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UvVoD

V mé bakalatské praci se zaméefuji na vzacné onemocnéni fenylketonurii.
Jde mi predevS§im o vytvoreni ptehledové studie, kterd by zmapovala tento
problém od jeho diagnozy pies prvotni lécbu, dalsi zivot s timto onemocnénim

az po dostupnost riznych ptipravki pro PKU pacienty.

K vytvoteni této bakalafské prace mé v prvni fadé vede vlastni zajem
0 tuto vzacnou nemoc. Zaroven se vSak domnivam, Ze by moje prace mohla byt
uziteCnd nejen pro zdravotnicky a lékarensky persondl, ktery s pacienty PKU
prichazi do styku, ale také pro samotné PKU pacienty. Zejména pro n¢ je pak
v praci zafazena 1 kapitola zabyvajici se problematikou vatfeni, véetn¢ ukdzkovych
receptl. Abych tuto posledné jmenovanou praktickou kapitolu mohla do své prace
zafadit, absolvovala jsem specidlni kurz vateni pro PKU pacienty, ktery byl
zaméten na Asijskou kuchyni. Diky tomuto kurzu jsem méla jedine¢nou moznost
dostat se jak do kontaktu s lidmi trpicimi touto nemoci, tak se 1 seznamit s

nejnovejSimi poznatky v oblasti nizkobilkovinné diety.

Navzdory vyraznym stravovacim omezenim, kterd PKU dieta vyzaduje,
mohou pacienti, jimz bylo toto onemocnéni diagnostikovano, zit kvalitnim

zpusobem Zivota.

Uvédomila jsem si, Ze diky Siroké nabidce produkti dostupnych
na nasem trhu, mize byt Zivot lidi s fenylketonurii pomérné rozmanity

1 za predpokladu stalého planovani a omezovani.



1. POJEM PKU

Fenylketonurie (PKU) je vzdcné autozomalné recesivni vrozené
metabolické  onemocnéni  zplisobené mutaci v genu pro enzym
fenylalaninhydroxylazu (PAH). Gen je Ilokalizovin na q raménku

12. chromozomu. [1]

Mutace  zptusobi  defekt, pfi  kterém nedochdzi k syntéze
fenylalaninhydroxylazy v jatrech nebo je funkce enzymu omezena. Rozeznavame
vice nez 950 mutaci v genu pro PAH. Z tohoto divodu dochdzi k zvysené
kumulaci esencidlni aminokyseliny fenylalaninu v krvi. Vznikaji toxické
metabolity, které jsou vyluCovany potem a moci. Dle obsahu fenylketonii v moci,
ktera ma typicky zapach, nese onemocnéni 1 sviij nazev. [2]

Za normalnich okolnosti podléha esencidlni aminokyselina fenylalanin
(Phe) hydroxylaci na tyrosin prostfednictvim enzymu PHA. U fenylketonurikl tak
dochazi k depleci aminokyseliny tyrosinu, ktera se projevi snizenim tvorby
pigmentu, neurotransmiterti a tyreoidalnich hormoni. [3]

Stejny klinicky obraz se vyviji 1 pti defektu kofaktoru pfemény PHA na
tyrosin — tetrahydrobiopetrinu (BH4). Pokud nedochézi k dostatecné syntéze nebo
obnové BH4 (zpét z oxidované formy na redukovanou), PAH opét neni funkcni
a vyviji se PKU. Odliseni poruchy v metabolismu tetrahydrobiopterinu
od klasického defektu PAH ma zasadni vyznam pfti lécbé¢ PKU, nebot’ je od roku
2009 registrovan substituéni 18¢ivy piipravek Kuvan®, ktery vyznamng sniZuje
nesnasenlivost potravy sobsahem fenylalaninu. Uginnd latka sapropterin
je indikovana k 1é€bé déti 1 dospélych s prokdzanym deficitem BH4 nebo s PKU,
u kterych byla prokdzana odpovéd’ na tuto lécbu. [4]

Phenylalanin je aminokyselina, kterd je soucésti vSech bilkovin.
Bilkoviny jsou ptfitomné vSude v zivé pfirod€ a jsou tedy neodmyslitelné soucasti
vyzivy ¢lovéka. Z aminokyselin obsazenych v molekulach bilkovin tvoii Phe

asi 5%. Jednd se o esencidlni aminokyselinu, kterou si télo nedokaZe samo



vytvofit, proto ji musime pfijimat v potraveé, avSak pouze v urcitych télem
regulovatelnych hodnotach. Pacienti s PKU vsak kvili absenci enzymu $tépiciho
Phe tuto moznost nemaji a dochdzi k navySeni hladin této aminokyseliny
v organismu. Phe ma pro na§ organismus nezastupitelnou roli pfedev§im pro rast,
obnovu tkani a pro tvorbu tfady dulezitych latek. U osob s PKU se na rozdil od
zdravych jedincti po poziti a straveni normalni stravy ze stieva do jater dostavaji
nejen dalezité¢ ziviny, ale i znaéné mnozstvi Phe, které nemtze byt rozstépeno
a dostava se ve vysokych koncentracich do téla, na coZ nejsou buiky vybaveny.
V bézné stravé jsou zastoupeny sacharidy, tuky a bilkoviny, které jsou pak v téle
Stépeny na jednodussi slouceniny. Pti PKU metabolismus sacharidi a tuki neni
narusen. Existuje jen malé mnozstvi potravin, které neobsahuji bilkoviny (tedy
1 Phe), proto jsou omezeni pro PKU pacienty tak rozsahla a nizkobilkovinna dieta
naprosto zéasadni. [5]

Prognéza neléCenych pacientdl je velmi nepfiznivd, vétSina ma
v dospélosti tézkou formu oligofrenie. [6]

V Ceské republice je 1é¢ba PKU pacientti soustiedéna do 3 center
pii fakultnich nemocnicich. NejvétSim centrem je s poctem asi 460 pacientil
Klinika déti a dorostu, ambulance pro 1écbu PKU a HPA ve Fakultni nemocnici
Kralovské Vinohrady (FNKV) v Praze. Vedoucim Iékafem této ambulance je
MUDr. Renata Pazdirkovd. Dalidim prazskym centrem je Ustav dédi¢nych
metabolickych poruch, kde se 1¢€¢i zhruba 80 pacientd.

Tietim centrem je Fakultni nemocnice Brno — Ambulance pediatrie
a dédicnych poruch metabolismu. Pocet pacientii mi vedouci ambulance odmitla
sdélit. (Informace jsou ziskané ptimo z jednotlivych ambulanci, 2019)

U zdravych osob se pohybuje hladina Phe v krvi méné nez
120 az 150 pmol/l. Pacienti s PKU, ktefi se nelé¢i, dosahuji hodnoty vice nez
1200 umol/1. [6]

Dospéli PKU pacienti by méli pfi spravné kompenzaci dosahovat Phe
v krvi 900 pmol/l, coZ by mohlo odpovidat zhruba 900 — 1000 mg Phe ve stravé

na den. Nejstriktnéj$i dodrzovani hladin v dospélém véku je béhem piipravy na
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téhotenstvi a pak v priibéhu samotného té¢hotenstvi 120-240 (max 360) pmol/L
Takto nizké hladiny jsou pozadované i v obdobi détského veéku. Pozadavky na
optimalni koncentrace Phe v krvi u pacientd s PKU a HPA se v CR Ili§i

v zavislosti na jednotlivych metabolickych centrech. [7]

1.1. Historie

Prvni ptipad PKU byl popsan u dvou sourozenct v roce 1934. Pficina
jejich mentalni retardace zptisobena poruchou metabolismu fenyalaninu byla
objevena norskym lékafem a biochemikem Ivarem Asbjornem Follingem, ktery
izoloval fenylpyruvat z jejich moci. Proto se PKU diive nazyvala také Fellingova
choroba. [8]

V Ceské republice je od roku 1975 zaveden povinny novorozenecky
screening, v té dob¢ se jednalo o metodu mikrobiologického testu dle Guthrieho,
prvni novorozenecky screening na nasem uzemi. [9]

S vyhledavanim postizenych déti se na Klinice déti a dorostu
Vinohradské nemocnice ale zacCalo jiz kolem roku 1958, kdy doc. Blehova
provadéla testy moci Follingovym cCinidlem. Pilotni studii Gi¢innosti screeningu
fenylketonurie metodou suché kapky doc. Blehova ukoncila v roce 1972,
a oteviela tak pro déti s fenylketonurii perspektivu kvalitniho zivota bez

mozkového postizeni. [10]



1.2.  Klinické projevy fenylketonurie

Ptiznaky nelécené fenylkenurie se zacnou projevovat postupné az za
3 — 4 mésice po porodu, protoze zmeény metaboliti v krvi postizeného plodu
vyrovnava organismus matky prostiednictvim placenty. Dité zacne postupné
zaostavat ve vyvoji a rozviji se mentdlni retardace. Béhem 6. — 12. mésice se
objevuji prvni epileptické zachvaty, pozd€ji typu grand-mal, nereagujici na
antiepileptickou 1écbu. Zapach potu a moci po mySiné je pti¢inou zvySeného
vylucovani fenylacetatu, fenylpyruvatu a fenyllaktatu. V dusledku deplece
tyrosinu je sniZend tvorba pigmentového barviva melaninu, které se projevi
snizenou pigmentaci vlast, o¢i a ktize, ktera je suchd, drsna a nachylnd k tvorbé
ekzémli. Snizeni hladin tyrosinu vede 1 k depleci neurotransmiterd, zejména
biogennich aminl (adrenalin, noradrenalin, serotonin, dopamin).

Ptitomny byvaji dal$i neurologické poruchy (spasticita, tremor, tiky),

poruchy chovéni (agrese, autismus, hyperaktivita, deprese), mikrocefalie. [4]
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2. DIAGNOSTIKA PKU

2.1. Novorozenecky screening

K v&asnému vyhledani nové narozenych déti s PKU se v Ceské republice
od roku 1975 vyuziva novorozenecky screening. Odbér krve pro novorozenecky
laboratorni screening lze provést pouze se souhlasem zakonného zastupce
novorozence. Jestlize zakonny zastupce novorozence odmitd provedeni
novorozeneckého laboratorniho screeningu, je tfeba o tomto odmitnuti ucinit
pisemny zaznam do zdravotnické dokumentace vedené o novorozenci. Takovéto
rozhodnuti musi byt velmi dobte zvazeno, v piipad€ vyskytu jedné z testovanych
nemoci, ztraci dit¢ odmitnutim screeningu nadéji na vcasnou 1écbu. [11]

Novorozenecky screening se provadi ve vet§iné zapadnich zemich,
povinné ve viech nemocnicich v Ceské republice u kazdého ditdte do 48-72 hodin
po narozeni. Je-li test proveden pfili§ brzy, hrozi riziko nezachyceni PKU
z divodu nedostatecné hladiny Phe v krvi, kterd stoupd s piijmem prvnich
bilkovin, tedy mateiského mléka. [12]

V piipad¢ alternativnich domacich porodit dochdzi matky s novorozenym
ditétem 2. - 3. den po porodu k odbéru suché kapky krve ke svému praktickému
I€kati pro déti a dorost. Pokud se narodi novorozenec ptedCasné nebo s nizkou
porodni vahou pod 1500 g ¢i musi hned po narozeni uzivat l€ky, provadi se
takzvany rescreening, aby nedochézelo ke zkresleni vysledkii.

U fenylketonurie se zjistuje pritomnost fenylalaninu v kapildrni krvi. Na
dvé samopropisovaci screeningové karticky odebereme nckolik kapek krve
z pati€ky novorozence. Pro zlepSeni pritoku krve je potieba podlozit trup, hlavu
a predev§im zahfat patu novorozence, aby doSlo k vytvofeni dostatecné velké
kapky krve k nasavani filtracnim papirkem a zaplnéni ptedtiSténého terciku
z obou stran. Po zaschnuti krve se nesmi odebirat do téhoZ terciku dalsi kapka
krve. Jedna screeningova karticka je odeslana do Fakultni nemocnice Brno nebo
Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady v Praze, kde dochézi k vySetfeni na tfi

vrozend onemocnéni (kongenitdlni hypotyredza, kongenitalni adrenalni
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hyperplazie a cysticka fibroza). Druha screeningovéa karticka je odeslana do
laboratofe VSeobecné fakultni nemocnice Praha nebo Fakultni nemocnice
Olomouc, kde jsou vysetfovana dédi¢nd onemocnéni latkové vymeény, tedy
i fenylketonurie. Screeningové karticky se suchou kapkou krve Ize odeslat kazdy
pracovni den poStou nebo kuryrni sluzbou. Vzhledem k velmi malé
pravdépodobnosti onemocnéni neinformuji poskytovatelé zdravotnich sluzeb
provadéjici novorozenecky laboratorni screening screeningové laboratofe
o normalnim (negativnim) nalezu. Naopak pfi podezieni na vySetfovanou nemoc
se screeningova laboratof se zdkonnymi zastupci ditéte nebo s jeho registrujicim
praktickym Iékafem pro déti a dorost spoji (nejcasteji do 1 tydne od provedeného
odb€ru). Z tohoto divodu je dulezité pii odbéru krve ditéte uvést podrobné
kontaktni daje (adresa, telefon) na zdkonné zastupce a na praktického I€kate pro
déti a dorost, u kterého bude dité registrovano. Jen velmi vzacné muze nékterad
z testovanych nemoci diagnéze uniknout (tzv. faleSné negativni nalez). V téchto
piipadech se jedna zpravidla o mirné formy onemocnéni. Screeningové karticky
jsou po splnéni své detekéni funkce a ukonceni vySetfeni uchovavany po dobu
péti let u poskytovatele zdravotnich sluzeb, ktery provedl laboratorni vySetieni.
[11]

Laboratorni vySetieni dédi¢nych poruch metabolismu se provadi
metodou tandemové hmotnostni spektrometrie (TMS). Diive se screening
provadél metodou zvanou bakterialni inhibicni assay neboli Guthrieho test.
Provedeni Guthriecho testu: krouzek filtracniho papiru obsahujici krev
novorozence byl poloZen na agar s inhibitorem rdstu bakterii, v piipadé vyssich
hodnot Phe v krvi, doslo k ristu bakterii ve vzorku a pacient byl diagnostikovan
nevyléCitelnou dédicnou metabolickou poruchou fenylketonurii. Vyhodou je
jednoduchost v odbéru a snadny transport do laboratote. [13]

Hlavni vyhodou TMS je soucasna detekce mnoha metabolitli v jedné
analyze z krevni skvrny. Samotna analyza je velmi rychld (cca 2 minuty) a citliva
(nedochazi k tedéni vzorku), coz wumoznuje vySetieni velkého poctu

vzorku. [11]
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Aktualng se v Ceské republice novorozeneckym screeningem vyhledava
a vysetiuje 18 onemocnéni. [14]

Screening v porodnici je zachytovy, v pfipadé patologického nalezu
nasleduji dalsi vySetfeni pro skute¢né potvrzeni onemocnéni. V ptipadé findlniho
potvrzeni diagndzy a uréeni typu PKU, zac¢ina 1écba hned. [15]

Dale uvadim statistické hodnoty, které jsem se dozvédéla pii mém studiu
na piednaskach pani doktorky Pazdirkové ze dne 24. listopadu 2018. V Ceské
republice je ro¢né diagnostikovano okolo 20 piipadu s fenylketonurii. Prevalence
PKU vykazuje zna¢né geografické rozdily. V nasi zemi zhruba 1:5 250. V Evropé
se odhaduje, ze se jedna o Cislo 1:10 000, s vyssim vyskytem v Itélii a Irsku. Vyssi
cetnost onemocnéni je v Turecku, 1:4000 Zivé narozenych. U obyvatel Finska,
Japonska a Afriky je vyskyt PKU daleko vzacnéjsi. Piedevsim podle poslednich
statistickych udajii pozorujeme vyznamny nartst incidence PKU v CR, velmi

pravdépodobné doslo k navysSeni diky presné€jSimu screeningu.

Obr. 1: odbér krve z paticky novorozence
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2.2.  Historie screeningu

Prvni metodou pro zachyceni pacienti s PKU byla zkouska s chloridem
zelezitym, ktery v moc¢i novorozenci detekoval metabolit fenylalaninu
fenylpyruvat zelenomodrym zbarvenim. Tato metoda byla velmi nespecificka.
Byla nahrazena screeningovymi metodami. [16]

Zakladatelem novorozeneckého screeningu je americky prof. Robert
Guthrie (1916-1995), povolanim mikrobiolog. Jako 1ékat se podilel na vyzkumu
rakoviny, ovSem rodinné okolnosti ho dovedly pravé na sledovani PKU. Syn
Roberta Guthrieho se narodil mentalné postizeny a netefi byla v 15. mésici
diagnostikovana PKU. V roce 1957 byl Guthrie osloven feditelem détského
rehabilitacniho centra v Bostonu Dr. Warnerem, zda by mohl vymyslet jednodussi
metodu pro zjiStovani hladiny Phe. Dr. Warner véd¢l, ze déti s fenylketonurii musi
léCit snizenim piijmu fenylalaninu v potravé, nedokédzal vSak efektivné jejich
hladiny métit. Guthrie béhem kratké doby zjistil, Ze testovani funguje 1 s pouhymi
par kapkami krve. Sviij objev zacal prezentovat i v dalSich zemich, aby predstavil

a zavedl novorozenecky screening. [17]

Obr. 2.: Robert Guthrie s novorozencem
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3. PRVOTNI PECE

Ma-li byt 1é¢ba uspésna, musi byt zahdjena co nejdiive po narozeni
ditéte. Dit¢ s PKU se po narozeni chova a vypada zcela normalné, i kdyz jeho
hladina Phe v krvi je vysoka a stale stoupa. Bez screeningu dojde k zahajeni 1éCby
az na zéklad¢ klinickych ptiznaki, coz trva tydny az mésice. V té dobé je vSak
mozek ditéte dlouhodobym pisobenim vysokych hladin Phe nevratné poskozeny.
[15]

Po stanoveni diagnozy fenylketonurie se dostava matka 1 s ditétem do
metabolického centra dle spadovosti bydlisté. Metabolické centrum zajiSt'uje
multidisciplinarni péci a spolupracuje s biochemickou laboratofi. Nejprve jsou
rodi¢e nebo zdkonni zastupci ditéte oSetfujicim Iékafem seznameni s nemoci,
riziky a 1é¢bou. Nasledné lékai dité s PKU sleduje. Casto rodi¢e fenylketonurii
neznaji, proto je zapotiebi citlivé a trpélivé jednani. Nutri€ni sestra ma fadu
klicovych roli, kdy rodi¢e v prvnich chvilich u¢i spravnému vypocitani diety,
shromazd’uje informace o stravovacim chovani pacienta, které jsou podkladem
pro naslednou lécbu. K usnadnéni ptipravy prvnich pokrmit jsou k dispozici
piehledné receptaie. Dale I€kat vysvétluje mozna rizika béhem nemoci
(nachlazeni, prijem) nebo béhem sportu v ndvaznosti na zvySené naroky energie.
Narodni sdruzeni fenylketonuriki a jinych metabolickych poruch je neziskova
organizace, ktera pomaha rodinam s legislativou, orientaci v PKU sortimentu

a celkové usnadnéni zdravotnich i socidlnich dusledku tohoto onemocnéni. [18]
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4. ZIVOT S FENYLKETONURIi

4.1. Lécba

Jedinou Iécbou PKU je v dnesni dobé dodrzovani nizkobilkovinné diety,
kterd velmi piisn¢ omezuje piijem Phe. Ptfirozené bilkoviny jsou soucasti vSech
potravin, proto je skuteCné¢ velmi dulezit¢é dobfe =znat obsah bilkovin
v jednotlivych potravinach, naucit se spravné vypocitavat hodnoty na 100 g
potraviny a ve stravé podat jen tolik bilkovin, kolik jsou jatra schopna v latkové
pfeméné zpracovat, aby se nezvySovala krevni hladina Phe. [5]

PKU je v soucCasné dobé nevylécitelna nemoc, odchylku v genetické
informaci nelze opravit. Genova vybava ¢lovéka se béhem zZivota neméni, proto je
1 PKU celozZivotnim onemocnénim, které sice nelze vylécit, ale uspesné 1écit za
piedpokladu adherence k 1é€bé s védomim zdravotnich rizik pfi nedodrzovani
diety. [15]

Dodrzovani diety je komplikovano vyraznym omezenim béznych
potravin. V praxi se jednd o omezeni pfirozenych bilkovin na 10-15 %, zbytek
musi byt doddvan v léCebnych aminokyselinovych ptipravcich, které svym
typickym zapachem, pifesnou piipravou a ndsledn¢ chuti znesnadiuji jejich
akceptovani pacientem. [18]

Bez diety by vsak byla vétSina pacient, kvili poSkozeni mozku,
nasledné sniZzeni inteligence az uplnou nesobéstacnost, odkazana na pomoc
druhych. PKU piipravky zajist'uji pro organismus nejen nizky nebo nulovy piijem
Phe, ale ptedevSim potiebné mnozstvi aminokyselin, vitaminti, mineralt
a stopovych prvkl, bez kterych by, diky dietetickému omezeni, dochéazelo
k poskozeni zivotnich funkci clovéka. [15]

PKU pfipravky jsou uréeny pouze pro osoby s fenylketonurii
a hyperfenylalaninémii, nejsou vhodné jako jediny zdroj vyZivy a jejich
davkovani musi byt pravidelné¢ upravovano Iékafem nebo nutri€ni sestrou
dostatecné vzdélanou v oblasti PKU. Zprvu je pfiprava vyZivy a vypoctl hladiny

Phe slozitd, ovSem diky propracovanému systému metabolickych center se
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zkuSenym zdravotnickym persondlem a jiz pomérné uspokojivym mnozstvim
literatury, je kazdy schopen svou lécbu zvladnout. Velmi dilezitd je podpora
blizkych. V dnesni dobé existuje spolecnost fenylketonurikii, kterd s pomoci
sponzorskych firem, 1ékaii a nutriénich sester porada nékolikrat do roka setkani,
spole¢né vareni, vzdélavaci semindife a umoziuje lidem s touto metabolickou
nemoci piedat si zkusenosti a pripadné i psychickou podporu. [5]

PKU je zatim nevylécitelnou celoZivotni nemoci, proto se musi nemocny
se svou léCbou a dietou naucit zit. Dospélym davd moznost plnohodnotného
zivota, Zenam v produktivnim véku nadé€ji na zdravé dit€. Dospivajici chrani PKU
dieta od poruch soustifedéni, neadekvatnich reakci na dané situace, ptiliSné unavy,
poruch spanku. Détem zajiStuje spravny vyvoj mozkovych funkci, hlavné
v prvnich mésicich zivota. Dtlezité je splnit 3 pilife: s dietou zacit co nejdiive,
drzet ji co nejpiisnéji a vydrZzet co nejdéle. V kazdé Zzivotni fazi ma lécba
PKU/HPA sviij nezastupitelny vyznam. [15]

Nanestesti nékteré prizkumy ukazuji, ze 1 dobfe vedend dieta, preci jen
muze vést ke snizeni kognitivnich funkci (o 3-10 bodu IQ). Muze se také
vyskytnout snizena koncentrace ve Skole u déti a porucha jemné motoriky.
Pti¢inou je nejen kolisani fenyalaninu v krvi, ale zaroven naptiklad nedostatek
dlouhych mastnych kyselin ve vyzive, které zamérné fenylketonurik v potravé
vynechava diky zvySenému obsahu fenylalaninu. [19]

Lidsky organismus si vSak mastné kyseliny s vice jak dvéma dvojnymi
vazbami nedokaze syntetizovat, stavaji se tak pro ného nepostradatelné a musi je
pfijimat v potrave. [20]

Dalsi diskutovanou potravinou je nahradni umélé sladidlo Aspartam,
které se rozkladd na Phe a je aditivem mnoha potravin napi: népoje, zvykacky,
sirupy, jogurty atd. Neékteré léky ptfedev§im sirupovitych l€ékovych forem Phe
obsahuji jako napf, Augmentin Duo, kde vSak v denni ddvce obsah Phe je maly.
Vyrobci je nejCastéji oznacovano na obalech slovy ,Nevhodné pro nemocné
fenylketonurii, ,,Obsahuje fenylalanin® apod. Mnozstvi Phe vSak neni uvedeno,

coZ je pro orientaci velmi problematické. [21]
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Potraviny a suroviny lze rozdé¢lit do 3 kategorii podle obsahu Phe:

1. vysoky obsah Phe — mléko, mlécné vyrobky, maso, masné vyrobky, vejce,
lusténiny, téstoviny, ryby, pec¢ivo, umélé sladidlo Aspartam

2. stiedni obsah Phe — brambory, ryze, n¢které druhy ovoce (bandny, datle, susené
merunky) a zeleniny (Cervena fepa), houby

3. nizky obsah Phe — specialni nizkobilkovinné potraviny, vétSina druhii ovoce
(Jablka, angrest, citron, Svestky, maliny, hrozinky) a zeleniny (cibule, petrzel,
tykev, porek, rajce, kvétak, fazole), med, cukr a cukrovinky, tuky, margariny,

oleje sadlo, maslo [7]

Dle dostupnych informaci je pti PKU dieté dulezité dodrzovat zakladni principy:

* vylouceni potravin s vysokym obsahem Phe z jidelnicku

* pfesné propocitavani pfijmu potravin se sttednim obsahem Phe

* zafazovani potravin s nulovym nebo nizkym obsahem Phe

* ptijimani mnozstvi dietniho lécebného piipravku tak, aby byla zajisténa denni

potieba bilkovin odpovidajici véku a potfebam jedince. [7]

4.2.  Zasady pripravy nizkofenylalaninovych produkti

Kazda ptiprava PKU piipravkit pfed konzumaci ma své zasady.
koncentrovany, pomalu se vyprazdiuje ze zaludku, ma vysokou osmolaritu, ktera
zpusobuje nadmérné zatizeni zaludku doprovéazené dyspeptickymi obtizemi
a nevolnosti. Jiz hotové nafedéné PKU ptipravky se nesmi ptihiivat! Jiz natedéné
ptipravky jsou urceny k okamzité konzumaci.

Ptipravky v praskové formé balené pievazné v plechovkach se musi
uchovévat na suchém a chladném mist¢€, po otevieni obalu spotfebovat do 4 tydnii.

Produkty jsou baleny v ochranné atmosféie. [22]
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4.3.  Nizkofenylalaninova dieta v riiznych etapach Zivota

4.3.1 Novorozenci a kojenci

Po zjisténi PKU u novorozence je naprosto zéasadni zacit co nejdiive
s uzivanim pfipravkit urCenych k dietnimu postupu pii fenylketonurii
a hyperfenylalaninémii.

Fenylalanin pronik4d do matefského mléka, ale jeho hladina je jen trochu
vys$8i nez u zen zdravych, proto jsou i déti s onemocnénim PKU normélné kojené,
do jejich jidelnicku jsou vSak zatazeny ptipravky z PKU sortimentu se snizenou
hladinou Phe a dostate¢nym mnozstvim dalSich nutrientd.

Po novorozeneckém screeningu, ktery ukdze podezieni na PKU, pfichézi
dit€ na dalsi testy a potvrzeni diagndzy do nemocnice asi ve véku 1 - 2 tydny, do
té doby je normalné¢ kojené a jeho hladina Phe v krvi je az desetindsobn¢ zvySena.
Jakmile je diagnodza potvrzena, zacind se ithned s lécbou. Na prvnim misté je
rychlé snizeni Phe v krvi, coZ musi zvladnout maly novorozeny organismus sadm
za pomoci spravné vyzivy a Casu. Neexistuje zadny zakrok, injekce a ani nic
jiného, co by hladinu snizilo. Dilezité je poskytnout ditéti potravou dostatek
energie, aby se mohla hladina Phe snizit na bezpe¢né hodnoty.

Lécba u novorozenci zalind preruSenim kojeni nebo podavanim
pocateCniho mléka, nahrazuje se dietnim Ié¢ebnym ptipravkem pro PKU
(napf. PKU Anamix, Milupa PKU) do doby, nez hladina poklesne do
pozadovaného rozmezi. Pak se miize opét obnovit kojeni nebo krmit kojeneckym
mlékem s dislednym propocitdnim hladin Phe a kombinaci PKU ptipravkda.
Zdravotni stav ditéte musi byt pravideln¢ kontrolovan, k ovéfeni dobie nastavené
diety. Rodice ditéte do jednoho roku véku ditéte kazdy tyden, poté kazdé 2 tydny,
zasilaji krevni vzorek (tzv. suchou krevni kapku) do metabolického centra ke

kontrole hladiny Phe. [5]
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Ptiklad produktu od firmy Nutricia:

PKU Anamix infant

Obr. 3: Produkt PKU

LNUTRICIA

~Anamixinfant _

Produkt urceny k dietnimu postupu pro PKU pacienty
od narozeni do 1 roku vé€ku a k doplnéni vyZivy pro
déti do 3 let. Jednd se o smés aminokyselin bez
fenylalaninu se sacharidy, cukry, tuky a dalSimi

nutrienty.

Ptipravek musi byt kombinovan

s ptirozenym zdrojem bilkovin napf. matefskym mlékem nebo vhodnou

kojeneckou stravou, aby doSlo k pozadovanému doplnéni fenylalaninu spole¢né

s nutnym piijmem energie. Davkovani je individudlni, na zaklad¢é véku, télesné

hmotnosti a zdravotniho stavu, pfesné fedéni a mnozstvi pfipravku stanovi lékat.

PKU Anamix Infant se fedi 15 g ptipravku s 90 g vody, pouzivat by se

méla pouze piilozend suchd odmérka a pievafena voda. Piipravek je

doporucovano plnit ditéti do vysterilizované lahvicky, dikladné protiepat. [18]

PKU Anamix First Spoon

Obr. 4: Produkt PKU

Ptipravek je urcen pro déti od pul roku do 5 let
véku. Jednd se o smé&s aminokyselin s velmi
nizkym obsahem Phe se sacharidy, tuky,
vitaminy, minerdly a stopovymi prvky.

Jedna se o préasek tvofici kasi, ditéti se podava

pomoci 1Zicky. Baleni je rozdéleno do

30 jednodavkovych sackil. Prasek se nasype do Cisté misky a postupné se piidava
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pfedepsané mnozstvi vody k dosazeni pozadované konzistence. Jeden sacek
obsahuje 12,5 g smési (odpovida 5 g bilkoviny) + ptiddme 10 ml vody. Opét je
nutné ptipravek kombinovat s piirozenymi zdroji bilkovin, coz je v tomto véku
ditéte nejen matefské mléko, kojenecka vyziva, ale i pfikrmy s obsahem ovoce

a zeleniny. [18]

4.3.2 Batolata a déti predSkolniho véku

oy e

vhodnou pro dité 1 dospélé. Jidelnicek déti s PKU obsahuje jen omezené mnozstvi
normalniho mléka, neobsahuje maso a vejce. Hlavnim zdrojem bilkovin
a zékladnich nutrientii jsou tedy dietni l€cebné piipravky urcené pro tuto vékovou
kategorii. Dulezitym kritériem pro spravné posuzovani zdravotni kondice a vyzivy
je pravidelny, a ne ptili§ vysoky nartast hmotnosti. V tomto véku je dalezitou roli

rodicl naucit dité spravnému provedeni a chépani diety. [22]

Pfiklad produktu od firmy Nutricia:

Milupa PKU 2 Prima

Obr. 5.: Produkt PKU
Ptipravek je urCen pro déti od jednoho roku véku do

8 let. Doporucené denni mnozstvi urcuje lékai nebo

:ﬁllu;a"‘ PKU nutri¢ni sestra, mélo by byt rovnomérné rozlozeno do
BJPR‘MA 3-5 dennich davek. 100 g piipravku obsahuje 60 g

bilkovin. Ptipravek je bez ptichuti, podava se
s vypolitanym mnoZstvi vitaminli, minerald,
stopovych prvkil a aminokyselin ve formé& napojl, coz
milZze byt voda, ovocné ¢i zeleninové §tavy nebo jako soucast ostatniho jidla.
Neobsahuje tuky ani vlakninu. [18]
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Milupa PKU 2 Mix

Obr. 6: Produkt PKU
Pripravek je stejné¢ jako Milupa PKU 2 Prima urcen

F km W pro déti 1 - 8 let véku. 100 g prasku obsahuje 27 g
_pku2 mi*_
g-f“m?-" 2&’&3—: bilkovin. Na rozdil od PKU 2 prima obsahuje tuky

jako dutlezity zdroj energie a témét poloviéni mnozstvi

bilkovin - 27 g ve 100 g. Doporu¢enym fedénim pro
zachovani spravné osmolarity je 15 g Milupa PKU

2 Mix s 90 ml vody. [18]

P-AM 2

Obr. 7: Produkt PKU

P-AM 2 je produkt s vysokym obsahem bilkovin
77,5 g na 100 g a aminokyselin bez tukti, sacharid
a vlakniny. UrcCen je pro déti od jednoho roku véku
do 13 let. Ptipravek je mozné konzumovat jako

koncentrovanéj$§i napoj nebo pastu. Lze smichat

s ovocnym dzusem nebo jinymi povolenymi napoji.

Nejlépe chutnd vychlazeny. Doporucuje se konzumovat zaroven s jidlem. [18]

PKU Anamix Junior

Obr. 8: Produkt PKU
Jednodavkovy ptipravek pro déti od 3 - 10 let

g

véku. Slozeni je doplnéno o DHA — kyselinu

Anamix juniy

dokosahexaenovou, vysoky obsah vlakniny,

e\

FURTR
SRR

vitaminu D a vapniku. Obsahuje vySsi obsah
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cukru 30 g a sladidlo. Nabizi jednoduchou kalkulaci bilkovin, jedna davka
obsahuje 10 g bilkovin ve 36 g prasku s vylepSenou chuti a dvéma prichutémi —
vanilka a cokoldda. Vhodny na cesty a do Skoly. Pfiprava je komfortni — 36 g
prasku (1 sacek) smichame se 100 ml vody. Zaroven je doporu¢eno podavat vodu.

[18]

PKU Lophlex LQ

Obr. 9: Produkt PKU
Nejoblibenéjsi  produkt celého PKU

l sortimentu. Urcen je pro déti od 4 let véku, pro
dospélé a téhotné Zeny. Na trhu je od listopadu

,,Kﬁ'[”gi,“ﬁ]emq 2014 a svou popularitu si ziskal diky piipravé
o z ovocnych §tav a tim velmi dobrym

Stavnatym ptichutim, kterymi jsou pomeranc,
citrus, tropické ovoce a Stavnaté plody.

20 At

Obsahuje DHA a vitamin D. Ptipravek je balen
v praktickych  jedno-davkovych  séaccich
30 x 125 ml. Jeden safek obsahuje 20 g bilkovin. Jednd se o bilkovinny
ekvivalent, coz znamena, ze ptipravek miize obsahovat stopy Phe z ovocné §t'avy
(z koncentratu) v mnozstvi mensi nez 5 mg na 100 ml. [18]

Uhrada ZP: 1126,93,- K& za baleni 30 x 125 ml

PKU Lophlex Sensation

Obr. 10: Produkt PKU
Dalsi produkt krémové konzistence
s ovocnou mix pfichuti a pomerancem.

Vhodné pro déti od 4 let v&ku, pro
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dospélé a pro téhotné zeny. Obsahuje cukr a sladidla, vytvaii polotuhou
konzistenci.

K dostani je v baleni 109 g s obsahem 20 g bilkovin. Opét se jedna o bilkovinny
ekvivalent s pfepoctem stejnym jako u predeslého produktu Lophlex LQ. [18]

4.3.3 Déti Skolniho véku

Toto obdobi je velmi naro¢né piedevSim z hlediska uvédomovani si
odli$nosti ve zpasobu stravovani a zivotnim stylu. Nedodrzeni diety vSak miize
mit za ndsledek pfedevSim specifické poruchy uceni, jako jsou dyslexie,
dyskalkulie, dyspraxie, poruchy chovani, psychomotoricky neklid. Rodice proto
zadaji o pomoc pedagogy, asistenty a Skolni jidelny. Dillezité je sezndmit uclitele
se zavaznosti onemocnéni, aby spravné pochopili, pro¢ potiebuje dit¢ dohled. Déti
si prevazné hlidaji svou stravu sami, 1 kdyZ je pfipravena a piesné odméfena
rodi¢i. Skolni jidelny vSak nemaji kapacitu a ani finance na pfipravu
nizkobilkovinnych obédl pro déti s PKU. Déti si nosi obédy vlastni. Miize jim byt
napiiklad téstovinovy salat s nizkym obsahem bilkovin a syrovou zeleninou,
ovoce, omeleta znizkobilkovinné mouky, sendvi¢ z nizkobilkovinného chleba
a dal3i. Skolni jidelna musi v ptipadé potieby umoznit ohiev jidla, jinak by mohlo
byt jeji po¢inani povazovano za diskriminaci z diivodu zdravotniho postizeni dle
rozsudku Nejvyssiho spravniho soudu z roku 2011. [18]

V ptipadé, ze dité¢ nesni celou porci, rodic musi zbylé jidlo odvazit
a propocitat mnozstvi neptijatého Phe a doplnit. PKU potraviny obsahuji
sacharidy a tuky jako dulezity zdroj energie, diky tomu mtze dochazet k naristu
vahy az obezité. Zvysené fyzické vykony jsou vSak pro tuto kompenzaci narocné
pro vysokou spotfebu energie. Velmi dilezité je zapojeni ditéte do pfipravy
vlastniho jidla a moznosti volby jeho kombinace v rdmci dodrZeni dietniho

programu. [5]
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Ptiklad produktu od firmy Nutricia:

PKU Lophlex

Obr. 11: Produkt PKU

Velmi oblibeny produkt fenylketonurikti od
8 let veéku diky své jednoduché ptiprave,
~Lophlex nemusi se vazit. Pfipravek je ve formé
prasku balen v saccich, rozmichd se pouze
v 65 ml tekutiny, coz zajistuje jednoduchou

kalkulaci - 1 sacek obsahuje 20 g bilkovin,

0 20 % vice vapniku a az o 40 % vice
vitaminu D nez ptfedeslé produkty fady Lophlex. Vyrabén je ve 3 pfichutich —

neutral, lesni ovoce, pomeranc. [18]
Milupa PKU 2 Shake
Obr. 12: Produkt PKU

Produkt je vhodny pro déti od 8 let veku,

dospivajici a dospélé. Balen je v praktickych

..........

saccich 10 x 50 g. Jeden sacek se smicha se 100
ml vody. Vyrabi se ve 2 prichutich ¢okolada a
jahoda i1 s obsahem vanilky pro lepsi chut’. [18]
Uhrada ZP: 2281,- K¢
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4.3.4 Adolescenti a dospéli

Snad kazdy dospély pacient s PKU si klade otazku, zda ma smysl
pokracovat v dodrzovéani nizkobilkovinné diety, kdyz jsou mozkové funkce zcela
vyvinuty. Odborna spole¢nost se s lékafi shoduje na tom, ze dietu je skutecné
nejlepsi drzet cely Zivot, aby nedochézelo k trvalému navySeni koncentrace Phe
v krvi. Odpovédi na otdzku by mohla presvédCivé byt studie zroku 2011
v Nizozemsku. Tato randomizovand, dvojité zaslepena, placebem kontrolovana
studie ukézala, Ze nedodrZzovani nizkobilkovinné diety nebo jeji Uplné ukonceni
ma negativni vliv, ktery se projevuje duSevni nepohodou pacienti a snizenou
schopnosti se soustfedit. Naopak pacienti dodrzujici PKU dietu, ktefi méli nizsi
koncentraci Phe v krvi se citili podstatné 1épe a jejich schopnost sousttedéni byla
vysSi. Tyto projevy u obou skupin potvrdilo i jejich okoli. S ohledem na vysledky
muzeme tvrdit, Ze dodrzovani PKU diety v dospélém véku pozitivné ovliviiuje
kvalitu Zivota. [23]

Pacienty mizeme dle zplsobu dodrzovani jejich jidelnicku rozdélit
do 3. skupin. Prvni skupinou jsou pacienti, ktefi ptesli na normalni stravu casto
z pocitu vzbuzovani neptijemné pozornosti okoli, dalSimi aspekty v rozhodnuti
jsou psychologické a technické divody. Tito lidé potfebuji vsak pravidelny
klinicky dohled. Casto dochazi vlivem niz§iho pifjmu Zivodisnych potravin
k nedostatku vit. B12, jodu, vapniku a dalSich nutrientt, které by za doporucenych
postupti pfijimali v dietnich 1é€ebnych ptipravcich.

Druhou skupinou tvoii predev§im mladi dospély, kteti svlij jidelnicek
uvolni tak, Ze z 50% ziskavaji bilkoviny z pfirozené stravy a 50% z PKU
piipravki. Jidelnicek mizeme nazvat kompromisnim, pacienti si tak mohou dat
jedno jidlo v restauraci. Riziko vysoké koncentrace Phe v krvi je zde podstatné
niz8i nez u prvni skupiny osob. OvSem 1 tento zpisob Zivotospravy vyzaduje
kontroly v metabolickém centru. Diilezité je dbat na dostate¢ny piijem energie

a pravidelny pfijmem potravy, aby nedochdzelo vlivem vyhladovéni k navySeni
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koncentrace Phe.

Pacienti dodrzujici piisnou dietu, fadime do tfeti skupiny. Jedna se

predevSim o mladé zeny ptipravujici se na té¢hotenstvi nebo téhotné zeny. Klinické

kontroly jsou nutné i zde. Dlouhodobé dodrzovani ptisné diety vyzaduje pevnou

vuli a motivaci. [5]

Ptiklad produktu od firmy Nutricia:

Milupa PKU 3 Advanta

Obr. 13: Produkt PKU

(,,Nuzwcm .
Milupa'PKU
ADVANTA

P-AM 3
Obr. 14: Produkt PKU

s hlavnimi jidly. [18]

Ptipravek je urcen pro dospivajici od 15 let veéku
a dospélé s vysokym obsahem vitaminu D, hot¢iku
a selenu bez obsahu tuku a 70 g bilkovin ve 100 g
piipravku. Denni mnozstvi by mélo byt rozdéleno
do 3 — 5 porci podavanych béhem dne. Dieta
s Milupa PKU 3 Advanta musi obsahovat

dostate¢né mnozstvi energie. [18]

Dalsi smés bez fenylalaninu uréena pro déti od 13 let
véku a dospclé. P-AM 3 je bohat$i na vitaminy,
aminokyseliny a bilkoviny v porovnani s pfedeslym
ptipravkem Milupa PKU 3 Advanta. Ptipravu si lze
zptijemnit kombinaci s ovocnym nebo zeleninovym
dZusem v Sejkru. Potfebné denni mnozstvi by se mélo

rozdélit do 3 - 4 davek, nejlépe podavanych
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Lophlex
Pro tuto vé€kovou kategorii jsou vhodné vSechny piipravky fady Lophlex. Jedna se
o pripravky Lophlex PKU, Lophlex LQ 20 Stavnaté ovoce a PKU Lophlex

sensation. Podrobné&jsi popis viz.vyse. [18]

Milupa PKU 3 Shake

Obr. 15: Produkt PKU
Déavkovany ptipravek 10 x 50 g urceny od 15 let

véku v pfichutich kakao a mocca. 1 sacek
MILUPA PKU : . e
| E‘J SHAKE obsahuje 21 g bilkovin a vyssi obsah sacharidi.
. [18]
p.e

Uhrada ZP: 3422,78,-K& na baleni 1x 400g

4.4. Téhotenstvi

Maternalni fenylketonurie byla poprvé diagnostikovana v roce 1957
londynskym lékafem Charlesem Dentem. Jako prvni nasel ur¢ité spojeni mezi
t&hotnymi Zenami s PKU a jejich détmi s mentalnim postizenim. Pro nas v Ceské
republice je vSak dilezitym rokem rok 1958, kdy doc. Bohunka Blehova zacala
aktivné vyhledavat déti s fenylketonurii. [24]

Téhotenstvi pro Zeny s PKU je narocné obdobi vyZzadujici skute¢né
striktni dodrzovani diety pro wudrzeni nizké hladiny Phe v krvi
Hyperfenylalaninemie je teratogenni, proto je dilezité tchotenstvi planovat
a navazat na dobrou piipravu ve spolupraci s metabolickou ambulanci. Nejenze
zena s optimalnim zdravotné - nutriénim stavem zvlada t€hotenstvi daleko 1épe

nez zena s nedostateCnymi rezervami, ale zarovei je potfeba myslet na skutecnost,
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ze tada vyvojovych procest probihd jiz v prvnich dnech ¢i tydnech téhotenstvi,
kdy Zena o svém téhotenstvi nemusi jesté védeét. Az 95 % téhotenstvi s vysokou
hladinou Phe v krvi vede ke snizeni intelektu plodu. Prioritou je pro kazdou zenu
zdravé dité, coz pfiméje 1 Zzeny s doposud volnéjSim zplisobem diety navratit se
k predepsanému schématu stravovani a peclivé dodrzovat pfisun Phe v potrave.
Velky problém zpravidla déla Zendm s volnéjSim nebo zcela normalnim
jidelnickem opétovny navyk na chut PKU pfipravki. Dilezita je silnd motivace
a pevna vile. Velkym pozitivem pro téhotné Zeny je, Ze nejstriktnéj$i omezeni je
docasné a od 20. tydne tchotenstvi je vétSinou mozné navysit pfijem Phe ve
stravé, na konci té¢hotenstvi mize byt mnozstvi Phe az dvojnésobné, nez tomu
bylo na zacatku. Po porodu se mnoho Zen navraci k volnéjSimu jidelnicku a
nékteré k normalnimu stravovani, které neni urcité odborniky doporucovano. [15]

Vysoké hladiny Phe vkrvi matky zptisobuji specificky syndrom u
déti, jehoz znaky jsou: mikrocefalie, vrozené¢ srdecni vady, facidlni

dysmorfie, opozdéni vyvoje a ve star§im véku pak problémy s ucenim. [25]

Pfiklady produktu od firmy Nutricia:

P-AM Maternal

Obr. 16: Produkt PKU

Ptipravek obsahuje jako celd fada P-AM produkt
vysoky obsah bilkovin -77,5 g na 100 g praSku. Dodava
se vbaleni 2 x 500 g plechovka prasku bez ptichuté.
Obsahuje 350 pg kyseliny listové, bez cukru a tuki
s energii 1317 kJ, kterou zde pokryva obsah bilkovin.
Doporucené uzivani ptipravku je 15 — 20 g P-AM

Maternal rozpustit ve 150 ml vody. Denni mnoZstvi by

mélo byt rozd&leno do 3 - 5 dil¢ich porci. [18] Uhrada ZP: 13578,77,-K¢&
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Milupa PKU 3 Tempora

Obr. 17: Produkt PKU
Tento produkt firmy Nutricia je diky svému slozeni
. — uren predevSim pro obdobi kojeni diky vys$Simu
pku .:.)ﬂe"“’“'ra . obsahu energie 1317 kJ, ziskané z cukrt, tuki i
- bilkovin. V porovnani s P-AM Maternal cukry ani
tuky neobsahuje. Milupa PKU 3 Tempora ma niz$i
3 mnozstvi kyseliny listové a vitaminu D v porovnani
s predeslym produktem. Baleni obsahuje 10 sacki

po 45 gramech. Jeden safek odpovidda 14 g

ekvivalentu bilkovin. Jednotlivé sacky se smichaji se 100 ml vody. [18]

Uhrady u nékterych produkti (jen pro predstavu cen) jsou ziskiny ze

stranek Ministerstva zdravotnictvi ke dni 11. 3. 2019.
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S. DOSTUPNOST PKU SORTIMENTU

Dostupnost potravin pro PKU pacienty neni zcela jednoducha, predev§im
pro mimoprazské jedince. Jedinou kamennou prodejnou, s Sirokym sortimentem
pro pacienty PKU, moZnosti vyzkouset a konzultovat produkty, je obchod na
Cerném mosté v Praze (www.dietyinshop.cz). Nékteré potraviny je mozno koupit
ve zdravych vyzivach (napt.vyrobky firmy Bezgluten) nebo 1ékarnach, bud’ na
objednavku, nebo I€karny s ndvaznosti na metabolicka centra, maji 1 Sir$i
sortiment skladem. NejCastéjSim nakupem specialniho sortimentu je vSak
internetovy obchod z tuzemska 1 zahranici. V celé Evropé vyrabi nizkobilkovinné
potraviny pfiblizné 20 vyrobetl, pouze 2 v CR. [18]

Lékarna Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady v Praze 10 je velmi
dobfe zasobena pestrym sortimentem a nabidkou rozsifenych informaci z oblasti
PKU. Piikladam piehled volné prodejného sortimentu dostupného v Iékarné

FNKV.

Tab. 1: PKU ptipravky — volny prodej (aktualizace 16. 4. 2019)

Nazev Cena

LP Flakes lupinky 127,-K¢
LP Ringlets Cokoladové krouzky 96,-K¢
Lp-fruity birne ovocna kasSe (hruska) 102,-K¢
Lp-fruity apple-banana ovocna kaSe (jablko-banan) 102,-K¢
LP Drink mlécny napoj (v prasku) 307,-K¢
LP Drink choco Cokolddovy napoj (v prasku) 258,-K¢
Loprofin PKU milk drink mlécny napoj (200ml) 33,-K¢
Finax mouka 104,-Kc¢
Damin LP mix (500g) mouka 106,-K¢
Loprofin LP rice ryze 162,-K¢
Loprofin long spaghetti Spagety 138,-K¢
ProZero nahrada mléka (1x250ml) 38,-K¢
ProZero nahrada mléka (1x1000ml) 111,-K¢
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Mevalia produkty

Mevalia BREAD MIX mouka 98,-K¢
Mevalia RICE ryze 92,-K¢
Mevalia DITALI téstoviny 110,-K¢
Mevalia FUSILLI téstoviny 110,-K¢
Mevalia PENNE téstoviny 110,-K¢
Mevalia CHOCOTINO Cokolada 146,-K¢
Mevalia FROLLINI sladké suSenky 95,-K¢
MetaX produkty

Backmix Semper LP mouka 97,-K¢
Muffin mix boravka smés na peCeni 207,-K¢
Muffin mix cokolada smés na peceni 198,-K¢
Nahrada vejce nahrada vejce 134,-K¢
Téstovinova ryze nahrada ryze 91,-K¢
Téstoviny Penne Premium téstoviny 112,-K¢
Tony Tomato nahrada masa (hovézi s bramborem) 106,-K¢
Slané tycinky ty¢inky 63,-K¢
Schoxxi ¢okolada 100g Cokolada 91,-K¢
YoguMaxx prasek pro ptipravu jogurtu 440,-K¢

Cena téchto potravin je nepomérné vyssi k cené potravin béznych.
Predevsim v dospélosti mize dochazet vlivem vysokych nédkladi a ztizenou
dostupnosti k pferuseni nebo vyraznému omezeni nizkobilkovinné diety
u pacientt s PKU.

Do dnesnich dni se bohuzel nepodafilo domluvit at’ uz ¢aste¢nou nebo
plnou thradu specialnich potravin zdravotnimi pojistovnami. Pacienti si tak sami
hradi naklady na specialni PKU potraviny. Mnohdy firmy vypomahaji
zvyhodnénymi nabidkami, bonusy k objednavkdm, vérnostnimi programy,
uhradou spolecnych setkdni a konzultacemi. Doplitkovy sortiment je v jinych
zemich hrazen na zdklad¢ stanovenych limitd - naptiklad v Chorvatsku 10 kilo
nizkobilkovinné mouky na mésic, 80% nakladi na ni je hrazeno statem, v Italii
a Velké Britanii jsou ptipravky hrazeny z Narodniho zdravotniho systému
a v Norsku plati tento systém fixni ¢astku. Na Slovensku jsou dotované vybrané
druhy zékladnich potravin a to jen pro pacienty vybrané a sledované zdravotni
pojistovnou. V Némecku neni stejné jako u nas thrada schvalena, pacienti vSak

maji pravo na daniové tlevy. [26]
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6. KUVAN

Kuvan je indikovan k 1é¢bé hyperfenylalaninemie u dospélych
a pediatrickych pacientli vSech vékovych skupin s fenylketonurii, u kterych byla
prokazana odpovéd’ na tuto 1é¢bu.

Kuvan je také indikovan k 1é¢bé hyperfenylalaninemie u dospélych
a pediatrickych pacienti vSech vékovych skupin s deficitem tetrahydrobiopterinu
(BH4), u kterych byla prokazana odpovéd’ na 1écbu.

Utinnou latkou je Sapropterin, syntetickd verze pfirozend se

vyskytujiciho kofaktoru hydroxyldz pro fenylalanin, tyrosin a tryptofan.

Obr. 18: molekula Sapropterinu
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6.1. Davkovani a zpisob podani

Davkovani

Lécba Kuvanem musi byt vzdy zahajena a sledovana zkusenym Iékafem.
Aby byla zajisténa odpovidajici hladina Phe v krvi a nutri€ni hodnoty, je nutné
dodrzovat dietni opatfeni a podstupovat pravidelné klinické hodnoceni oSetfujicim
lékafem.

Dévkovani u PKU je v tvodni davce 10 mg/kg télesné hmotnosti/den.

Nadale je davka vétSinou lékafem upravena pro dosazeni odpovidajicich hladin
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Phe v krvina 5 - 20 mg/kg/den.

Déavkovani u deficitu BH4 je trochu odlisné, pficemz tivodni davkou je
2 - 5 mg/kg/den. Davka mize byt poté navysena az na 20 mg/kg/den.

Kuvan je na trhu k dispozici jako 100 mg tablety v baleni po 30, 120
nebo 240 tabletach v baleni. Denni davka vypoctena dle télesné hmotnosti se
zaokrouhluje na nejblizSi nasobek ¢isla 100. Naptiklad vypoctend davka
501 - 550 mg se zaokrouhluje na 500 mg, coz odpovida 5 tabletam. Vypoctena
davka 551 - 559 mg se zaokrouhluje smérem nahoru na 600 mg, tedy 6 tablet
v davce. [11]

Zpisob podani

Ptredepsany pocet tablet se rozpusti ve sklenici vody a vypije. Tablety je
mozné pro urychleni rozpusténi rozdrtit. PKU pacienti uZivaji Kuvan v jedné
denni davce, nejlépe rano s jidlem pro lepsi absorpci. Pacienti s deficitem BH4
si davku rozdé€li do 2 - 3 dil¢ich davek. Pfipraveny roztok by se mél béhem
15 - 20 minut vypit, idedln¢ ve stejnou denni dobu. Pacienti s télesnou hmotnosti
nad 20 kg rozpousti Kuvan ve vod¢ v objemu 120 - 240 ml. D¢ti s télesnou
hmotnosti pod 20 kg vyuzivaji odmérnych nadob na 20, 40, 60, 80 ml a injek¢ni
sttikacky o objemu 10 a 20 ml pro ptesné stanoveni davky. U davek do 100 mg by

méla byt rozpusténa 1 tableta ve 100 ml vody a odebrana presnd davka na ml. [18]

Obr. ¢. 19: pripravek Kuvan
Zakladnim aspektem pro indikaci Kuvanu je
odpovéd’ na lécbu. Vzhledem k velmi vysoké cené
(RUVAR y Kuvanu je 1é¢ba dasledné monitorovana
= a doporuceni k 1é¢b¢ musi byt schvéleno reviznim
lekafem. Poté je lécivy piipravek plné hrazen ze
o zdravotniho pojisténi. [18] Cena Kuvanu 100mg
. 120 tbl. byla k datu 12.12.2018 73 723,-K&. (cena

je ziskana z databaze lékarny FNKYV, Praha 10)
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6.2.  Stanoveni odpovédi na 1écbu 1é¢ivym pripravkem Kuvan

Zasadni vyznam pro uspeésnou lécbu ma co nejvcasnéjsi zahajeni 1éCby,
dokud jesté nedoslo k trvalym neurologickym porucham u déti a psychiatrickym
u dospélych pacientd v disledku dlouhodobého zvyseni hladit Phe v krvi.

Pacientovi je pred zahajenim 1é¢by Kuvanem sledovana hladina Phe
v krvi, déle béhem prvniho tydne uzivani dle doporucenych tvodnich davek.
Pokud nedojde po prvnim tydnu k pozadovanému snizeni Phe v krvi, dochézi
k navySeni davky Kuvanu na 20 mg/kg/den a pacient je opét peclivé monitorovan
kazdy tyden po dobu jednoho mésice. Pfijem Phe v potravé musi byt béhem této
faze udrzovan na konstantni Grovni.

Pokud pacient po mésici dosdhne odpoveédi na lécbu > 30% snizeni
hladin fenylalaninu v krvi, je indikovan klécbé Kuvanem. Pacienti, ktefi
nedosahnou pozadovanych hodnot béhem mési¢niho testovani, jsou povazovani
za nereagujici na 1éCbu a podavani Kuvanu je u nich ukonceno. Jakmile je
stanovena schopnost reagovat na léCivy ptipravek, mize byt ddvkovani upraveno
v rozmezi 5 - 20 mg/kg/den podle odpovédi na 1écbu.

Pacienti léCeni Kuvanem jsou Castéji monitorovani oSetfujicim lékarem
(monitorovani  hladiny fenylalaninu a tyrosinu v krvi, pfijem zivin
a psychomotoricky vyvoj). PfedevS§im po kazdé upravé davkovani, je na pacienty
kladen zodpovédnéjsi piistup a striktnéjsi dodrzovani PKU diety predevsim kvili
nakladnosti 1éCby. Pokud pacient 1éCbu nedodrzuje, miize byt z lécebného

programu vyiazen. [27]
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7. LEKARNA JAKO POSKYTOVATEL PKU
SORTIMENTU

7.1.  Zajistovani PKU p¥ipravki v Ceské republice

Potraviny pro PKU pacienty zajistuje momentalng v CR 5 firem:

* Nutricia s nejSir§im sortimentem

« Nestlé Cesko (zastoupena obchodni znagkou Vitaflo)

« IEM Allergy (zastupujici na trhu v CR firmu Dr. Schar Medical Nutrition)
* Metaboli Med (zastupujici na nasem trhu fitmu POA Pharma)

« Rx Modality Czech (zastupujici na trhu v CR firmu MetaX)

Pro predstavu jsem ze zpracovanych zadanek lékarny FNKV ziskala data

o spotieb¢ a sestavila nasledujici graf zastoupeni firem.

Graf 1: Zastoupeni vyrobcit PKU potravin v letech 2014 — 2018

Zastoupeni firem v jednotlivych letech
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Z grafu je ziejmé, ze dominantni postaveni na trhu mé firma Nutricia,
ktera zacala PKU potraviny poskytovat jako prvni a ma také nejSir$i sortiment
pripravkd. V roce 2014 zajistovaly prisun PKU potravin pacientiim pouze firmy
Nutricia, Nestlé a Rx Modality. Posledni jmenovana neni na grafu znazornéna,
protoze tou dobou byl jesté jeji sortiment vykazovan na recepty a neni tedy mozné
ziskat udaje ze statistiky zddanek. V roce 2015 se k vyrobcim PKU potravin
zafadila firma Metaboli Med a rok poté firma IEM Allergy.

V soucasnosti jmenované firmy poskytuji PKU pacientim Siroky
sortiment pfipravkll s riznymi prichutémi. Na zakladé mnozstvi dostupného

sortimentu maji pacienti véts§i moznost volby vyhovujiciho preparatu.

7.2. Role lékarny Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady

Lékarna FNKYV je velmi uizce spolupracujicim subjektem s centrem PKU
Vinohrady, Ambulance pro 1écbu PKU. Pacienti registrovani v tomto centru maji
zajisténou pravidelnou dodavku PKU potravin pro zvlastni lékatské ucely (PZLU)
na zakladé Zadanky oSetfujiciho 1ékafe. Mnozstvi PKU PZLU je piedepisovano
obvykle na 3 mésice, takze se jedna o objemnou dodavku za nemalou hodnotu.

Ustavni lékarna FNKV za spoluprace firem vyrabéjicich PKU potraviny
jiz n€kolik let poskytuje pro PKU pacienty sluzbu home delivery, kdy jsou
potraviny pacientiim zaslany pfimo na jejich adresu. Doprava je financovana
jednotlivymi vyrobci PKU potravin. Fenylketonurici maji moznost piedepsané
PKU pftipravky vyzvednout piimo v Iékarn€ FNKYV nebo si je nechat zaslat domt
¢1 do zaméstnani. Tato sluzba je v souCasnosti pacienty velmi vyuzivana. Az 75 %
vSech vystavenych zddanek je zasilano formou home delivery.

Zasilky jsou odesilany z lékarny obycené 1x tydné (ve Ctvrtek).
V ptipad€é nutnosti 1ze domluvit v den potifeby mimotadny odvoz. Dorucovani
zasilek pacientim probiha den po odvozu z lékarny. Timto zplsobem je pro

pacienty pfipravovan pouze sortiment pojiStovnou plné hrazeny. Volné€ prodejné
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pripravky lze zakoupit osobné, I€karna neposkytuje internetové objednavky.

Sortiment je ¢im dal SirSi a pacienti maji moznost navySovat pestrost
svého jidelnicku. Bohuzel se do dnesnich dnii nepodafilo vyjednat pfispévek
pojistoven na dopliikovy PKU sortiment, jehoz cena je nékdy az nasobné vyssi
nez bézné potraviny, viz cenik.

Lékarna FNKV zpracovala za rok 2018 cca 95 Zziddanek mésicné.
V nésledujicim grafu uvadim pocet zpracovanych zadanek za poslednich 5 let.
Z grafu je zfejmé, ze mnozstvi zadanek se drzelo stabilné kolem 1060 zadanek za
rok a v poslednim roce rapidné vzrostlo. Nartst je zpisoben narozenim novych

déti s PKU a také navratem dospélych pacientt k dieté.

Graf 2: PocCet PKU zadanek v letech 2014 — 2018
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8. VARENI S PACIENTY PKU A FIRMOU NUTRICIA

Firma Nutricia se aktivné snazi vytvaret zajimavé spole¢né akce pro
PKU pacienty a jejich rodiny. Program je vétSinou koncipovany jako prakticka
cast, pfipomenuti si zasad a vzniku samotného onemocnéni, doplnéni novych
informaci nejen znaSeho domaciho prostiedi, ale predevSsim zahrani¢i
a v neposledni fad¢ predstaveni novinek, ochutndvky a dal§i moZnosti vyzkouseni
si sortimentu.

V listopadu 2018 jsem méla pftilezitost zOcastnit se kurzu vafeni pro
fenylketonuriky. Kurz probihal v Praze v Kuchyiiském studiu Chefparade. JelikoZ
se podobné kurzy vétSinou konaji jen pro uzavienou spolecnost, bylo pro mé
velkym potéSenim a pfednosti, Ze jsem mohla byt na této udalosti Ucastna,
seznamit se bliZze se surovinami PKU a v praxi si vyzkousSet pfipravu vybranych
pokrmt. Tento kurz vatfeni na téma Asijskd kuchyné potadala firma Nutricia,
ktera také poskytla PKU suroviny. Udalosti se zucastnilo asi 15 osob, z toho
6 osob s fenylketonurii.

Program se skladdal ze ¢ty c¢asti, vuvodu byly ptfipomenuty zésady
a pri¢iny vzniku onemocnéni, byli jsme zde sezndmeni také s Cerstvymi
informacemi nejen znaseho domdaciho prostiedi, ale 1 ze zahrani¢i. Poté
nasledovala pfiprava a konzumace pifedkrmu a hlavniho jidla. Nasledné¢ ndm
odbornik z firmy Nutricia piedstavil nové vyrobky PKU od firmy Nutricia. Zde
jsme méli moznost ochutnat sortiment, ktery se na ceském trhu zatim nenachazi.
Na zavér kurzu jsme si ptipravili dezert.

Po celou dobu konani kurzu byl na misté pfitomen odborny lékat
a nutriéni terapeutka, kterd dohlizela na spravnou skladbu recepti. Caést
vénovanou piipravé pokrml vedl profesiondlni kuchat, ktery ackoliv nebyl pfimo
odbornikem na nizkobilkovinnou stravu, pifesto dokdzal dat ucCastnikim
celou fadu typil a doporuceni jak jidelnicek fenylketonuriki obohatit. Na kurzu

jsme se napf. naucili jak ptipravit PKU Maki sushi, PKU Dymnové thajské kari
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¢i PKU grilovany ananas. Podrobné recepty prikladam v ptiloze. Kromé ptipravy
pokrml byl soucasti praktické casti také navod na propocet mnozstvi Phe
u jednotlivych surovin na zidkladé potravinovych tabulek vyzivovych hodnot,
vydévanych Narodnim sdruzenim PKU a jinych DMP.

Udaje o obsahu fenylalaninu u jednotlivych potravin jsou v této knize
prevzaty ze zahranici, nebo pochazeji z analyz vybranych potravin, které provedly
laboratofe Statniho zdravotniho ustavu a vyzkumného potravinaiského v Praze.
Dulezité je brat uvahu biologickou riznorodost prirozenych potravin. Obsah Phe
tak mize byt u stejného druhu odli$ny vlivem lokality, hnojeni, skladovani apod.

Doporuceni od nutricnich sester je pouzivat jeden druh tabulek pro
pfesngj$i vypocty. Analyzy na jednotlivé potraviny jsou finanéné nakladné, proto
musi pacienti ¢ekat na nové a nové druhy otestovanych potravin a téSit se
na rozsifeni jidelnicku.

Pti ptipravé PKU jidel je velmi dileZita presnost, kdy vaZime na gramy.
U vyrobkli pro PKU potraviny uréené ke spotiebé nesmi potraviny presahovat
20 mg Phe na 100 g nebo 100 ml potraviny. Potraviny vyrobené ze surovin

piirozen¢ Phe neobsahujici, musi mit kone¢ny obsah Phe nulovy.

40



ZAVER

Zaveérem bych chtéla fici, Ze po nastudovani problematiky fenylketonurie
a diky osobnim setkdnim s lidmi trpicimi timto onemocnénim, chovam upifimny
obdiv nejen k fenylketonurikim, ale také k jejich rodinam, které se dokazou
uspesné vyporadat se slozitym zivotnim rezimem, které PKU piinasi. Uvédomila
jsem si totiz, Ze toto onemocnéni je komplexni zalezitosti a nedopadd pouze na
jednotlivee, ale vzdy na celou rodinu. Ptiprava diety je velmi ndro¢nd a casto musi
jeden z rodicli opoustét zaméstnani nebo snizovat pracovni ivazek, aby se mohl o
nemocného postarat, coz se logicky podepisuje na vysi vydélku a ptinadsi zhorSeni
ekonomické situace celé rodiny. K tomu navic pfistupuje vysokd cena
doplikového sortimentu, kterda mtZze zhorSeni finan¢nich podminek jesté
prohlubovat. Ve velice obtizné situaci se navic rodiny ocitaji 1 diky tomu, Ze PKU
je vzacnym onemocnénim, o némz vétSinou vetfejnost nema mnoho informaci.
Z toho pak vyplyva, Ze maminky, jejichz détem je diagnostikovana PKU, se
ocitaji nadhle v prekérni situaci, kdy se musi v dané problematice rychle
zorientovat, aby u ditéte mohly dodrzovat spravny rezim. Nastésti u nas existuje
pacientské sdruzeni, jehoz ¢lenové jsou schopni rodindm se zaCinajici dietou
poradit, pripadné je povzbudit svymi zkuSenostmi.
Pti seznameni s jednotlivymi kazuistikami jsem si uvédomila, ze velmi
zéalezi na zivotnim postoji jako takovém a rodinném zazemi. Pokud rodina a
pacient piijmou PKU jako soucast svého Zivota, nemaji problém Zit plnohodnotny
Zivot 1 s nastavenymi omezenimi.
Nutno také dodat, Ze medicina dé€la v dnesnich dnech stéle vétsi pokroky,
1 pokud jde o moznosti 1é¢by tohoto vzacného onemocnéni. Pro pacienty PKU tak
vzrista nad€je, Ze do budoucna bude jejich problém moZno feSit, napf.
enzymovou substituéni terapii, genovou terapii a dalS§imi. Zatim jsou vSak tyto

moZznosti pfedmétem lékatskych studii.
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SOUHRN - SUMMARY

Tato prehledovda studie se zabyva vzacnym metabolickym onemocnénim
fenylketonurie. V teoretické Casti onemocnéni definuje a mapuje jeho historii,
popisuje diagnostické metody a moznosti lécby v riznych Zzivotnich etapach
pacienta s uvedenymi piiklady uzivanych vyzivovych suplementt. Déle pak prace
seznamuje s problematikou dostupnosti téchto produkti a zabyva se otdzkami
kolem lécebného ptipravku Kuvan. Prakticka cast se vénuje problematice
zajistovani produktd v CR a popisuje osobni zku$enosti z kurzu vafeni pro

pacienty PKU.

This overview study is focused on rare metabolic diseas Phenylketonuria. In the
theoritical part these study is defined and maped history, described diagnostic
methods and possibilities of treatment in different pacients life phases. In
addition, there are examples of the food suplements. In this part study I also
outlines the problem availability of these supplements and disscus questions about
medicinal product Kuvan. Practical part brings problem with providing these
products in the Czech Republic and describes experience of the cooking

classes for Phenylketonuria pacients.
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SEZNAM ZKRATEK

BH4 tetrahydrobioter

DMP dédi¢né metabolické poruchy

FNKYV Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady
HPA  hyperfenylalaninemie

PAH fenylalaninhydroxyldzu

PAL  fenylalaninaminolyaza

Phe fenylalanin

PZLU potravina pro zvlastni lékatské ucely
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SEZNAM PRILOH
SORTIMENT PKU PRIPRAVKU

0 1 2 3 4 5 6 7[" 8 9 10 11 12 13 14 15 od 15 let
}

- "
et PKU Anamix Infant i
V i | Baleni: 2 x 400 g plechovka i
| Pichuté: - o
@ 100 g prasku = 13,1 g bilkovin™ i

Milupa PKU 2 Prim: - Milupa PKU 2 Secunda Milupa PKU 3 Advanta

i Baleni: 500 g plechovka " Baleni: 500 g plechovka
Prichul L Prichuté: -

100 g prasku = 70 g bilkovin® 100 g prasku = 70 g bilkovin®

PLECHOVKOVE PRASKOVE FORMY

Milupa PKU
Baleni:

00 g plechovka

100 g pradku = 77,5 g bilkovin®

PKU Anamix First Sps i
Baleni: 15 sackd {jeden 125 g)
PHichute: - i i
1 sacek = 5 g bilkovin®

E FORMY

PKU Anamix Junior
Baleni: 15

RASKOV

Lophlex

DAVKOVANE P|

PKU Lophlex LQ 20 3favnaté ovoce

Baleni: 30 vaki (jeden 125 ml)

Prichuté: Stavnaty pomeranc, 3tavnaté plody, Savnaty citrus, Stavnaté tropické ovoce
1vak = 20 g bilkovin**

Lophlex Sensation
Baleni: 3 kelimky (jeden 109 g)
Prichuté: mix ovace
1 kelimek = 20 g bilkovin™*

KREMOVE FORMY

P-AM Matemal
leni: 2x 500g plechovka

TEHOTENSTVI

NUTRICIA

14 15
Bilkovinny ekvivalent, neabsahuje fenylalanin (Phe). **Bilkovinny ekvivalent. MGze obsahovat stopy Phe z pfirodnich slozek. \ Advanced Medical Nutrition
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SORTIMENT NiZKOBILKOVINNYCH PRIPRAVKU

Damin low protein mix Milupa Ip-flakes

<
5
Damin: sipapay B ViCEUCelov smés na pecen Kfupavé lupinky s nizkym obsahem

i Y nizkobilkovinného chleba a jiného bilkovin, s vlakninou, medem
_*. P."”S,: petiva s nizkym obsahem bilkovin, a vitaminy.
&y e ™7 Balent: 375 g
a Balent: 500 g /
| hhhh, ;rurlthf_,

Loprofin PKU milk drink

Napoj na bézi extraktt z kravského
mléka se snizenym obsahem
bilkevin a fenylalaninu

Balenf: 200 ml

Milupa Ip-ringlets

Kfupavé cokoladoveé krouzky
s nizkym obsahem bilkovin.
S vlakninou, kakaem a bez
pfidanych aromat.

Baleni: 250 g

Loprofin RyzZe s Milupa Ip-drink
Nizkobilkovinna nahrada ryze

Baleni: 500 g

Napoj se snizenym obsahem
bilkovin, v prasku.

Baleni: 400 g

* Milupa lp-drink
| | s ¢okoladovou pfichuti

T e,

Ochuceny napoj se snizenym
absahem bilkovin, v prasku.

Loprofin Spagety | ‘rt' Baleni: 375 g
0 4
Nizkobilkovinné téstoviny. E

Baleni: 500 g

Uvedené pipravky patfi do skupiny potravin pro zvlastni vyZivu - potravin pro zviatni Iékafské icely a jsou uréeny k dietnimu postupu u pacientt s diagnostikovanou fenylketonuril. O zplsobu uivani
avhodnosti téchto pfipravkd se informujte u svéha lékafe v metabalické ambulanci. Zpiisob pousiti a vice informaci naleznete na obalech vyrobky. Phipraviy musi byt uliviny pod lékafskym dohledem.

NUTRICIA

Nutricia a.s. Infolinka: 800 110 001 ’
Na Hrebenech Il 1718/10, Web: www.svet-pku.cz

140 00 Praha 4 E-mail: svet-pk utricia.com \_{_Advan(ed Medical Nutrition
# www.facebook.com/svet.pku
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¢ NUTRICIA

\‘ Advanced Medical Nutrition

KURZ VAREN{ ASIJSKE KUCHYNE PRO PKU

MAKI ROLKY S MARINOVANOU ZELENINOU, ZAZVOREM
A SOJOVOU OMACKOU

1 PORCE:

80 g nizkobilkovinné ryze Loprofin 4 mg Phe
2,5 g morskeé rasy Nori 50 mg Phe
1 g soli 0 mg Phe
10 g ryZového octa 0 mg Phe
20 g saldtové okurky 3 mg Phe
20 g mrkve : 6 mg Phe
20 g avokada 22 mg Phe
20 g redkve 7 mg Phe
20 g nakladaného zézvoru 3 mg Phe
10 ml sojové omacky Kikkomann 50 mg Phe
5 g wasabi pasty 0 mg Phe
OBSAH Phe NA JEDNU PORCI: 145 mg Phe
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THAJSKE DYNOVE KARI' S PECENOU BYLINKOVOU RYZI

1 PORCE

20 ml olivového oleje 0 mg Phe
30 g bile cibule 11 mg Phe
30 g Cerstvé papriky 16 mg Phe
20 g Cerstvého ananasu 2 mg Phe
60 g dyné maslové 11 mg Phe
5 g Cesneku 5 mg Phe
2 g Cerstvého koriandru 0 mg Phe
50 ml kokosového mléka

(s nizkym obsahem bilkovin pod 2 g/100 ml) 50 mg Phe
80 g nizkobilkovinné ryze Loprofin 20 mg Phe
5 g plocholisté naté 0 mg Phe
1 g Cerstvé bazalky 0 mg Phe
1 g Cerstvé maty 0 mg Phe

NA DOMACI KARI PASTU

2 g zazvoru 0 mg Phe
2 g citronové travy 0 mg Phe
1 g kurkumy 0 mg Phe
1 g fimského kminu 0 mg Phe
2 g Cerstvého koriandru 0 mg Phe
2 g Cesneku 2 mg Phe
5 g Salotky 0 mg Phe
1 g limetkového listu 0 mg Phe
Chilli dle chuti 0 mg Phe
OBSAH Phe NA JEDNU PORCI: 117 mg Phe
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GRILOVANY ANANAS S FIKY, ROZINKAMI, AGAVOVYM
SIRUPEM A SUSENYM KOKOSEM

1 PORCE:

80 g Cerstvého ananasu 11 mg Phe
1 ks Cerstveé fiky, cca—40g 34 mg Phe
10 ml rostlinného oleje 0 mg Phe
20 g tftinového cukru 0 mg Phe
30 g rozinek 18 mg Phe
20 ml agavového sirupu 0 mg Phe
5 g suseného kokosu - platkd 22 mg Phe
1 g Cerstvé medunky nebo maty 0 mg Phe
0,5 g mleté skofice 0 mg Phe
OBSAH Phe NA JEDNU PORCI: 85 mg Phe
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SEZNAM OBRAZKU

Obr. 1: Odbér krve z paticky novorozence

https://www.wikiskripta.eu/w/Novorozeneck%C3%BD_screening#/media/File:Ph

enylketonuria_testing.jpg

Obr. 2: Robert Guthrie s novorozencem

https://www.robertguthriepku.org/

Obr. 3 — 17: Produkty PKU

http://www.svet-pku.cz/produkty/

Obr. 18: Molekula sapropterinu

https://pubchem.ncbi.nlm.nih.gov/compound/Sapropterin#section=2D-Structure

Obr. 19: Ptipravek Kuvan
https://www.indiamart.com/proddetail/sapropterin-dihydrochloride-
17270238148.html
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