VYROCNI ZPRAVA
Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s.

za rok 2015

V Olomouci dne 29.4.2016

Vyroéni zpravu zpracoval:
Ing. Radek Puda
Predseda Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s.



Charakteristika Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s.

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s. (dale jen NS PKU) @ekpsdruzujici pacienty
s fenylketonurii (PKU) a obdobnymégdi¢nymi metabolickymi poruchami (DMP) z cel&R, jehoz
¢lenem mohou byt fyzické osoby, pokud souhlasi se stanovami a cili sdr&¥eidkd osoba
mladsi 18 let mize bytclenem sdruzeni, jen pokud jriplasi jeji rodé, pripadreé jiny zakonny
zastupce.

Identifika éni Udaje:

Od 2.12.2015
Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s.
Ke Karlovu 455/ 2, 120 00 Praha 2
IC: 27030148, DI':CZ27030148

Do 1.12.2015
Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP
Ke Karlovu 2, 128 08 Praha 2
IC: 27030148, DI:CZ27030148

Zmeéna nazvu spolku a dil oprava adresy jeho sidla byly vyvolany na zaklpdzadavk nového
Obcanského zakoniké. 89/2012 Sb. a byly odsouhlasdtignskou schzi spolku dne 27.9.2015.
Do rejstiku spolki vedeného v oddilu L, vloZzka 16665 wdtského soudu v Praze byly tyto
zmeny zapsany ke dni 2.12.2015.

Pravni forma:

Spolek zapsany do oddilu L, viozka 16665 réist spolki, ktery je veden u Nbstského soudu
v Praze (do 31.12.2013 &dnské sdruzeni registrované u MV pgdVS/1-1/63938/06-R ze dne
20.4.2006).



Statutarni zastupci (Vybor sdruzeni):

Piedseda (od 18.9.2010 ):

Ing. Radek Puda

Fischerova 687/30,

779 00 Olomouc

Tel: 723 779 320, 585 432 116
E-mail: radek.puda@seznam.cz

Mistopfedseda (od 18.9.2010 do 30.4.2015):
Ing. Markéta Lhotakova, Ph.D.

Zpotani 3,

102 00 Praha 10

Tel: 737 423 650, 274 773 436

E-mail: mlhotakova@yahoo.com

Mistopfedseda (od 27.9.2014):
Ing. Sarka Srbova

U Hajeku 374,

252 18 Ndice

Tel: 604 572 484

E-mail: sarka.tul@seznam.cz

Clen vyboru (od 27.9.2014), hospatiépd 1.11.2008):
Markéta Samkova

Do Poli 1078,

252 42 Jesenice

Tel: 606 212 024, 246 083 838

E-mail: marketasamkova@email.cz

Clen vyboru (od 27.9.2014):
Anna Kalinova

Janského 2194/77,

155 00 Praha 5

Tel: 777 805 475

E-mail: annakal@email.cz

Ke dni 30.4.2015 rezignovala Ing. Markéta Lhotakova, PhD., na funkci rreédsmgukys i ¢lenky
Vyboru NS PKU.



s

Poslani a cile Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMPz.s.

Cilem a poslanim sdruzeni je pomahat patmant PKU a obdobnymi metabolickymi poruchami,
zejména dtem a jejich rodinam ve vSech ohledech jejich kazdodenniho Zivota, gpolip (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 zdravotnickychiizami, organy statni spravy a Gzemni
samospravy, humanitarnimi organizacemi, statnimi i nestatiiémy @ institucemi.

K dosazeni sveho cile sdruzeni zejména:

a) shromad’uje poznatky mediciny, souvisejici s problematikou PKU a jiny&ticdych
metabolickych poruch, tyto poznatky propaguje a publikuje,

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

c) napomaha vzHavani pacienit a jejich rodin s cilem lepSiho poznani nemaoci,

d) podle svych moZnosti pada a organizuje eduk@ a poznavaci setkani pacierst PKU a
jinymi dédicnymi metabolickymi poruchami a jejich rodin,

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

f) podava narty i navrhy statnim iadim a institucim pro zlepSeni situace padienPKU a
jinymi dédicnymi metabolickymi poruchami a zastupuje zajighto pacient pri jednani s
témito Grady,

g) navazuje kontakty s obdobnymi organizacer@ieské republice i v zahratfj

h) vydava vlastnéasopis Metabolik,fgpadre jiné informani a edukani materialy.

SdruZeni usiluje o ziskani finamich prostedki ve forme dotaci a finaénich i nefinadnich datd,
nasledg uréenych vyhradé ve prospch sdruzeni. Napbvani cile sdruzeni je ¥&gn¢ prosgsnou
¢innosti.

Potet ¢lenii:

Ke dni 31.12.2015 #lo Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s., 2&3.



Akce poradané Narodnim sdruzenim PKU a jinych DMP, z.s. woce 2015

10.Vyroéni ¢lenska schize Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP:

10. Vyraini ¢lenska sctize Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP se usinite ve dnech 26.9. —
27.9.2015 ve FrySay hotel Medlov, a to v ramci 5. setkaména Narodniho sdruzeni PKU a jinych
DMP. Tétoclenské schize se zdiastnilo 26.9. 2015 zastnilo 55 osob a dne 27.9. 2015 54 osob,
ktefi reprezentovali 4tlena (rodin).

Uvodni ¢ast 10. Vyréni ¢lenské schize Narodniho sdruzeni NS PKU se uskoila v sobotu
27.9.2015 dopoledne. V jejim ramci byla Vyborem NS PKUedpesena Zprava d&nnosti
Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP za obdobi 28.9.2014 -26.9.2015, v jejimZ ginci
Ucastnici schze seznameni &innosti sdruzeni a se Zmami ve Vyboru sdruzeni za uplynulé
obdobi a s vysledky hospdgai NS PKU v roce 2014 za dilobdobi roku 2015. V rdmci Zpravy o
¢innosti za uplynulé obdobi bylo konstatovano, Ze ke dni 30.4.2015 rezignovala IngetdMar
Lhotakova, PhD., na funkci mistigaisedkys i ¢lenky Vyboru NS PKU. Dale byli sezndmeni
s kon€nou podobou Vyréni zpravy Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP za rok 2014 &rs ro
Gcetni za&¢rkou Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP za rok 2014, které hydgtaikyclenské
schize jednomyslé odsouhlaseny.

Druhac¢éast 10. Vyrani ¢lenské schize Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP se uskite v
nectli 28.9.2015 dopoledne.

V jeji prvni ¢asti bylo Vyborem NS PKU bylo konstatovano, Ze v souvislosti s ndvfsanskym
zakonikem je nutno novelizovat Stanovy Narodniho sdruzeni PKU a jinydR @ak] aby byly

v souladu s timto zakonem.

Vybor NS PKU proto fipravil novelizovany navrh Stanov Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP,
ve kterém byly navrZeny nasledujici Upravy Stanov:

- zména nazvu spolku na Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s.

- navySeni rénihoclenského fispivku, ktery pro rok 2016ini 400 K¢ a je splatny do 31.3.2016

- specifikace postup v ptipact neuhrazeniclenského pispivku v terminu splatnosti (vyzva

k zaplaceni, pozastavetiénstvi)

- Uprava moznosti, kdy @ie platba jednohdlenského fispivku pokryvat platbu za vice osob
(now je tato moZnost umo#na jen pro osoby mladsi 18 let)

- nalezitosti a zfisob vedeni Seznantiend

- zména zmsobu volby pedsedy a mistdpdsedyit NS PKU

- na zéklad rozhodnutiClenské schze umozgni prodlouzeni délky mandatlenam Vyboru NS
PKU.

Upraveny navrh Stanov byligdloZenc¢lenim k diskusi a po provedené diskusi a zapracovani
odsouhlasenych zm byl zpracovan kors@my navrh Stanov Narodniho sdruzeni PKU a jinych
DMP, o kterém byloclenskou schzi dne 27.9.2015 hlasovano a ktery byl téhoz &easkou
schizi schvalen.

Novelizované Stanovy jsou k dispozigtenam v sidle NS PKU, wleni Vyboru NS PKU a na
internetovych strankachvww.nspku.cz.Dale byly novelizované Stanovy odeslanydtskému
soudu v Praze, k zaloZeni a pasra znén do rejstiku spolki, oddilu L, viozka 16665.

V jeji druhécasti byly¢lenskou schizi odsouhlaseny akce, plany a cile NS PKU pro zbytek roku
2015 a pro rok 2016 a v ramci diskuse hdena aktualni legislativni situace v oblagismvku

na pé€i a rodiovského pispivku, aktualni stav vydavagasopisu Metabolik, internetové stranky
NS PKU, vynéna zkuSenosti a recép @ipominky a narity k ¢innosti NS PKU.

V oblasti planovanych akci a aktivit NS PKU pro nasledujici obdolo tey Vyraini ¢lenské
schizi ze strany vyboru NS PKU konstatovano, Ze nosnou aktivitou pro nasieolgicbi je
ziskani uhrad z wejného zdravotniho poji&ti pro zakladni nizkobilkovinné potraviny. Déle bylo
konstatovano, Ze pro budouci obdobi budou podporovany pouze takové akce a aktivity, po kterych
je zadjem a poptavka a ke kterym se najde garant nebo koordiatbfieni sdruzeni.
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5. setkani¢leni Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP:

Ve dnech 25.- 28.9.2015 pridilo v hotelu Medlov u Nového Béta na Mora¥ 5. setkaniélend
Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, kterého se ziastnilo169 (fastnika a hosf, z toho 43
G¢astnikia s PKU nebo jinou DMP,¢imz se toto setkani stalo vicedenni akci s rekordnéasti v
déjinach sdruzeni.

V patek 25.9.2015 prehl piijezd a ubytovani dastniki, jejich @ivitani a seznameni s organizaci
setkani.

V sobotu 26.9.2015 se v prvnim dopolednim bloku uskilte Gvodnicast 10. Vyraéni ¢lenska
schize Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, jejiZ programijatp za¥ry jsou popsany vyse.

V druhém dopolednim bloku v sobotu 26.9.2016 nasledovala prezentace novinek v oblasti dietnich
prepardi pro PKU a jiné DMP a v oblasti nizkobilkovinnych potravin od firmy théeskterou
pirednesl MUDr, Bert Bartas z firmy Nestlé.

V prvnim odpolednim bloku v sobotu 26.9.2015 byladmesena prezentace novinek v oblasti
dietnich preparétpro PKU a jiné DMP a v oblasti nizkobilkovinnych potravin od firmytritia,
kterou grednesli Bc. Jan Dorfl a Ing. Katea Novakova z firmy Nutricia.

V druhém odpolednim bloku v sobotu 26.9.2015 néasledovalo zabavné odpoledne v rezii firmy
Nutricia a cely den byl zakéen spolénym posezenim u taboraku spojenym s grilovantém{xch
parki a nizkobilkovinnych pakkfirmy Loprofin, které zabezgéa firma Nutricia.

V nectli 27.9.2015 dopoledne se usktrida druhacast 10. Vyraéni ¢lenskd schize Néarodniho
sdruzeni PKU a jinych DMP, jejiz programigjgté zawry jsou popsany vyse.

V nectli 27.9.2015 odpoledne néasledoval dalSi blok vystoupeni naSich gartnghoz ramci
Ucastnici setkani vyslechliipdnasku MUDr. Petra Formanka z firmy RX modality Czech, ve které
predstavil firmu MetaX a jeji vyrobky,ipdnasku Ing. Jany Eberlové - Simové z firmy Metaboli
Med, ve které fedstavila firmu POA Pharma a jeji vyrobky, gegnasku Mgr. diho Munka

z firmy IEM Allergy, ve které pedstavil firmu Dr. Schar Medical Nutrition a jeji vyrobky."

Po skowkeni tohoto bloku nasledoval prodej vyrdbfkrmy Metax, ktery zajistila pani Martina
Truhl&ové z firmy PKUshop.cz a po &&i nasledovala voln4 zadbava a wma recept, rad a
zkuSenosti mezidgastniky setkani.

V nedili 28.9.2015 nésledoval dopoledne volny program, v jehoz ramci probihala ¢ashilty
volna diskuse nadiznymi tématy, obd a po #m odjezd dom.

Béhem soboty a nétk byl pro dti od 3 let gipraven program pod vedenim marizélagnerovych

z prazského centra pohybu D-Fit JIDAS, ktery se setkal zeystoafita i déti s velmi kladnym
ohlasem.

Velky dik za organizaci tohoto setkani pati i vSem¢lenam sdruzeni, ktefi se na organizace
této akce podileli, hlavié¢ Radkovi a Bohumile Pudovym, Anré Kalinové a Markété Samkové

a jejich rodinam.

Za usparadani této akce @kujeme nadim partneram, firmam Nestlé, Nutricia, Dr.Schéar
Medical Nutrition, MetaX, POA Pharma a Bezgluten bez jejichz finanéniho a
potravinového sponzoringu by se tato akce nemohla uskuig@t. Moc za vSe @kujeme!

Jediné, co nas ale tiZi do budoucna je to, Ze hotel Medlov k 30.9.2@h8 mmgjitele a tedy neni
vibec zejmé, zda v &m budeme moci s touto akci pokozat.



19. vikendové setkani rodin s émi:

Ve dnech 7.5. - 10.5.2015 psdtho 19. vikendové setkani rodin sé&mi s PKU a obdobnymi
metabolickymi poruchami v zotavovi$ Vézeiské sluzbyCR Pracov v Radimovicich u Zal,
kterého se zfastnilo &etrg vystupujicich a host 132 &astniki (34 rodin s 36 &mi s PKU nebo
jinou DMP).

Ve ¢tvrtek 7.5.2015 pradhl prijezd a ubytovanidastniki, jejich pivitani a seznameni s organizaci
vikendového setkani

V péatek 8.5.2015 dopoledne vyslechtiastnici setkani Odborn&gqunasky pro rode, a to ,,
Fenylketonurie - zaklady a opakovani“, ,Vyznam tugii PKU dieg" a ,ADHD - porucha
pozornosti s hyperaktivitou wEd", které jim pednesly MUDr. Renata Pazdirkova a Mgr. Kristyna
Kopetna z metabolické ambulance FNKV Praha.

V patek 8.5.2015 odpoledne nasledovalgdmasky Bc. Jana Dorfla a Ing. Hany Lifkové z firmy
Nutricia a MUDr. Berta Bartase z firmy Nestlé — Vitalomovinkach v sortimentu jejich firem a po
veceri nasledoval tabordk s grilovaningZmych park a nizkobilkovinnych pérkfirmy Loprofin,
které zabezpda firma Nutricia.

V sobotu 9.5.2015 dopoledne bylo provedeno vyhlaSefde/foutze o nejkrastjsSi PKU dort, kde
se vitzkou stala pani Marika Dvakova z Ledenic, které bylarggana ¥cna cena. Po tomto
vyhlaSeni nasledovalo projednavani akt&&esenych probléisdruzeni, jako jsou dotaznik pro
spole&nost IHETA a jeho vyznam, aktualni situace stavu uhrad nizkobilkovinnyclavpgtr
novelizace Vyhlasky o Skolnim stravovani a aktualni stav vyd&asdpisu Metabolik a dalsi
plany sdruzeni do budoucna.

V sobotu 9.5.2015 odpoledne byl prétské &astniky setkani a jejich ragi MUDr. Renéatou
Pazdirkovou, Mgr. Kristynou Kogaou a p. Janou Komarkovou z metabolické ambulance FNKV
Praha pipraven program za#eny na vyznam dodrzovani dietyi PKU ve forneé AZ kvizu pro
deti, ktery mezi dtskymi i dosglymi Ucastniky setkani sklidil obrovsky G&gh.

V nectli 10.5.2015 bylo pro &ské &astniky setkani iichystano Zabavné kresleni s Vitaflo, které
zorganizovala firma Nestlé. Pro deéip (Castniky nasledoval dopoledne volny program, v jehoz
ramci probihala mezigastniky volna diskuse nadznymi tématy, oéd a po #m odjezd don.
Béhem patku a soboty byl pra@tidod 3 let gipraven program pod vedenim marizé/agnerovych

z prazského centra pohybu D-Fit JIDAS, ktery se setkal zeystoatict i déti s velmi kladnym
ohlasem.

Velky dik za organizaci tohoto setkani pati i vSem ¢lenim sdruZeni, ktefi se na organizaci
této akce podileli, hlavié Anné Kalinové, Markété Samkové a Bohumile Pudové a jejich
rodindm.

Za usparadani této akce dkujeme nasim partnemim, a to firmam Nestlé, Nutricia a

Bezgluten bez jejichz finanéniho a potravinového sponzoringu by se tato akce nemohla
uskuteenit.
Moc za vSe dkujeme!

Pro obé tyto akce bylo spoléné, Ze stravovani bylo pro vSechny dastniky zajiSténo formou
piné penze, Ficemz pro astniky bez diety zde byla oft moznost vykEru z vice druhi jidel a
pro U¢astniky s nizkobilkovinnou dietou byl jako jiz kazdor@né pripraven skvély jidelnicek,
ktery nam pripravily a ve spolupraci s kuch&i obou hoteli uvarily naSe ¢lenky Anna
Kalinov4, Markéta Samkova a Bohumila Pudova a kterym za to, jak se o nas vzatrstaraly,
patii velké podtkovani.



MikulaSska setkani:

V roce 2015 se konala 8WikulaSska setkani, a to v Praze a v Olomouci.

MikuldSské setkani Praha:

MikulaSské setkani v Prazese uskuténilo 5.12.2015 v Akademickém klubu VSE a #ilghlych
prostorach a ziastnilo se ho 210 osob (celkem 50 rodin s &md z toho s 52 &mi s PKU nebo
jinou DMP), coz z této akce &inilo akci s nejwétSim poftem Gcastnikia v déjindch NS PKU.

V Gvodu setkani mohli jehocastnici navstivit stanky partriemakce a oberstvit se u bohatého
bufetu s dietni i nedietni stravou. Pocetstveni nasledovalo vystoupeni klauna Pepina a jeho
pomocnice Bambule sgkvapenim a po tomto vystoupeni zana piisli Mikulas, Cert a Andl,
kteri predali vSem &tem MikuldSské batky s nizkobilkovinnymi potravinami.

Velky dik za poskytnuti prostor a za vsticnost a pomoc pi organizovani této akce paiti i
kvestorovi Vysoké Skoly ekonomické Ing. Liboru Svobodovi a ndjemci Akadeického klubu
VSE p. Michnovi a vdemélenim sdruzeni, ktef se na organizace této akce podileli, hla¥n
Anné Kalinové a Markété Samkoveé a jejich rodinam.

MikulaSské setkani Olomouc:

MikulaSské setkani v Olomoucise uskuténilo 28.11.2015 ve sportovnim centru TJ Milo a
zWastnilo se ho 141 osob (celkem 43 rodin s 6ng z toho s 37 &mi s PKU nebo jinou DMP).
Déti i rodice si mohly zazpivat, zatéiha zaskotait pti vystoupeni SasSka Vikyho a jeho zabavném
piedstaveni. Po &ém nasledovala festavka, ve které mohlicastnici setkani navstivit stanky
partnefi akce a oberstvit se u olerstveni, které proénbylo nachystano,igemz pro dti s PKU
nebo jinou DMP tantekalo gekvapeni ve forh doma upéenych nizkobilkovinnych zakugk
které upekla pani Bohumila Pudova. Regtavce a aterstveni za &mi prisli Mikulas, Cert a
Andél, kteri predali vSem &tem MikulaSské batky s nizkobilkovinnymi potravinami.

Velky dik za poskytnuti prostor a za vskicnost a pomoc Pi organizovani této akce pati i
jednateli TJ Milo Olomouc p. Tomasi Rizi¢kovi a vSem ¢lenim sdruzeni, ktdi se na
organizace této akce podileli, hlavéRadkovi a Bohumile Pudové a jejich rodir.

| v roce 2015 byla mikulasska nadilka velmi bohata, za coZklujeme vSem firmam, které nase
déti témito balicky sponzorsky podpdili, a to firma Nutricia — vyrobky Milupa a
Loprofin, firma Nestlé — vyrobky Vitaflo, firma Rx Modality Czech — vyrobky
Metax, firma Bezgluten se stejnojmennymi vyrobky anov€ i firmy IEM
Allergy a Metaboli Med.



Aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s v roce 2015
Spoluprace s ostatnimi pacientskymi organizacemi

Tak jako v pedchozich letech, tak i vroce 2015 paknzala spoluprace NS PKU s jinymi
pacientskymi organizacemi a jejich svazy, a to i v tuzemsku i v z&hrani

Spolupréace v tuzemsku:

V tuzemsku doSlo k zintenzi¥ni spoluprace NS PKU s ostatnimi pacientskymi organizacemi,
které sdruzuji pacienty se vzacnymi nemocemi ithagruZzeni Metogj nebo Klub nemocnych
cystickou fibr6zou) a sCeskou asociaci pro vzacna onemwdns cilem prohloubit jejich
vzajemnou spolupraci a informovanost, Wit si zkuSenosti a v kotgeém disledku vytvdit v

CR reprezentativni platformu, kterd by zédtiala a héjila zajmysthto pacient pii nejrizngjsich
jednanich a ktera by napomahaiato organizacimipp prosazovani jejich spataych zajni.

Spoluprace se zahraiim:

| vroce 2015 se NS PKU podilelo aktivnifkenstvim natinnosti ES PKU (European Society for
PKU). V roce 2015 zorganizovalo ES PKU pro s¥@énské organizace jarni zasedani delegét
podzimni Vyr@ni konferenci

Zasedani delegél ES PKU:

Zasedani delegateS PKU se konalo ve dnech 27. - 29.3.2015 v BediNémecku, gicemz NS
PKU na tomto zasedani zastupovala Ing. Markéta Lhotakova
Clenové Vykonné rady ES PKU a delegéitni ES PKU na tomto zasedani definovali priority
¢innosti ES PKU na dalSi obdobi a v§mili si aktualni informace #eSenych problémech ES PKU,
mezi které pa&t zejména aktualni stav acekdvany vyvoj jednotnych evropskych guidelines
(Iecebnych postup pro I&bu fenylketonurie, novelizace evropského potravinoveho prava
provedena Niédzenim ES a jeho dopady do oblasti nizkobilkovinnych potravin a préparét
pouzivanych pro kbu fenylketonurie.
DalSimiteSenymi tématy byly Zgoby oslav evropského/mezinarodniho dne PKU, uhrady amino-
kyselinovych smssi a nizkobilkovinnych potravin v jednotlivy¢tenskych zemich.
Poslednim diskutovanym tématem byl st&ipgav Vyraini konference ES PKU 2015, kde byla
provedena prezentace mista konani, data a programu a byl zhodnocetipgtaw grogramu
delegat.

Vyroéni konference ES PKU:

29. Vyratni konference ES PKU se konala ve dnech 22.-24. 10. 2015 v&Berfiastnilo se ji
vice nez 450 d&astniki, z toho 27 delegatzastupujicich narodni organizacelani vedeni ES
PKU. Na této konferenci zastupovali NS PKlkgseda spolku Ing. Radek Puda, Ing. Markéta
Lhotakova, Ing. di Lhotak, JUDr. Toméa$ Leuchter a Mgr. Darina Leuchterov@egké republiky
se dale 2ad naSicklend této konference ziastnily Bernadeta Zapadlova a Iveta Rotreklova.
Odborné ¢asti programu se Zastnili MUDr. Renata Pazdirkova, nudtii terapeutka Jana
Komarkova a psycholoZzka Mgr. Kristyna K@pé z metabolické ambulance FNKV.

V patek 23.10.2015 prehlo zasedani delegapacientskych organizaéienskych zemi ES PKU.

V Uvodu kazda zempiedstavila nejdlezitéjSi oblasti sv&innosti za uplynuly rok. fevaznacast
dne byla ¥novana diskusi nadifpravou akniho planu pro implementaci evropskych guidelines
(Iécebnych postujp pro I&bu fenylketonurie - evropskych posfupstanovujicich minimalni
standard p& o pacienty s PKU ifgemz tyto postupy by &y zarit rovny pristup vSech pacieint
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k 1écb¢ PKU nagi¢ celou Evropou, tedy to, Ze kazdy paciefitsa I€i v jakékoli zemi by nil mit
moznost léby na stejné drovni. Tyto guidelines zatim nejsou zcela hotoviéh(jdpkorteni a
zveejréni v odborném lékakém casopise se a@kava Bhem roku 2016), tak vedeni ES PKU
otevelo tuto diskusi s &domim, Ze je v zajmu paciénbyt na dokoteni guidelines fipraveni a
delegati tohoto zasedani se shodli na tom, Ze samotna existeopskgeh guidelines je3t
neznamena, ze tyto postupy budou automaticky aplikovany v kazdé evropskéa zefem
pacienfim nagi¢ Evropou bude dostupn&kia na stejné urovni.

Po kratké pestavce na kavu bylicastnici konference rozteni do 2 skupin, do odborné a na
rodiny a pacienty s PKU.

Ve skupirg pro rodiny a pacienty s PKU préfido nekolik prednasek. Jako prvnirgrnasela pani
Patricia S. Guthrie, dcera Dr. Roberta Guthrieho (1916 — 1995), kteofcem*“ novorozeneckého
screeningu. Poté&ednasel Geir Ivar Elgjo Fglling, coz je vnuk norskéhoiiélabiochemika Ivara
Asbjgrna kllinga (1888 — 1973), ktery objevil fenylketonurii.

Poté nasledoval kratky filmfedstavujici nemocné osoby s PKU éniecku,a po &m blok dalSich
piednédSek. Z nich byla velmi zajimavée@naska Michaela Liberry, coz je syémeckého Iékie
Horsta Bickela (1918 - 2000), ktery jako prvni vymyslel a popsal nizkobilkoou dietu, coz je
dodnes jedina moznost terapie, ktera ulgg tisicim pacieni s PKU na celém st vést
normalni a zdravy Zivot v plné kvalianebo pednaska Mojci Zerjav — T&av ze Slovinska, ve
které se dastnici konference dogekli, jak probiha screening a déni PKU v 11 zemich
jihovychodni Evropy.

Poté nésledovaly ipdndsky o cestovani s PKU, kteréegnesly Melina Meyer a Sophie
Drangmeister, coz jsou pacientky s PKU ze SRN, které se s ostatiasimilty konference pelily

o svych praktickych zkuSenostech z cestovani pt#skoté nasledovaloskolik dalSich pednasSek
na ffizna témata, z nichz byla asi nejzajigjava nejdojemési prednaska Georga Schmiedera, coz
je 29-lety muz z Mmecka, trpici nemoci javorového sirupu (MSUD), ktery Ratikrat béhem
sveho Zivota byl v kdbmatu a u kterého nedodrZzovani dietgemiénize v jeho pipadt skortit
smrti, a dale fednaska Alexandera Kevina, ktery atdmy o nemocnych s PKU po celémésy,
které je mozno nalézt nattps://www.facebook.com/PKULife.tv

Béhem gestdvek na kavu byla moznost poznat a ochutim@atér nizkobilkovinové produkty od
raznych vyrob@ a obchodnik a byla Sirokd moznost komunikace mezastniky konference o
riznych aspektech a problémech Zivot s PKWanych zemich. Cely den byl zak@am slavnostni
veceri s bohatym vyérem dietnich i nedietnich jidel.

V sobotu 24.10.2015 dopoledne nasledovaly dalSi zajimiadn@sky, nap prednaska Harvey L.
Levyho z USA o tom, jak bude probihatiké@ PKU za 10 let, ve kterérquistavil nové moznosti
lécby PKU, jako napp enzymovou terapii PEG PAL nebo genovou terapii. DalSi velnmaspa
pirednaska byla od pani Annemiek van Wegberg z Nizozemi o rozdile¢anv BKU v USA a
v EvropE. Velmi zajimavou informaci bylo, Zze v USA byly v roce 2014 publikovéamyrnice o
lé¢eni PKU, zatimco v Evr@gsou stale jestrozdily v I&eni PKU mezi jednotlivymi staty i uvihi
stafi, a proto na zaklad iniciativy od ES PKU vznikaji i v Evrap guidelines/srirnice o
standardnim k&eni PKU.

Po tomto pednaskovém bloku nasledovalédis bohatym vy&rem dietnich i nedietnich jidel a po
ném nasledoval odpoledni vylet do Berlina spojeny s vykladem a s nav&zomavych kontaki
mezi &astniky konference.

Cela konference byla zak&ena 24.10.2015 vefi, na které bylo zastupci ES PKU oznameno, Ze
piisti zasedani a konference ES PKU v roce 2017 se bude konat v Turecku.

V nectli 25.10.2015 nasledovalo rozkeni s ostatnimidastniky konference a odjezd déom

Dékujeme Vladnimu vyboru pro zdravotné postizené olany, ktery vramci projektu

,Clenstvi a aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v rdmciES PKU“ podpoil

zahrani¢ni aktivity NS PKU ¢astkou 52 000 K, u které ale doSlo ke snizenéerpanych

cestovnich nakladi z tohoto projektu, které mélo za nasledek vraceni nespbtbované dotace
ve vySi 11 308,- K, které bylo provedeno dne 19.1.2016.
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Ostatni aktivity

Informa éné — edukaini aktivity ( ¢asopis Metabolik a internetové stranky NS PKU):

NS PKU vydava od roku 2000 vlastdasopis Metabolik, za#heny na tématiku @li¢cnych
metabolickych poruch, zejména pak na PKU, ktery slouzi i jakoipot ke zvySovani obecného
powdomi o metabolickych poruchéach.

Krome¢ toho NS PKU provozuje internetové strankyw.nspku.cz na kterych informuje svéleny

i Sirokou oltanskou veéejnost o problematice fenylketonurie a obdobny&dichych metabolickych
poruch a o moznostech jejichcéhi. Dale nadchto strankach poskytuje aktuélni informace o
¢innosti a o dni v NS PKU, o podminkéaatienstvi ve sdruzeni a o akcich a aktivitach sdruzeni.
Vyroéni ¢lenskou sctizi NS PKU konanou dne 27.9.2014 bylo odsouhlaseno, Zze ma sdruzeni
pozadat o dotami podporu na inform@mé - eduka&ni aktivity sdruzeni (aktualizace a zajisi
provozu internetovych stranelvww.nspku.cz vydavani a distribuce pacientskéldasopisu
Metabolik a jinych informén¢ — eduk@nich material), piicemz jako vhodny dotai program byl
vybran program ,Podpora kgrn¢ Gcelnych aktivit spolk zdravot® postizenych (Program Podpora
VUA)*, jehoz poskytovatelem je Vladni vybor pro zdravopostizené okany, ficemz zadost o
poskytnuti statni dotace na projekt infotma - eduk&nich aktivit sdruzeni pro rok 2015 byla
podana wastce 63 000 K

Ze strany poskytovatele byla tato dotace odsouhlasena ve sni@ng wmforma&né - eduk&ni
aktivity NS PKU byly vroce 2015 podpeny statni dotaci, poskytnutou z tohoto doiho
programu v rdmci projektu ,Infornda¢ — eduké&ni ¢innost NS PKU a jinych DMP*, v celkové
¢astce 45 000 K

V ramci tohoto projektu byla v roce 2015 vydan&i®a ¢asopisu Metabolik (1/2015 a 2/2015)
v nakladu 300 vytisk a pro cely rok 2015 byl zaji8t provoz a aktualizace internetovych stranek

WWW.NSpKU.CZ

Dékujeme VIddnimu vyboru pro zdravotné postizené oldany, ktery vramci projektu
.Informa éné — edukani ¢innost NS PKU a jinych DMP* podpo¥il informa éné — eduka‘ni
¢innost NS PKU ¢astkou 45 000 K.

Informa éni zpravodaje NS PKU a jinych DMP;

V roce 2015 byly pro aktualni informova#ienské zakladny vydany 4 Inforrad zpravodaje NS
PKU a jinych DMP, které byly jednotlivyrlenaim odeslany mailem.

Analyzy aminokyselin v potravinach:

Na z&klad podréta zclenské zakladny i od metabolickych pracdvge NS PKU v roce 2014
rozhodlo provést analyzy aminokyselin fenylalaninu, metioninu a tyrosimwoei, zelenig a
houb&ch, dostupnych na Gze@R.

Z davoda financniho zajiséni této aktivity pozadalo NS PKU v i¢hu roku 2014 Nadaci
Fondation d"Enterprise BEL Paris o grant d@stku5 000 EUR na projekt provedeni analyz
aminokyselin (fenylalaninu, metioninu a tyrosinu) v ovoci, zekgnimoubach a ifp. dalSich
béZnych potravinach a s naslednym tiskem a distribuci vysleathto analyz naSim. Tento grant
byl NS PKU Ehem roku 2015 v pIné vySitignan a umoznil NS PKU zajistit provedeni 95 analyz
ovoce, zeleniny a hub na obsah vySe uvedenych aminokyselin. Vysledky analypragigvany do
brozury, ktera byla v prosinci 2015gaana nasimlenam.

V prabéhu roku 2015 pozadalo NS PKU Nadaci GCP Praha o grafétstieu 50 000 K na projekt
provedeni analyz aminokyselin (fenylalaninu, metioninu a tyrosinu@zmeb dostupnych
potravinach a s naslednym tiskem a distribuci vysidgéithto analyz naSirdlenam.
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Tento grant byl NS PKU v pIné vystipnan a umoznil NS PKU zajistit provedeni 25 anal§znb
dostupnych potravin na obsah vysSe uvedenych aminokyselin.

Vysledky analyz byly zpracovany do brozury, ktera byla v pros20di5 fedana nasinglenam.
Krom¢ toho bylo z vlastnich finamich zdrofi NS PKU zaji&no provedeni 10 analyzéire
dostupnych potravin na obsah vySe uvedenych aminokyselin. Vysledky &agblyzpracovany do
brozury, ktera byla v prosinci 2015gaana nasimlenam.

Celkem tedy bylo v roce 2015 za§igb ze strany NS PKU provedeni 130 analyz ovoce, zeleniny,
hub a BZn¢ dostupnych potravin na obsah vySe uvedenych aminokyselin.

Dékujeme za finantni podporu této aktivity Nadaci Fondation d”Enterprise BEL Pais, ktera
poskytla na tuto aktivitu grant ve vySi 5 000 EUR a Nadaci GCP Praha, kta poskytla na
tuto aktivitu grant ve vysi 50 000 K& a vSem naSimélenim a sympatizantim, kteii nam
pomohli se zajiS&nim téchto granta.

PKU recepty a vyrobky s nizkym obsahem bilkovin na webu:

Vradmci servisu pro naseleny pokr&ovalo shromadovani a doplovani owienych a
vyzkouSenych recefptna nizkobilkovinna jidla a pokrmy a obrazk§zie dostupnych potravin a
vyrobkii s nizkym obsahem bilkovin na webovych stranké&ehv.recepty.pclekar.cz.

Moc dkkujeme naSemdlenovi panu Vlastislavu Brychtovi za provoz, udrzbu a aktualizéd®d
stranek.
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Jednani s Fady, leqislativni ¢innost

Fenylketonurie (PKU) i ostatniédicné metabolické poruchy (DMP) patvoji ¢etnosti vyskytu
v populaci mezi vzacna onemaan, coz jsou dle obeé€ruznavané definice nemaoci, jejichz vyskyt
deéti) klade vysoké naroky na fgici rodice, diametralda méni bézny zpisob Zivota (nutna
celodenni p& z divodu dietniho stravovani a podavanédéného fpravku) a je finatné
narana, stat tyto &étské pacienty a jejich rodiny podporuje jen zcela minighalsmutnym faktem
je, Ze tato podpora je rok od roku stale menSi a mensi, céplalilo i v roce 2015, ve kterém
pokraioval trend nefiznavani, resp. po#mné razantniho odnimanirigpevka na péi pro cti s
PKU nebo jinou DMP, zagaty v roce 2012 po Soci@mefornme | (Drabkova reforma).

Z tohoto divodu NS PKU klade zrgay diraz na vyjednavani se statnintedy a snazi se tento
negiznivy trend zvratit. Pro uspokojivy zdravotni stav naSigtsld/chclena je naprosto nezbytné
zajistit podporu statu alespae dvou rovinach @@ o dti s PKU a jinymi DMP. Rodiny&hto
pacienfi se neobejdou bezdébnych pipravka (potravin pro zvlastni &ebné dely), které by byly
piné hrazeny zdravotnimi pofidvnami, a dale se neobejdou bez fitranpodpory, kterou by stat
poskytoval pacientovi s PKU nebo jinou DMP, resp.éti ggjich peujicimu rodéi, a to bul’ ve
formé socialnich davek nebo ve fokmejaké kompenzace zvySenych figaifch naklad spojenych
s dodrZzovanim nizkobilkovinné diety, ktera je dle ,lege arti&&bé@ych postup jedinou moznosti
Ié¢by t&chto nemoci.

Oblast zdravotnictvi

Oblast |&ebnych pfipravki:

V oblasti I&ebnych pipravki (potravin pro zvlastni téebné dely - PZLU) byla v roce 2015
legislativni situace v podstahen®nna a je mozno konstatovat, Ze Uhradaiejmého zdravotniho
pojisteni zistala PZLU pouzivanym prodéu PKU a jinych DMP zachovana.
U nékterych &chto gipravka probihalo v roce 2015 sprawuiizeni o stanoveni novych cen a thrad z
verejného zdravotniho poji&ti, které bylo zakateno se zawrem, Ze vSechny tytoripravky budou
nadéle plg hrazeny.

Oblast novych [eki na PKU:

V oblasti novych Iék, pouzitelnych pro kbu rekterych pacient s PKU (sapropterin — obchodni
nazev Kuvan) nedoSlo v roce 2015 k zadnymérsm v oblasti podminek a vySe Uhrady tohoto
léku z veéejného zdravotniho poji&ti a nadale plati, Ze:sapropterin je v kombinaci s
nizkoproteinovou restriktivni dietou indikovan kdé hyperfenylalaninémie u dodpch a ditskych
pacient; s prokdzanym deficitem tetrahydrobiopterinu (maligni fenylketonwiedterych byla
prokazana odpa¥’ na tuto I€bu.“. Tedy nadaleietrvava stav, Ze pro pacienty s klasickou PKU a
HPA na zaklad deficitu fenylaninhydroxylazy (PAH) neni nadale tat@bk® nijak hrazena

z prostedki verejného zdravotniho pojisi.
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Oblast nizkobilkovinnych potravin:

V oblasti nizkobilkovinnych potravin pokfavala i v roce 2015 jednani s odgdaymi subjekty
(Ministerstvo zdravotnictvi, SUKL, zdravotni pajg/ny, konzulténi a poradenské firmy, vyrobci
a distributégi NB potravin) ve ¥ci ziskani Uhrad zakladnich nizkobilkovinnych potravin z
verejného zdravotniho poji&ti, kteréa byla ze strany NS PKU zahajena v roce 2014.

Pri téchto jednanich bylo konstatovano, ze gplnéni vSech legislativnichipdpoklad by mohlo
dojit k pfiznani uhradydchto zakladnich potravin z ¥ggného zdravotniho pojii.

K tomu, abychom zabez§ié napinéni veSkerych legislativnich poZaddiykkteré pro Ghrady
z vaejného zdravotniho poji&iti pozadujecesky pravnitad, jsme ve spolupraci s odborniky
z organizace IHETA, ki¢ se problematikou Uhrad ziegného zdravotniho poji&ti zabyvaiji,
vyhotovili dotaznik. Cilem tohoto dotazniku bylo provéaskladovou analyzu nizkobilkovinné
diety, a to ve forn¢ zmapovani a Wjisleni gedevSim spaeby nizkobilkovinnych potravin a jejich
nakladi, a dale také dodateych naklad (nag. dojizcEni aj.) acasového vytizeni pacientrpicich
fenylketonurii nebo jinou @licnou metabolickou poruchou, ktera jetdéa nizkobilkovinnou
dietou.

K dosaZeni tohoto cile jsme v dubnu 2015 zajistili odesB®¥ dotaznik naSim stavajicim i
byvalym ¢lenim, ktei trpi €mito nemocemi, z nichz se do 30.8.2015, do kdy byl stanoven
kone&ny termin pro zgtné zaslani (vodni termin byl do 30.6.2015), vratilo celkd®7 dotaznik:
(navratnost 65 %), coz je sKe cislo.

VSem z Vas, kigé vénovali ¢as a energii vypléni dotazniku a jeho vraceni mo@kiujeme!

Od tohoto data probiha vyhodnoceni vysled#otaznikového Sini a pedevSim fiprava
farmakoekonomickych podklédna jejichz zaklagl by bylo mozné pozadat o Uhradu zakladnich
nizkobilkovinnych potravin (mouka, mlékaistoviny, nahrady vajec, nahrady ryze) zejgého
zdravotniho pojigni.

Vysledky a vyhodnoceni tohoto dotaznikovéharelet jsou zcela zasadni pro dosazeni naSeho
spol&ného cile, kterym je zaji&ti uhrady alespozékladnich nizkobilkovinnych potravin. DalSim
vysledkem tohoto Sini bude zji&ni, jaké jsou celkové naklady nalé fenylketonurie a jinych
dédicnych metabolickych poruch, které nese pacient a jeho rodina a jakyzgotd tvaéi naklady

na nizkobilkovinné potraviny nezbytné prédé sveého onemoeni, coz je pro sdruzeni téz velmi
cenny podklad pro jednani se zakonodarnymi organy a s organy spééviy.sVzhledem

k vysokému pétu vyplrenych dotaznik se dle naSeho nazoru jedna o dosudét&jprovedenou
néakladovou studii fenylketonurie a jinych DMP.

Vyhotoveni prvotnich podkladpro zahajeni Uhrad zékladnich NB potravin i vyhodnoceni vysledk
dotaznikového S&ni a prezentace nakladové analyzy nizkobilkovinné diety v odbornéutieese
piedpoklada ghem roku 2016.

Véite tomu, Ze VaSe snaha nevyjde vnigea jeho vysledky budou pouZzity @i ¥izeni o
Uhradach zakladnich nizkobilkovinnych potravin a dalSich jednaich se zakonodarnymi
organy a s organy statni spravy.

Jednéni a konzultace v této oblasti nadale intedzpakraiuji a feSeni tohoto problému se stava
nosnou aktivitou pro dalSi obdobi
O dalSim vyvoji v dané oblasti Vas budeme nasiedformovat.

Souwasré i vroce 2015 pokesvala naSe snaha ro#sidistribuci dalSich nizkobilkovinnych

potravin prosiednictvim si |ékaren nebo prodejen zdravé vyzivy a tim zvySit dostupgobtat
potravin vSem pacietitn s PKU a jinymi DMP, avSak bezjakého hmatatelného vystupu.
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Oblast statni socialni podpory a pomoci

Piispévek na p&i:

V oblasti finargni podpory, kterou stat poskytuje réidipeiujicimu o di¢ s PKU nebo s jinou
DMP, pokr&ovala v roce 2015 plna aplikace legislativnichémmprijatych v ramci Socialni
reformy |. V rdmci &chto zn&n je mozno od 1.1.2012 poskytnout fidah podporu paciefitn s
PKU nebo jinymi DMP pouze na zakkaBrispevku na péi, protoZze s dinnosti od 1.1.2012 doslo
k zaniku rodéovského pispivku pro zdravotd postizené dé

Zpusob posuzovani stuprzavislosti pro tely piiznani Rispsvku na péi je upresreén v provadci
vyhlaScet. 391/2011 Sb. a na zaktagjiho textu je moznaici, Ze by ndl byt détem s PKU nebo
jinou DMP zachovanifspivek na péi se stupsim zavislosti I. Bohuzel praxe roku 2015 ukéazala,
Ze na z&klatl legislativnich zmin, @ijatych v ramci Socialni reformy |, pokraval trend
negiznavani, resp. poéné razantniho odnimanifigpivka na péi pro dti s PKU nebo jinou
DMP razantnimu odnimani, resp. figpavani pispivka na péi pro déti s PKU nebo jinou DMP.
NasSe udaje napovidaji o tom, Ze situace v oblasti socialni podporydéddesnPKU a jinymi DMP

je mistré velmi odlisna a v &kterych oblastectCR v plném rozsahu plati, Zeskieré rodiny,
pecujici o dti s metabolickymi poruchami byly zcelaiagzeny z okruhu osob, kterym je ze strany
statu poskytovana socialni podpora a pomoc.

Nadale vSak jako sdruzeni sledujeme situaci a vyvoj&ee posuzovani Fspsvku na péi pro

piipadna dalSi jednani s poslanci, senatory a s organy statni spcéeyn tuto situaci uspokofiv
doreSit ke spokojenosti vSech.
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Oblast Skolstvi a vz@lavani

Zajisténi specialniho stravovani ve Skolach a Skolkach:

Dne 30.1.2015 byla ve Shirce zakatverejnéna vyhlaska:. 17/2015 Sb., kterou byla novelizovana
vyhlaskac. 107/2005 Sb., o Skolnim stravovani.

Tato kratka vyhlaSka ma dle Ministerstva Skolstvi, mladezélawychovy umoznit Skolskym
stravovacim zidzenim poskytovat dietni jidl&r stravnikm, u kterych pislusny Iéké posoudil,
Ze jejich zdravotni stav vyZaduje stravovani s omezenimi dle digwiihou, tedy prakticky to, Zze
ma byt Skolam umozmo vaeni dietnich jidel prodi se specifickymi vyZivovymi péebami.

Cely vyvoj kolem aplikace této vyhlaSky do praxe, z pohledu sdruzedujsime, avSak zatim
v ném neshledavame zZadné problémy.

V této oblasti stale plati jizitve vydané Stanovisko Hlavniho hygienikR ¢&j. 29163/2009-2/0VZ
ze dne 1.7.2009, ze kterého jasyplyva, Zze z pohledu orgarhygienického dozoru nejsouidi
pozadavkm na oliev nizkobilkovinnych jidel stanoveny v podstaddné pekazky ani omezeni.
Navic k této problematice existuje Stanoviskdey®ého ochrance lidskych prav (ombudsmana)
spis. zn. 197/2012/DIS/JKV ze dne 19.3.2013 k zmiSspecialniho stravovani ve Skolach a
Skolkach, kde je mj. uvedeno, Ze:

,umozneni prinést si z domusfpravenou stravu a v d@tobeda si ji nechat ve Skolni jidelrohvat

a nasledd zkonzumovat je/ilom vnimano jako nap#mi povinnosti zajistit rovné zachazeni v
jako je piprava vegetarianského jidlarimo v jidel@, ¢ jeho dovoz ze #&eni, kde takovouto
stravu pipravuji. S ohledem na tyto skdt®sti neni mozné za umeénn skladovani a ofevu z
domu gineseného jidla pozadovat Uhradu Zadnych detigteh naklad.

Mikrovinna trouba pouzita k tomut@’@u by nerdla byt chapana jako zé&eni pdizené pouze pro
Zaky, jejichz zakonni zastupci vyjidzvlastni pozadavky tykajici se stravy, ale jak@izani
potencial@ slouzici vSem, ktese ze zdravotnichidod: ¢i z divod: souvisejicich s nabozZzenskym
vyznanim, virowi swtovym ndzorem musi stravovat odliSnynispppem. Z &chto divodi neni
mozné naklady spojené s/frenim mikrovinné trouby pro tytdely chapat jako nefmeérené.”,

z ¢cehoz vyplyva, Ze i kdyz Skola nema povinnost Zayat Zakim alternativni stravovani jdouci
nad rdmec vyzivovych norem a firuich limiti dle vyhldSky o Skolnim stravovani, tak kigad
zaji¥ovani stravovanidi, které se ze zdravotniclivibdi musi stravovat odliSnym #pobem (coz
je nag. i nizkobilkovinna dieta) musicinit vstiicné kroky, nebp jinak se vystavuje nebezfiez
diskriminace.

Na zakladé vySe uvedenych stanovisek povazujeme problematiku zagti specialniho
stravovani ve Skolach a Skolkach u naSich paciantza vy#eSenou.

Stale v8ak plati, Ze jako sdruzeni budeme pigtippbdobi podnikat kroky k lepSimu legislativnimu
ukotveni povinnosti Skoly/Skolky uyia pro &ti s PKU nebo jinou DMP v ramci Skolniho
stravovani nizkobilkovinné jidlo,¥ip. zajistit jeho ofev, nap. ve formé novelizace Skolského

zékonac. 561/2004 Sb. nebo ve foéndalSi novelizace Vyhlasky. 107/2005 Sb., o Skolnim

stravovani, ve zZmi pozdjSich gedpisi.
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Aktivity na podporu NS PKU

Benefini koncerty Usti nad Labem:
V roce 2015 se diky iniciatévrodiny Kuzelkovych uskutaily v Usti nad Labem a jeho okoli 3
koncerty pro dti s fenylketonurii a jinymi &di¢cnymi metabolickymi poruchami, jejichz ek
byl predan Narodnimu sdruzeni PKU a jinych DMP.
Prvni koncert, ktery uspadala Zakladni Skola Chlumec ve spolupraci s pani Kuzelkovou, se
uskuteénil 1.4.2015 v ki Chlumec. V 11 hodin se uskdtélo koncertni vystoupeni pro zaky z |.
stupré ZS a ve 12 hodin pro zaky z Il. stupdS. Na koncett vystoupili Zaci Zakladni Skoly a
Zakladni undlecké Skoly Husova z Usti nad Labem s vychevadlavacim programem. Na
repertoaru koncertu zady lidové a unglé pisi, a to starsi i saasné skladby. Ze ZUS se
piedstavili tito Z4ci: Anna a Vladimir Kuzelkovi, Jakulriby Tereza Kunertova, Adéla Nkova,
Nikola Geciova, Katéna Gernatova, Nikolas RBoa Martin Balog. V druhétésti programu
vystoupil Dstsky psvecky sbor Piskika, ktery misobi vice nez 20 lettpvySe jmenované ZS.
Sbormistryni je Helena Synkova a Jana Kuzelkova, ktera dopolednim progratastréné
provazela. Na tomto koncertu, kterého gastnilo cca 4004i, se vybralal 450 K¢ a cela vybrana
castka byla ¥novana Narodnimu sdruzeni PKU a jinych DMPekl)eme timto vSem pedagiom
ZS Chlumec, pedevdim pak pantediteli Mgr. Petrovi Opavovi a panicitelce Mgr. Jai
Hromasové za organizaci tohoto koncertéteth a jejich roditm za finakni podporu, nistu
Chlumec za bezplatné poskytnuti prostor chlumeckého kinaciakujicim za procinou
interpretaci.
Druhy benefni koncert se uskutail 6. 5.2015 v Matiské 3kolce U Plavecké haly v Usti nad
Labem. Na koncettvystoupili Zaci Zakladni $koly a Zakladni siecké Skoly Husova z Usti nad
Labem s vychov&vzdklavacim programem. & z matéské Skoly mily moznost poznatizné
hudebni nastroje, lidové, wé pisre i sowasné pednesové skladby. Ze ZUS segstavili tito
Zaci: Ela Synkova, Barbora Prazakova, Jakuik,J@ereza Kunertova, Adéla Nkova a Klaudie
Dudova. V druhécasti programu vystoupil pozounista Petr Synek a sezna#hil s svym
nastrojem. Velky asfch meéla u diti piseéi Krokodyl, kterou zahrdli spote¢ Ela, Helena a Petr
Synkovi na flétnu, klavir a pozoun, a kterou spides Détskym pgiveckym sborem Pistka naudili
malé posluch&e zpivat. Bti byly nadSené a se zapalem se do programu zapojovaly. Na tomto
koncertu, kterého se &astnilo okolo 100 &i, se vybralo2 100 K& a cela vybran&astka byla
vénovana Narodnimu sdruzeni PKU a jinych DMP ¢killeme timto panfeditelce Mgr. Ivai
Spanielové a pedagogickému sboru za organizaci tohoto koncertu, ¥&mzjednotlivychiid
Kotatek, Berusek, Sluték a Souwek a jejich rodium za finagni podporu a vSemcinkujicim za
velmi Us@sné koncertni provedeni vybranych skl&eki
16. prosince 2016 se v chramu Apostola Pavla v Usti nad Labem damkwt@nosni koncert
péveckych sbatr Katedry hudebni vychovy Pedagogické fakulty Univerzity J.E. RurkiNa
koncert vystoupily tyto sbory sigvazrt vana@nim repertoarem: D& komorni sbor pod vedenim
Vladimira Kuzelky, SmiSeny sbor PHOHZ pod vedeniithdi Griinera, Komorni smieny sbor
NONA pod vedenim LuboSe Hany, Chorea academica pod vedéditio Hblubce a SmiSeny sbor
katedry HV se kterym vystoupili studenti sbormistrovstvi. Publikumnibzepévecky vykon
sourozent Vladika (7 let, klasickd PKU) a Andulky Kuzelkovych, #tebyli nejmladSimi
Gcinkujicimi. Jako zastupce fenylketonurik/ladik spolu s Andulkou zazpival s6lo u vybranych
koled Otmara Machy za doprovodu Biivo komorniho sboru. Na tomto koncertu, kterého se
zWastnilo cca 150dinkujicich a cca 150 nawnika bylo vybrano3 500 KE.
Diky tomu, Ze tento projekt v oblasti propagace, technickéhoé&ajgtipronidjmu kostela podipa
Katedra hudebni vychovy a Pedagogicka fakulta Univerzity J.EKyRumohla byt cela vybrana
castka ¥novana Narodnimu sdruzeni PKU a jinych DMP.

Dékujeme Vam, Zze nam pomahate
Moc Vam v8em, kté&i svou charitativni ¢innosti podporujete naSi¢innost a aktivity a kteii
nam drzite palce, dkujeme.
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Podékovani darcam

Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s.gkdje vSem svym partné&m, podporovatém a
dardim, kteri svym gispénim podporuji nadiinnost. Diky Vam pomahame v3em, ikteasi pomoc
potrebuji.

DékujemeVIaddnimu vyboru pro zdravotné postizené oldany za poskytnuté dotace na podporu
nasi¢innosti a aktivit.

Dékujeme Nadaci Fondation d’Enterprise BEL Paris za poskytnuti grantu, ktery naSemu
sdruzeni umoznil zajistit provedeni 95 analyz ovoce, zeleniny a hub na absabkyselin
fenylalaninu, metioninu a tyrosinu a jejich kompletaci do brozury.

Dékujeme Nadaci GCP Praha za poskytnuti grantu, ktery naSemu sdruzeni umoznil zajistit
provedeni 25 analyzébr¢ dostupnych potravin na obsah aminokyselin fenylalaninu, metioninu a
tyrosinu a jejich kompletaci do brozury.

Dékujeme firmé Nutricia, a.s., za dlouholetou a vyznamnou firam i potravinovou podporu
nasemu sdruzeni a z&gib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firmé Nestlé Cesko, s.ro., za vyznamnou fin&ni i potravinovou podporu nasemu
sdruzeni a zaifslib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firne EPO Machinery, s,r.0.,za vyznamnou finami podporu naSemu sdruzeni a za
prislib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firmé Metaboli Med, s,r.0, za finagni podporu naSemu sdruzeni a Zéslfp této
spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firme RX Modality Czech, s,r.0.,za finarni i potravinovou podporu naSemu sdruzeni a
za fislib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firme IEM Allergy, s.r.o, za finagni i potravinovou podporu nasemu sdruzeni a za
prislib této spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firme Wanzl, s.r.o0.,za dlouholetou finami podporu naSemu sdruzeni a ¥8slip této
spoluprace a podpory pro budouci obdobi.

Dékujeme firmeé Bezgluten, s.r.o0.,za vydatny potravinovy sponzoring hami organizovanych akci,
které timto byly znéné obohaceny.

Dékujeme také firmt Unimex Group, a,s., a nasistenaim Vladimiru KuZzelkovi, Janu Koupilovi,

Swtlaneé Bavorove, Radku Pudovi, Martinu Lipusovi, Lu&ynipus a Miloslavu Smolinkovi, ki@
v rdmci svych moznostitigpeli sponzorskymi dary n&innost naseho sdruzeni

Moc Vam vSem, ktd&i podporujete naSi¢innost a aktivity a kteri nam drzite
palce, cgkujeme.
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Dotace a granty

Dotace pfiznané pro rok 2015:

V roce 2014 se rozhodlo NS PKU pozadat pro financovani sviotosti, aktivit a provozu o
dotace ze statniho rozfia v roce 2015. Jako vhodny détdé program byl vybran dotai program
,Podpora véejné tcelnych aktivit spolk zdravotr postizenych (Program Podpora VUA)*, jehoz
poskytovatelem je VIadni vybor pro zdravétpostizené okany, v jehoZz ramci byly podany 3
navrhy dotanich projeki.

Vzhledem ktomu, Ze vramci tohoto d&tého programu doSlo ke zmam v pétech
uplatnitelnych doténich zadosti (navje mozno pro kazdou oblast podpory - tematicky okruh
¢innosti podat pouze jednu dom Zadost) jsme muselickteré naSe aktivity, o které jsmeik
Zadali samostatnymi Zadostmi o dotace, &tado &tSich projekli. Konkrétré se to tyka poplatku
za ¢lenstvi a podpory aktivit NS PKU v ES PKU, které byly skeny do spoléného projektu
,Clenstvi a aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v raB®iPKU* a zaji&ni provozu
internetovych stranek a inforir@-edukani ¢innosti NS PKU, které byly sl@eny do spoléného
projektu ,Informa&né-eduka&ni ¢innost NS PKU a jinych DMP*,

PoZadované a fjznané ¢astky dotaci podle jednotlivych projéktjsou podrob& uvedeny

v nasledujici tabulce:

Nazev projektu Pozadovana| Priznana
dotace dotace

Clenstvi a aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMR
v ramci ES PKU

Informané-edukani ¢cinnost NS PKU a jinych DMP 63 00K | 45000 K
Organiz&n¢ - administrativni servis NS PKU a jinych DMP 78 400 K| 30 000 K

52 000 K 52 000 K

Celkové vysledky dotmiho programu najdete na webovych strankach
http://www.vlada.cz/cz/ppov/vvzpo/dotachi-program-podpora-vua/dotacni-rizeni-2015-122877

U dotaniho projektu (lenstvi a aktivity Narodniho sdruZzeni PKU a jinych DMP v ramsi E
PKU" doSlo ke snizenéerpanych cestovnich nakiaa tohoto projektu, které &o za nasledek
vraceni nespsebované dotace ve vysi 11 308¢, Které bylo provedeno dne 19.1.2016.

Ostatni piznané dotace byly do 31.12.2015&lryc¢erpany.

Dékujeme VIaddnimu vyboru pro zdravotné postizené oldany za poskytnuti €chto dotaci,
které jsme pouzili pro zvySeni kvality prace naseho sdruzeni.

Granty priznané pro rok 2015:

V pribéhu roku 2014 pozadalo NS PKU a jinych DMP Nadaci Fondation d”EntepES Paris o
grant nac¢astku 5 000 EUR na projekt provedeni analyz aminokyselin (fenylalanirtignme a
tyrosinu) v ovoci, zeleni#) houbéch aip. dalSich Bznych potravindch a s naslednym tiskem a
distribuci vysledk téchto analyz naSimslenam.
Tento grant byl NS PKU a jinych DMRelbem roku 2015 byl v pIné vysitignan. V rdmci tohoto
projektu bylo v roce 2015 provedeno 95 analyz ovoce, zeleniny a htgvedpni jejich vysledk
do brozury, ktera bylatipdana naSintlenam, ¢imz byl tento grant v plném rozsahu pouzit a
vycerpan.
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V prabéhu roku 2015 pozadalo NS PKU a jinych DMP Nadaci GCP Prahaart gacastku
50 000 K na projekt provedeni analyz aminokyselin (fenylalaninu, metioninuogityr) v &zné
dostupnych potravinach a s naslednym tiskem a distribuci vystéctkto analyz naSirdlenam.
Tento grant NS PKU a jinych DMP byl v pIné vy&izman. V rdmci tohoto projektu bylo v roce
2015 provedeno 25 analy@znych drulii potravin a pevedeni jejich vysledkdo brozury, ktera
byla p'eddna naSimllenam, ¢imz byl tento grant v plném rozsahu pouZit &erpan.

Dékujeme Nadaci Fondation d’Enterprise BEL Paris a Nadaci GCPPraha, za finartni
podporu naSich aktivit.

Souwasré dékujeme vSem naSimélenim a sympatizanfim, ktefi nAm pomohli se zajiSnim
téchto granta.

Zadosti o dotace pro rok 2016:

V roce 2015 se rozhodlo NS PKU pozadat pro financovani sviotosti, aktivit a provozu o
dotace ze statniho rozfia v roce 2016. Jako vhodny détdé program byl vybran dotai program
,Podpora véejné tcelnych aktivit spolk zdravotr postizenych (Program Podpora VUA)*, jehoz
poskytovatelem je VIadni vybor pro zdravétrostizené okany.

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

Nazev projektu Celkovy PoZadovana
rozpocet dotace

Clenstvi a aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMR
v ramci ES PKU

Informainé-eduka&ni ¢innost Narodniho sdruzeni PKU a
jinych DMP
Organiz&n¢ - administrativni servis NS PKU a jinych DMP 48 000 K| 33500 K

26 000 K 18 000 K

65 000 K 45 500 K

Do 31.12.2015 nebyly vysledky projednani Zadosti dotaei zesmy.

Zadosti o granty pro rok 2016 :

V prabéhu roku 2015 NS PKU pozadalo Nadaci Fondation d Enterprise BEL &agrant na
¢astku 5 000 EUR na projekt VyzkouSené recepty nizkobilkovinnych jidel 1.

Cilem tohoto projektu je ucelené #ggeni dalSich vyzkouSenych recépta nizkobilkovinna jidla,

a to ve fornd druhého dilu Sborniku vyzkousSenych nizkobilkovinnych jidel a Sborniku nizko-
bilkovinnych recept pro Skolni jidelny spolu s analyzogkterych surovin na jejich ifpravu.
BohuZel naSe Zzadost byla v listopadu 2015 zamitnuta a tento grant NS PKUioibgth p
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Pirehled pfijma a vydaju Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s. v roce

2015
Vynosy:
Vynosy (prijmy) NS PKU za rok 2015
Dotace ze statniho rozpéu — Dotace Program VUA 2015:
Aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v ramci ES PKU 40 692,00 K
Informainé — edukani ¢innost NS PKU a jinych DMP 45 000,00 k
Organiz&n¢ — administrativni servis NS PKU a jinych DMP 30 000,00 k
Prijaté dotace ze statniho rozpé&u celkem: 115 692,00 K
Granty:
Nadace Fondation d"Enterprise BEL Paris (5 000 EUR) 133 935,00 K
Nadace GCP Praha 50 000,00 k
Prijaté granty celkem: 183 935,00 K
Dary:
NestléCesko, s r.0. 100 000,00 K
Nutricia, a.s. 74 808,00 K
EPO Machinery,s.r.o. 60 000,00 K
Metaboli Med, s,r.0 53 500,00 k
Rx Modality Czech, s.r.o. 28 406,00 K
IEM Allergy, s.r.o. 25 000,00 K
Wanzl, spol.sr.o. 15 000,00 K
Doc. Kuzelka Vladimir 10 050,00 K
Unimex Group,a.s. 10 000,00 K
p.Koupil —¢len sdruzeni 10 000,00 K
p.Bavorova -€lenka sdruzeni 8 000,00 K
p. Puda -€len sdruzeni 5 500,00 K
MUDr. Lipus Martin 5 000,00 K
MUDr. Lipus Lucyna 5 000,00 K
Smolinka Miloslav 5 000,00 K
p.Kalinova —¢lenka sdruzeni 620,00 K
Dary celkem: 415 884,00 K
Clenské pispsvky 70 700,00 K
Trzby za vlastni vykony — prodej literatury 10 900,00 K
Bankovni Groky 59,65 K
Vynosy NS PKU — celkem 797 170,65 K

U dotasniho projektuClenstvi a aktivity Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP v ramciFE®)

je zohledgno vraceni nespt#bované c¢asti dotace ve vysSi 11 308,-cKke kterému dosSlo v
dusledku sniZzenterpanych cestovnich nakiadz tohoto projektu a které bylo provedeno dne
19.1.2016.
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Naklady:

Naklady (vydaje) NS PKU za rok 2015

Vikendové setkani Pracov 120 035,00 K
Clenska schze Medlov 120 654,00 K
MikuldSské setkani 78 623,50 K
Analyzy aminokyselin v potravinach 294 045,90 K
Casopis Metabolik 77 991,00 K
Webové stranky 16 121,00 K
Clenstvi v ES PKU 11 568,90 K
Konference a zasedani ES PKU 49 737,32 K
Ostatni rezijni naklady — DPP, poStovné, karis&k& poteby, kopirovani,

cestovné, poradenstvi, bankovni poplatky 105 456,37 K
Vydaje NS PKU - celkem 874 232,99 K

Vysledek hospodieni:

Za rok 2015 vykazalo Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP, z.s. vynosy3ie/97 170,65 K a
naklady ve vysB74 232,99 K, celkow tedy hospoddo se ztratou ve vyst 77 062,34 K.
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Cile a plany Narodniho sdruzeni PKU a jinych DMP, ., pro rok 2016:

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

- Nadale sledovat situaci a vyvoj v oblasti z&jistiécby PKU a jinych DMP a v ifipads 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 pripact problémi v dané
oblasti zahajit dalSi jednani s poslanci, senatory a s organy statni spravy.

- Podavat nasty, podrety i navrhy statnim gadim a institucim pro zlepSeni situace padient
s PKU a jinymi DMP a zastupovat jejich zajmy jednani sdmito Gkady.

- Zintenzivnit a zkvalitnit pomoc rodinam paciérg PKU a jinymi DMP @ jednani se statnimi
trady, Skolou, zawstnavateli atd. ve snaze zmirnit Hepivé socialni i zdravotni tdledky
onemocsini.

- Pokr&ovat v nasi snaze prosadit Uhrady nizkobilkovinnych potravin ze systdrauotniho
pojiStni a umoznit tak snaze paciémt tuto Fisnou dietu dodrZovat.

- Pokra&ovat v nasSi snaze ro#$idistribuci dalSich nizkobilkovinnych potravin priEtnictvim si
lékaren nebo prodejen zdravé vyzivy a tim zvySit dostuprigsitad potravin vSem paciamh
s PKU a jinymi DMP.

- Prohloubit a zintenzivnit spolupraci s ES PKU a s jinymi zatinamii pacientskymi sdruzenimi a
organizacemi, sdruzujici pacienty s PKU a jinymi DMP a na pokighito aktivit se pokusit zajistit
dil¢i pokryti z doténiho programu Vladniho vyboru pro zdravbtpostizené ofany — Program

VUA.

- Prohloubit a zintenzivnit spolupractCeskou asociaci pro vzacna onemair(CAVO) a s jinymi
sdruzenimi paciefit se vzacnymi nemocemi s cilem zajistit co nejlepSi, nejkegit a

i s

nejdistojrejsi Zivot pacient s €mito nemocemi.

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

- Pokra&ovat ve vydavandasopisu Metabolik a v aktualizaci webovych stranekv.nspku.cza na
pokryti €chto aktivit se pokusit zajistit @il pokryti z dotaniho programu Vladniho vyboru pro
zdravotré postizené ofany — program VUA.

- Vramci finagnich a ¢asovych moznosti NS PKU zajistit vydavani dalSich infénich
materiati k problematice PKU a jinych DMP (napnfozpravodaje, inform@ni brozury a bulletiny)
a na pokryti &chto aktivit se pokusit zajistit @il pokryti z dotaniho programu Vladniho vyboru
pro zdravots postizené okany — Program VUA.

- Pokraovat ve sbBru nizkobilkovinnych recept s cilem vytvéit a v piipac, Ze se najde
dobrovolnik pro jejich zpracovani a kompletaci zajistit vydani dalSiho jkorvyzkouSenych
recepti nizkobilkovinnych jidel“.

23



- Zorganizovat pravidelna vikendova setkani rodirétend a setkani &skych, dospivajicich a
dosglych paciend.

- Zorganizovat d¥ Mikula3skéa setkani, tak aby se jedno konalteehach a druhé na Morav
- Na zaklad poptavky ze strangleni a v ramci finatinich moznosti NS PKU zajistit provedeni
analyz aminokyselin (fenylalaninu, metioninu a tyrosinuginych potravinach a zajistit vyté&ti

a distribuci vysledi téchto analyz svynglenam.

- Pokusit se ziskat dalSi finami prostedky z fond, nadaci a ze soukromych zdraja veSkeré
akce, aktivity a projekty gaddané NS PKU v roce 2016.

- Pokusit se zajistit dil pokryti administrativé-spravnich nakladNS PKU z doteniho programu
Vladniho vyboru pro zdravotrpostizené otany — Program VUA.
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