K 11 000 K

Informané — edukani ¢innost NS PKU a jinych DMP 100 002K 70 000 K 0 K¢

Organiz&né — administrativni servis NS PKU a jinych DMP 50K 35000 K 32 000 K
M1j pravodce fenylketonurii 75 000K | 52500 K 52 500 K

Celkem: 268 500 K| 187 900 K | 109 500 K

Veskeré piznané dotace byly do 31.12.2012§lrycerpany.

Dékujeme VIadnimu vyboru pro zdravétpostizené otany za poskytnutiéthto dotaci, které jsme
pouZzili pro zvySeni kvality prace naseho sdruzeni.

Granty p¥iznané pro rok 2012:

V pribéhu roku 2011 doslo k podpisu grantové smlouvy sada8EL Foundation Paris @astku
5 000 EUR, diky které jsme v roce 2012 mohli reala projekt ,Potravinové tabulky vyZivovych
hodnot“, v jehoZ ramci byla celkové@ipnanacastka v plné vysi Werpana.



Zadosti o dotace pro rok 2013:

V roce 2012 se rozhodlo NS PKU pozadat pro finaAndwsvychcinnosti, aktivit a provozu o
dotace ze statniho rozfia v roce 2013. Jako vhodny déwé program byl vybran dotai program
~Podpora véejné (celnych aktivit oldanskych sdruzeni zdraveétpostizenych (Program Podpora
VUA)*, jehoz poskytovatelem je VIadni vybor pro asiotré postizené okany.

PoZadovanéastky dotaci podle jednotlivych projéksou podrob#é uvedeny v nasledujici tabulce:

Nazev projektu Celkovy | PoZadovana
rozpocet dotace
Clenstvi v ES PKU 10 000K 7 000 K
Aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v ranitS PKU 25 000 K 17 000 K

Zajis&ni provozu internetovych stranek NS PKU a jinych PM 14 000 Kk 9 800 K&
Informatné-eduka&ni ¢innost Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP 60 0@ K 42 000 K
Organiz&né - administrativni servis NS PKU a jinych DMP 12B00KE 87 500 K

Do 31.12.2012 nebyly vysledky projednani zadostacigest znamy.

Granty pro rok 2013:

V pribéhu roku 2012 byla podana u Nadace BEL Foundatigis Radost o grant n&astku 5 000
EUR, ktera by byla pouzita v roce 2013 na fifrd@irpodporu sdruzovacich aktivit NS PKU a jinych

DMP a na podporu umo#ni (Kasti socialg slabych rodin s PKU n&chto aktivitach. Tato Zadost
byla ale zamitnuta.



Cile a plany Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP pp rok 2013

- Ve spolupraci s |ékaa dalSimi odborniky zajistit co nejlepSi a nefenéjSi pristup k I€be
pacienfi s PKU a jinymi DMP sd@kazem na vznik specializovanych center préble €chto
onemocgni.

- Nadale sledovat situaci a vyvoj v oblasti z&jigtiécby PKU a jinych DMP a v ifipadé problémi
v dané oblasti zahajit dalSi jednanitslusnymi nemocnicemi, Iéka zdravotnimi pojisovnami a
jinymi ptisluSnymi organy statni spravy.

- Nadale sledovat situaci a vyvoj vécvposuzovani fispivku na péi a v pripac problémi v dané
oblasti zahajit dalSi jednani s poslanci, senaasyorgany statni spravy.

- Podavat nasty, podrety i navrhy statnim gadim a institucim pro zlepSeni situace padient
s PKU a jinymi @di¢nymi metabolickymi poruchami a zastupovat jejicingépii jednani sdmito
Grady.

- Zintenzivnit a zkvalitnit pomoc rodinam paciérg PKU a jinymi DMP f jednani se statnimi
tiady, Skolou, zawstnavateli atd. ve snaze zmirnit Hepivé sociélni i zdravotni idledky
onemocgni.

- Pokra&ovat v naSi snaze prosadit Uhrady nizkobilkovinngoltravin ze systému zdravotniho
pojistni, statni socialni podpory nebo formatispivkt od zdravotnich poji®ven, a umoznit tak
snaze paciefitn tuto gisnou dietu dodrZovat.

- Prohloubit a zintenzivnit spolupraci s ES PKUjagmi zahranénimi pacientskymi sdruzenimi a
organizacemi, sdruzujici pacienty s PKU a jinymi BM

- Prohloubit a zintenzivnit spolupractCeskou asociaci pro vzacna onemwir(CAVO) a s jinymi
sdruzenimi paciefit se vzacnymi nemocemi s cilem zajistit co nejlepdgjkvalitrejSi a

i s

nejdistojrgjSi Zivot pacient s £€mito nemocemi

- Organizovat nebo spoluorganizovat odborigdpasky, semirf@ a os¥tovou ¢innost zamiienou
na témata souvisejici s PKU a jinymi DMP.

- Pokra&ovat ve vydavandasopisu Metabolik a v aktualizaci webovych stranekyv.nspku.cza na
pokryti teéto aktivity se pokusit zajistit dil pokryti z doténiho programu Viadniho vyboru pro
zdravotré postizené okany — program VUA.

- Vramci finargnich moZnosti NS PKU a jinych DMP zajistit vydavatdlSich informanich
materiati k problematice PKU a jinych DMP (nagnfozpravodaje, informani broZzury a bulletiny,
sbirky recept).

- Zorganizovat pravidelna vikendova setkani roddgtmi, prazdninovy pobyt pro&ti s PKU a
setkani dospivajicich a dasgpch paciend.

- Zorganizovat d¥ Mikuladskéa setkani, tak aby se jedno konafzehach a druhé na Morav
- Vramci finargnich moznosti NS PKU a jinych DMP a na zaklgmbptavky ze stranglend

zajistit provedeni analyz aminokyselin (fenylalanimetioninu a tyrosinu) v ¢éinych potravinach
a zajistit vytiSéni a distribuci vysledk téchto analyz svyntlenam.



- Pokra&ovat v nasi snaze ro#$idistribuci dalSich nizkobilkovinnych potravingstednictvim si
lékaren nebo prodejen zdravé vyZivy a tim zvySistdpnost &chto potravin vSem paciamh
s PKU a jinymi DMP.

- Pokusit se ziskat dalSi finari prostedky z fond, nadaci a ze soukromych zdraja vesSkeré
akce, aktivity a projekty gadané NS PKU a jinych DMP v roce 2013.

- Pokusit se zajistit dil pokryti administrativérspravnich naklad NS PKU a jinych DMP
z dot&nich progran ze statniho rozgtu — program VUA.



Sponza@i a darci

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMRldije vSem svym partném, sponzoim a darém, ktei
svym gispénim podporuji nadiinnost. Diky Vam, pomahame vSem, ikteaSi pomoc péebuiji.

Dékujeme VIAdnimu vyboru pro zdraveétpostizené ofany za poskytnuté dotace na podporu nasi
¢innosti a aktivit.

Dékujeme firme Nutricia, a.s., za dlouholetou a vyznamnou fifmni potravinovou podporu
naSemu sdruzeni a zegib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firmé NestléCesko, s.r.o., za vyznamny finar dar naginnost naseho sdruZeni a za
prislib spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme nadaci BEL Foundation za poskytnuti grantdeneho na realizaci projektu
~Potravinoveé tabulky vyZivovych hodnot"

Déekujeme firmé Bezgluten za vydatny potravinovy sponzoring namgaoizovanych akci, které
timto byly zn&né obohaceny.

Dékujeme také firmt Wanzl, naSintlenam Janu Kalinovi a Radku Pudovi a dalSim ostatnigevy
nejmenovanym dafen, ktei si préli zastat v anonymié a kteéi v ramci svych moznostifispeli
sponzorskymi dary nénnost naseho sdruzeni

Dékujeme pani Ivatr Prochazkové a MUDr. Petru Formankovi, zastupcmyir MetaX, za
zorganizovani prazdninového pobytu peti d PKU.

Na zawr bychom jest jednou chtli podékovat vSem nasSim sponzaim, odbornikam i vSem
ostatnim, kteri podporuji nase aktivity a ktefi nam drzi palce.



Prehled pfiimua a vydaju Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v roce 2012

Vynosy (prijmy) NS PKU za rok 2012

Dotace VUA —Clenstvi v ES PKU 7 000,00 K
Dotace VUA - Uast na konferenci ES PKU 7 000,00 K
Dotace VUA — Zaji&ni provozu internetovych stranek NS PKU a jingch®PM 11 000,00 K
Dotace VUA — Organizmé — administrativni servis NS PKU a jinych DMP 32 000,00 k
Dotace VUA - Mij privodce fenylketonurii 52 500,00 Kk
Prijaté dotace celkem: 109 500,00 K
Sponzorské dary a granty:
Nutricia, a.s. 138 000,00 K
Nadace FONDATION D'ENTERPRISE BEL 126 400,00 K
NestléCesko, s r.0. 40 000,00 K
Wanzl, spol.sr.o. 20 000,00 K
p.Kalina —¢len sdruzeni 8 200,00 K
Ing. Puda -€len sdruzeni 7 300,00 K
Ostatni drobni darci 9 000,00 K
Sponzorské dary celkem: 348 900,00 K
Clenské pispsvky 59 900,00 K
MikulaSe — spoluéast n¢lena 218,00 K
Bankovni Uroky 379,51 K
Vynosy NS PKU - celkem 518 897,51 K

Naklady (vydaje) NS PKU za rok 2012

Vikendové setkani Pracov 76 650,76 K
Clenskéa schze Medlov 57 699,00 K
MikulaSska setkani 25 106,00 k
Muj pravodce fenylketonurii 75 412,00 K
Casopis Metabolik 66 280,00 K
Potravinové tabulky 164 462,00 K
Webové stranky 17 028,00 K
Clenstvi v ES PKU 10 460,10 K
Konference a zasedani ES PKU 26 802,03 K
Clenstvi EURORDIS a NRZP 2798,23 K
Zimni setkani Marianska 3927,00 K
Ostatni rezijni naklady - telefony, poStovné, kdéické poteby, kopirovani,

cestovné, nakup dietnich potravin, bankovni poplatk 55 485,96 K
Naklady NS PKU - celkem 582 111,08 k

Vysledek hospodiéeni:

Za rok 2012 vykazalo Narodni sdruzeni PKU a jinyaMP vynosy ve vySi518 897,51 K a
naklady ve vysb82 111,08 K, celkow tedy hospoddo s Eetni ztratou ve vy$3 213,57 K.




