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Sziasztok! 
Kedves PKU-s T§rsak, Sz¿lŜt§rsak, PKU-s gyermeket nevelŜ csal§dok ®s £rdeklŜdŜk! 
 
Tal§n Ti is ®rezt®tek, amikor kezetekbe vett®tek a PKU Magazint, hogy ez a sz§munk kicsit 
vaskosabb lett, mint az eddigiek. Tal§n ®szrevett®tek, hogy nem k¿ldt¿nk Ŝsszel magazint 
®s ð b²zom benne -, hogy kicsit hi§nyolt§tok isé legal§bb n®h§nyan. E furcsa helyzet 
magyar§zata az, hogy egyszem®lyes kreat²v ®s adminisztr§ci·s szerkesztŜs®g¿nk ð ez jelen 
esetben ®n voln®k ð ny§r v®g®n kidŜlt ®s ez eg®szen november elsŜ het®ig tartott. Sz·val j· 
okunk van a ăk§rp·tl§sraó (aki m®g eml®kszik ennek a sz·nak a PKU-beli vonatkoz§s§ra, 
az m§r meglehetŜsen ºreg r®g·ta j§r t§borokba). A k§rp·tl§st ez¼ttal jelenlegi dupla 
sz§munk k²v§nja szolg§ltatni.  
 
ElŜszºr is c²mlapunkr·l sz·ln®k, amelyen ELśSZ¥R szerepel magyar PKU-s baba (®s 
sz¿lei). Ugye egyet®rt mindenki, hogy t¿nd®ri a kis Iza? R·luk a Riportban olvashattok 
bŜvebben, hogyan k®sz¿lnek Iza elsŜ kar§csony§ra. 
 
A magazin szerkeszt®s®ben arra tºrekedt¿nk, hogy ð ha m§r ădupl§zunkó- mindenki 
megtal§lja a neki tetszŜ ®s Ŝt ®rintŜ ²r§sokat egy lapsz§mon bel¿l, ²gy magazinunk elsŜ fele 
a kisgyermekes csal§doknak sz·l, ink§bb gyermekekre vonatkoz· cikkeket vad§sztunk ®s 
²rtunk nektek. F·kuszban - mi m§s is lehetne, mint az ®v legnagyobb kis PKU-sokat ®rintŜ 
esem®nye - a szajoli ny§ri t§bor. Gy¿re Eszter a szegedi s¿tŜst¼di· receptjeit osztja meg 
veletek, hogy azok is elk®sz²thess®k a di®t§s finoms§gokat, akiknek nem volt lehetŜs®g¿k a 
rendezv®nyen r®szt venni. A ăPKU a Nagyvil§gbanó rovatunkban a braziliai Rio De 
Janiero-ban megrendezett Velesz¿letett, Ritka Anyagcsere Betegs®gek 13. 
Vil§gkongresszusr·l esik sz·, amelyrŜl szint®n Eszti tud·s²t§s§t olvashatj§tok.  
 
A magazin m§sodik ð felnŜtteknek sz·l· ð r®sze fŜleg az okt·ber 21-22-®n, Budapesten 
megrendezett FelnŜtt Napr·l sz·l. Igyekezt¿nk minden fontos, ott elhangzott inform§ci·t 
itt is megerŜs²teni, hiszen sokkal tºbb PKU-s felnŜtt van, mint amennyien a rendezv®nyen 
jelen tudtak lenni, de hissz¿k, hogy ezek az ®letbev§g· fontoss§g¼ inform§ci·k sokakhoz 
eljutnak §ltalunk ®s minŜs®gibb ®letet tudnak ®lni egy j·l kezelt felnŜttkori PKU mellett is. 
 
K²v§nom, hogy mindenkinek ny¼jtson kellemes kikapcsol·d§st ®s hasznos idŜtºlt®st a 

magazin, k®rem, hogy ha b§rmilyen gondolatotok, 
ºtletetek t§mad, amely hasznunkra v§lhat vagy sz²vesen 
megosztan§tok m§sokkal, k¿ldj®tek el nek¿nk. 
 
ćLDOTT KARćCSONYT £S BOLDOG ĒJ£VET 
KĊVćNOK MINDEN KEDVES OLVASĎNKNAK! 
K¥SZ¥NJ¦K, HOGY 2017-BEN VEL¦NK VOLTATOK! 
 
 

¦dvºzlettel, 
 
M®sz§rosn® Moln§r T²mea 

szerkesztŜ 
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FĎKUSZBAN 
 
Ny§ri t§bor Szajolban 
2017. j¼niusban Szajolban, egy ismert, §mde meg¼jult helyen a Nairam Clubhotelben 
rendezte meg a Magyarorsz§gi PKU Egyes¿let ny§ri t§bor§t, amelynek egyhetes 
vak§ci·t tºlthetett egy¿tt megannyi PKU-s ®s csal§dja kedvezm®nyes r®szv®teli 
felt®telekkel. 
 
 
R®gi-¼j t§bor Szajolban 
 
Id®n az a szerencs®s helyzet ®rt minket, hogy szponzorainknak kºszºnhetŜen bar§ti §ron 
tºlthett¿nk csaknem egy hetet a Szolnok ®s Szajol kºzºtt l®vŜ Nairam klubhotelben.  
 
Voltunk ugyan m§r egy alkalommal itt, 9 ®ve, ¼gyhogy a meglepet®s csak a sz¼nyogok ð 
csºkkenŜ ð sz§m§ban ®rt minket. 
 
£rkez®skor ²gy sok m¼ltb·l felmerengŜ ®lm®ny, ®s egy ¿dvºzlŜ csomag (a tudnival·kkal 
®s egy tetszetŜs kis h§tizs§kkal) v§rt minket a n®ha m§r kifulladni l§tsz· szervezŜkkel 
egyetemben. Remek kis sz§ll§sunk volt, ®s a ®tkez®sek sor§n egy k¿lºn asztalon mindig 
v§rt valami meglepet®s ð finoms§g a PKU-sokra. Nem maradhatott el az elsŜ nap a 
v®rv®tel sem.  
 
Unatkozni nem volt idŜ. Minden nap volt valami ®rdekes program.  

 
Egyik d®lelŜtt p®ld§ul a 
bubor®kfocit kipr·b§l·k §ll²tott§k 
fej®re a vil§got, d®lut§n pedig 
¼jfajta feh®rjeszeg®ny term®k 
bemutatja volt, ahol kºzºsen 
k®sz²tett¿nk pizz§t ®s  
hamburgert. Este Kiss Erika 
mes®lt a budapesti kºzpont 
¼jdons§gair·l, ®s v§laszt adott a 
felmer¿lŜ k®rd®sekre, valamint 
bemutatkozott a  budapesti 
kºzpont ¼j dietetikusa, Szilfai 
Nikolett.  

 
Egy d®lut§n a B·kay ®s R§cz doktor tartott elŜad§st a PKU kezel®s®vel, ®s az ¼j kutat§si 
eredm®nyekkel kapcsolatban. 
 
Azt§n d®lelŜtt laz²t· program kºvetkezett, csapat®p²t®s volt nyolc csapattal, amit vegyesen 
alak²tottunk ki. Igaz§n v§ltozatos, ¿gyess®gi, tal§l®konys§got ig®nylŜ feladatok voltak, ha 
egy§ltal§n volt, aki kihagyta, b§nhatta! 
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Voltak m®g tov§bbi vet®lkedŜk, ®s id®n sem maradhatott el a s§rk§nyhaj·z§s a Holt-
Tisz§n. Akinek kedve volt, kieg®sz²tette a programot horg§sz§ssal, vagy s®tarep¿l®ssel, ®s 
az utols· este nem maradhatott el a kºzºs szalonnas¿t®s sem. 
 
A gyerekek igaz§n j·l ®rezt®k magukat, hiszen az idŜj§r§s is kegyes volt hozz§nk, 
¼gyhogy egy alapos terhel®ses tesztet is siker¿lt lefuttatni a gyerekmedenc®n (a gyerekek 
tov§bb b²rt§k volna). Tºbb alkalommal volt di®t§s fagyi vacsora ut§n, a non plus utra 
pedig a vil§g²t· karkºtŜ volt, amivel boldogan rohang§ltak a szalonn§z§s kºzben, 
b¼cs¼z·ul pedig m®g egy csill§mtetk·ra is futotta.  
 

 
 
Ez¼ton is kºszºnj¿k a t§rbort, azt gondolom, a szervezŜknek siker¿lt magasra tenni a 
l®cet. ¥sszegz®sk®nt elmondhatom, hogy mindenk®ppen ®rdemes a t§borban r®szt venni, 
hiszen vannak olyan ¼jdons§gok mind a PKU kezel®s®ben, a gondoz·kºzpontok 
mŪkºd®s®ben, mind az egyre bŜv¿lŜ di®t§s ®lelmiszerekben, amit m§shol nem tud az 
ember mag§ba sz²vni.  
 
J· volt ¼jra l§tni az ®vtizedes j· bar§tokat, ®s ¼j ismerets®geket kºtni. 
 

¦dvºzlettel, 
 

Barta Levente 
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Eddig szinte minden ny§ri t§borban r®szt vett¿nk, most sem szerett¿k volna kihagyni! Ez 
egy j· lehetŜs®g ®s hely a PKU-soknak (di®t§z·knak) hogy hozz§juk hasonl·kkal 
tal§lkozzanak, j· lehetŜs®g a sz¿lŜknek hogy kapcsolatokat ®p²tsenek ®s inform§ci·t 
cser®ljenek!  
 
Ebben a t§borban tetszett a helyv§laszt§s. Csendes, nyugodt, ig®nyes ®s rendezett a sz§ll§s, 
az ®telek finomak (di®t§s is)! Tetszettek a programok, hogy voltak is, de nem voltak 
t¼lzs¼folva a napok. Legjobban a csapat®p²tŜ program, a kºzºs s¿t®sek-fŜz®sek ®s a 
besz®lgetŜs programok tetszettek. Orsi ®s Andi mint eddig mindig nagyon kitettek 
maguk®rt a szervez®s ter®n, sok munk§juk van benne ®s ez meg is l§tszik!  
 

 
Ami nem tetszett az az ®telek ter®n volt, hogy rengeteg h¼st ett¿nk azon a h®ten (norm§l 
®trendben)! £n csak max heti egyszer eszek h¼st, ²gy a h®t v®g®re m§r majdnem 
h¼scsºmºrºm volt... Ha lehetne, ezen v§ltoztatn®k ®s csºkkenten®m a h¼s mennyis®g®t. A 
m§sik ami nem tetszett, b§r ez a vend®gl§t·k hib§ja, hogy amikor volt a buliz·s este ®s 
diszk· volt meg DJ, pont a buli tetŜfok§n vetett v®get a bulinak a gondnok (vagy vki), 
pedig m®g lett volna idŜnk bŜven folytatni a bulit. 
Rem®lem a kºvetkezŜ ®vekben is lesznek t§borok!  
 

¦dvºzlettel: 
 

Palkovics Kriszti, Palkovics Lili, M®hes D§vid, M®hes Ant·nia  
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Doki-¿zi 
Dr. Papp Ferenc ®s Dr. R§cz G§bor PKU-gondoz·orvosok rovata 
 
Mi a teendŜ f®lrenyel®s eset®n? Ha a kicsi j§t®k, vagy ev®s kºzben egyik pillanatr·l a m§sikra heves 
kºhºg®sben tºr ki, akkor elk®pzelhetŜ, hogy f®lrenyelt, vagy lenyelt valamit. Egy apr· falat, vagy 
j§t®kdarab is okozhat s¼lyos t¿neteket. 
 

A kisgyermekek hirtelen, heves kºhºg®se komoly bajt jelezhet! 
 

 
 

Gyermekkorban gyakori eset 
 
M§r a m§szni tud· gyerekek is mindent a sz§jukba vesznek, ²gy ismerkednek a kºr¿lºtt¿k 
l®vŜ t§rgyakkal. Sz²vesen k·stolgatj§k a fºldºn el®rhetŜ lehullott apr· t§rgyakat ð 
gombokat, p®nz®rmet, apr· magvakat ð de a hozz§t§pl§l§s sor§n is elŜfordulhat, hogy a 
szil§rd ®tellel m®g ®pp csak ismerkedŜ gyerek f®lrenyel. Ez m®g a leg·vatosabb sz¿lŜ 
mellett is megeshet, hiszen el®g egy kis nevet®s, vagy s²r§s, t¿sszent®s ahhoz, hogy az 
®ppen a sz§j§ban l®vŜ falat a l®gcsŜbe ker¿ljºn. Ilyenkor a szervezet kºhºg®ssel v®dekezik, 
²gy pr·b§lja meg a l®gutakat megtiszt²tani. 
 
 
Betegs®g, vagy idegentest? 
 
Az idegentest lenyel®se kapcs§n fell®pŜ kºhºg®s egy®rtelmŪen k¿lºnbºzik a betegs®gek, 
k·rokoz·k kºvetkezt®ben fell®pŜ kºhºg®stŜl ð magyar§zza dr. Hidv®gi Edit 
t¿dŜgy·gy§sz, gasztroenterol·gus, a T¿dŜkºzpont gyermekorvosa. ăIlyen esetben a 
kºhºg®s mindig nagyon hirtelen jelentkezik, gºrcsºs jellegŪ, a gyermek ijedt, levegŜ ut§n 
kapkod, a nyak§hoz ny¼l, arca kipirult az erŜlkºd®stŜl. A f®lrenyel®s azonban nem mindig 
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j§r intenz²v kºhºg®ssel, okozhatja a l®gutak teljes elz§r·d§s§t is. Ilyenkor a gyermek 
k®ptelen kºhºgni, vagy l®legezni, rºvid idŜn bel¿l elveszti az eszm®let®t.ó 
 
 
Mit tegy¿nk, ha a gyermek f®lrenyelt? 
 
Ha a gyermek kºhºg, akkor b²ztassuk erre a tov§bbiakban is, ²gy van r§ es®ly, hogy 
felkºhºgi a f®lrenyelt falatot. N®zz¿nk a sz§j§ba, ®s ha l§tszik az idegen test, t§vol²tsuk el. 
Ha nem l§that·, ¿lj¿nk egy sz®kre, a gyermeket fektess¿k a l§bunkra ¼gy, hogy a feje kiss® 
lel·gjon. Egyik kez¿nkkel t§masszuk meg a mellkas§t, a m§sik k®zzel hat§rozottan, de 
nem t¼l erŜsen 4-5 alkalommal m®rj¿nk ¿t®st a k®t lapocka kºz® a h§t§ra. Ezt kºvetŜen 
n®zz¿k meg, hogy l§tszik-e az idegentest. Ha nem, ism®telj¿k tov§bb a mŪveletet. 
CsecsemŜkn®l is hasonl·an v®gezz¿k a mozdulatot, n§luk azonban az ujjbeggyel m®r¿nk 
¿t®st a lapock§k kºz®, ®s a h§tukra ford²tva mellkasi lºk®st is v®gz¿nk ºtszºr. 
 
 
T¿dŜgyullad§st is okozhat! 
 
ElŜfordulhat, hogy a kºhºg®s megszŪn®s®vel a gyermek ¼jra kap levegŜt, l§tsz·lag 
megszŪntek a panaszai, §m ez megt®vesztŜ lehet. A l®gutakban maradt idegen testre ð 
m®g ha a l®gz®st kºzvetlen¿l nem is akad§lyozza - az idŜvel megjelenŜ asztmatikus l®gz®s, 
hºrgŜt§gulat, vagy t§lyog h²vhatja fel a figyelmet. Antibiotikumra nem 
reag§l· t¿dŜgyullad§s eset®n is gondolni kell erre a lehetŜs®gre. Gyan¼ eset®n rºntgen 
vizsg§latra ®s hºrgŜt¿krºz®sre ker¿l sor. Az altat§sban v®gzett hºrgŜt¿krºz®s sor§n, az 
orvos fog·k seg²ts®g®vel az idegentestet is elt§vol²tja. 

 
 

Forr§s: T¿dŜkºzpont  
 

 
 

 
 
 
 
 
 
 

 
  

Ez¼ton is felh²vjuk figyelmeteket, hogy Szegeden kontrollra 
bejelentkezni az al§bbi telefonsz§mon lehet: 

06-62/342-217 vagy 06-62/342-218 
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Csodabog§r-h²rek 
 
 
 

Dr§ga di®t§z· Gyerekek,  
kedves di®t§z· FelnŜttek ®s Csal§dok! 

 
Szeretetteljes, §ldott ¿nnepeket k²v§nunk  

Nektek ®s az ¼j®vben is sikereket,  
eg®szs®get ®s boldogs§got! 

 
 
 

Bar§ti ºlel®ssel, 
 

Havasi Anik·, Moln§r-G§bor Ottilia,  
Bencsik R®ka ®s Bigda Orsolya 

a Nutricia Advanced Medical csapata   

R®gebbi PKU ¼js§gok minden sz§m§ban olvashatt§k 
di®t§z·ink, de ma is nagyon helyt§ll· a figyelmeztet®s, ²gy 

fontosnak tartjuk sz· szerint itt is kºzºlni: 
 

J KEDVES PKU-S! J 
 

JĎL JEGYEZD MEG! 
A DI£TćT EG£SZ £LETEN ćT FOLYTATNI 
KELL, HOGY EDDIGI JĎ EREDM£NYEIDET EL 

NE RONTSD! 
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Riport - 
Az elsŜ kar§csonyra k®sz¿l¿nk 
  
C²mlapunkon elŜszºr a PKU Magazin l®tez®se ·ta magyar, PKU-s gyermek ®s csal§dja l§that·. 
Sinka Izabella nagytarcsai kis PKU-s, egy cuki kis hºlgy, aki a f®nyk®pezŜg®p elŜtt nem esik k®ts®gbe 
®s az igazi modelleket is fel¿lm¼lja profi p·zol§s§val ®s b§jos mosoly§val. Egy kar§csonyi fot·sorozat 
k®sz¿lt a csal§ddal, amelybŜl n®h§nyat szemezgett¿nk a r·luk sz·l· riportunk mell®. Ismerj¿k meg a 
kis c²mlapl§nyt ®s sz¿leit! 
   
Sinka Iza ®lete elsŜ kar§csony§ra 
k®sz¿lŜdik. Term®szetesen a sz¿lŜk, 
Viki ®s Zoli is izgatottan v§rj§k az 
¿nnepet, az aj§nd®kokon t¼l  
 
PKU Magazin: - Milyen kisbaba Izabella? 
 
V®kony Vikt·ria, Iza ®desanyja: - 
Izabella, egy igazi §lom baba. Nagyon j· 
ked®lyŪ, mosolyg·s kisl§ny. Szinte 
minden helyzetben j·l ®rzi mag§t, ®s k®t 
h·napos kora ·ta §talussza az ®jszak§kat. 
J·l esŜ ®rz®s l§tni, hogy milyen sz®pen 
fejlŜdik. Csod§s ®rz®s, amikor sikongatva 
¿dvºzºl minket mikor megl§t, vagy 
®ppen csak ¼gy mondja a mag§®t. 
EgyszerŪen im§dnival·. 
Ahogy ny²lik az ®rtelme, napr·l napra 
egyre tºbb ºrºmet hoz az ®let¿nkbe. 
 
- Van-e m§r kialakult napi rutionotok? 
Mennyire tartj§tok fontosnak? 
 
Sinka Zolt§n, Iza ®desapja: - Igen van. 
Napkºzben §ltal§ban Viki ®s Izabella 
egy¿tt vannak, ilyenkor kºzºsen elv®gzik 
a napi teendŜket, ®s sokat j§tszanak. 
Az esti f¿rdet®s pedig szinte mindig az ®n 
kiv§lts§gom. Mikor v®gezt¿nk a 
f¿rd®ssel, egy kis j§t®k kºvetkezik imm§r 
kºzºsen, majd Viki elk®sz²ti a vacsor§t, 
ami gondosan kisz§molt adagokb·l, ®s az 
elmaradhatatlan t§pszerbŜl §ll. 
 
- Hol tartotok most a hozz§t§pl§l§sban, miket 
ehet m§r Izuka? Mi a kedvenc ®tele? 
 

-  Lassan m§r mindent ehet, a gomba 

kiv®tel®vel, b§r m®g napi 3x eszik t§pszert 

is. Az a tapasztalatunk, hogy Izabella 

sz²vesebben fogyaszt §ltal§ban v®ve 

gy¿mºlcsºket, b§r a nagymama p§rolt 

zºlds®geit is nagyon szokta szeretni. A 

gy¿mºlcsºk kºz¿l az alma ®s a ban§n, a 

zºlds®gek kºz¿l pedig, a s¿tŜtºk ®s az 

®desburgonya a favorit. Szereti az ®deset, 

de pr·b§ljuk a nat¼r ²zekkel is 

ºsszebar§tkoztatni. 

 
 
- Van-e valami olyan fontos dolog, amire m®g 
odafigyeltek a fŜz®sben ð ak§r olyan, amit Ti 
most saj§t ®trendetekben alkalmaztok, de 
k®sŜbb Iz§n§l is odafigyeln®tek r§?(Olyanokra 
gondolok p®ld§ul, hogy: eg®szs®ges ºsszetevŜk, 
friss zºlds®gek, k®nyelmi term®kek haszn§lata 
leveskocka vagy ink§bb otthon k®sz²tett h¼sl® 
felhaszn§l§sa, stb.) 
 
- Mivel m®g igaz§n nem óindult beó a 
PKU-s ®letm·d a mi ®let¿nkben, hiszen 
Izabella m®g csak 9 h·napos, ®s nemr®g 
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b¼jt ki az elsŜ k®t foga, eddig csak 
p®pes²tve kapta az ®teleket. Az 
alapanyagokat v®ve eddig m®g 
viszonylag  kºnnyŪ volt a dolgunk, ink§bb 
ez ut§n jºnnek majd a kih²v§sok. 
 
Meg§llapodtunk abban, hogy amit a 
kisl§nyunk el®ri azt a kort, amikor m§r 
szil§rd t§pl§l®kot is fogyaszthat, addigra 
mi is nagyobb hangs¼lyt fogunk fektetni 
arra, hogy milyen ®telt fogyasztunk.  
 
Nyilv§nval· m·don szeretn®nk a 
legjobbat ny¼jtani a sz§m§ra, ®s azt 
gondoljuk, hogy ha j· p®ld§val j§runk 
elŜtte, akkor nem csak Ŝ, hanem mi is 
nyerhet¿nk ezzel az eg®sszel, hiszen 
eg®szs®gesebben ®tkez¿nk, mint Iza 
megsz¿let®se elŜtt. Ez®rt olyan dolgokat 
szeretn®nk megtartani, ami norm§l 
esetben term®szetesnek kellene, hogy 
legyen, de ¼gy v®lem, hogy ez kºzel sem 
lesz egyszerŪ feladat a sz§munkra. 
 
Igyeksz¿nk nem feldolgozott 
®lelmiszereket fogyasztani, sok zºlds®get 
enni, ®s a cukorbevitelt minimaliz§lni, 
amit pedig elfogyasztunk, azt kiv§ltani 
lassabban felsz²v·d· fajt§kkal (m®z, 
n§dcukor, ny²rfacukor, stb..)  A 
zºlds®gfogyaszt§s is nagyon fontos, az 
®lelmi rostok, amiket ilyen form§ban 
bevisz¿nk, nagyon j· hat§ssal vannak a 
szervezet¿nkre. A leveskock§k 
haszn§lat§t eddig is mellŜzt¿k. Nem 
biztos, hogy j·, ha az ember a n§trium 
glutam§t ²z®t szereti/szokja meg m§r 
csecsemŜ kor§t·l, nem pedig a nagyi 
leves®®t, ami egy pelenk§n §tszŪrve egy 
PKU-snak is adhat·. 
 
£tel²zes²t®shez, k¿lºnbºzŜ ¿zletekben 
kaphat·ak term®szetes ºsszetevŜkbŜl 
§ll· s· alap¼ ®tel²zes²tŜk is, amelyek 
kiv§l·an helyettes²tik a leveskock§kat, ha 

az ember mindenf®lek®ppen ²zes²teni 
akar. 
 
Ker¿lj¿k a transz zs²rsavakat, ®s a k®sŜi 
·r§kban val· ev®st. 
 
- Mi a legfontosabb, amit ezidŜ alatt 

megtanultatok a PKU-r·l vagy a di®t§r·l?  

 

 

- A legfontosabb dolog, amit 
megtanultunk, hogy ºssze kell tartanunk 
annak ®rdek®ben, hogy a gyermek¿nk, 
egy teljes ®letet ®lŜ, vid§m emberr® 
v§lhasson. Ez adott egy olyan pluszt a 
kapcsolatunknak egym§ssal, ®s 
Izabell§val szemben is, amit csak azok 
tudnak meg®rteni, akik §t®ltek m§r 
hasonl·t. 
 
Sajnos vannak rossz tapasztalatink is 
bŜven, de m§ra szerencs®re minden 
visszaker¿lt a rendes ker®kv§g§sba.. 

 
- Sportos ®letm·dot ®ltek. Fontosnak tartj§tok, 

hogy Iza is sportoljon? Ahogy Zolival 

besz®ltem, el tudom k®pzelni, hogy m§r 

komplett terve van Iza sportjºvŜj®t illetŜené 

J 

- Mindketten fontosnak tartjuk, hogy 
Izabell§val megszerettess¿k a mozg§st. 
Nagyon szeretj¿k a term®szetet, ®s 
fontosnak tartjuk ezt a szenved®ly¿nket a 
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gyermek¿nknek is megmutathassuk. 
IdŜvel pedig majd eldŜl, hogy Ŝ is szereti- 
e az eff®le szabadidŜs tev®kenys®geket, 
vagy esetleg valami teljesen m§sban leli 
ºrºm®t. Nagyon ºr¿ln®nk neki, ha 
Izabell§val min®l tºbb dolgot ki tudn§nk 
pr·b§lni, de erŜltetni nem szeretn®nk 
semmit. A l®nyeg, hogy j·l ®rezze mag§t 
Iza. 
 
Ēgy gondolom, hogy a rendszeres sport, 
rendk²v¿li hat§ssal van egy ember 
szem®lyis®gfejlŜd®s®re. Seg²t a probl®m§k 
lek¿zd®s®ben, ®s a c®ljaink el®r®s®ben. 
Megtan²t k¿zdeni a c®ljaink®rt, ami nagy 
seg²ts®g¿nkre lehet a h®tkºznapok 
probl®m§inak lek¿zd®s®ben. EgyszerŪen, 
®s ®szrev®tlen¿l megtan²t hinni 
ºnmagunkban. 

 

- A decemberi ¿nnepek elŜtt §llunk. A Mikul§s 

puttony§b·l mit fog kapni Iza? 

 

-  Sok-sok gy¿mºlcsºt ®s egy zen®lŜ 

mesekºnyvet. Virg§csot egyenlŜre nem 

kap, hiszen nagyon j· kisl§ny. Ez lesz az 

elsŜ kºzºs kar§csonyunk, biztos rengeteg 

ºrºm¿nk lesz az elkºvetkezŜ idŜszakban. 

 

- Kar§csonyban a hangulat kialak²t§sa, 

megteremt®se vagy az aj§nd®k fog nagyobb 

fejtºr®st okozni? 

 

- Az aj§nd®k nem fog fejtºr®st okozni mert 

m§r kital§ltuk, hogy Iza mit fog kapni. 

Ēgy gondoltuk, hogy egy aranyos 

kesztyŪb§bbal ®s egy meleg kiscipŜvel 

lepi meg az angyalka. Nem szeretn®nk az 

utols· pillanatra hagyni a v§s§rl§st, 

hiszen kisbab§val nehezebb ¿zletrŜl-

¿zletre j§rni a tºmegben. A 

hangulatfelelŜs is Izus lesz. Csupa mosoly 

kisl§ny, m§r elŜre l§tjuk ahogy csapkodva 

a kez®vel ºr¿lni fog a sz²nes gºmbºknek 

®s az aj§nd®koknak.. 

 
 

- Tervezitek-e, hogy eljºttºk az egyes¿leti 
Mikul§s-kar§csony rendezv®nyre? 
 

- Term®szetesen ott lesz¿nk, m§r 

kitºltºtt¿k a jelentkez®si lapot. J· lesz 

tal§lkozni a sorst§rsakkal ®s besz®lgetni 

egy j·t a tºbbi sz¿lŜvel. 

  

 

Kºszºnºm a riportot ®s k²v§nom, hogy 

teljen ¼gy Iza elsŜ kar§csonya, ahogy azt 

meg§lmodt§tok! 

  

   MMT  

 
Ha ti is szeretn®tek c²mlapra ker¿lni, k®rj¿k, jelezz®tek szerkesztŜs®g¿nknek ®s lehet, hogy 
a kºvetkezŜ lapsz§munkban m§r a ti PKU-s man·tok mosolyog az olvas·kra a c²mlapon. 
Bizony§ra sz®p eml®k lesz a csal§dnak ®s a gyermeknek is! Persze, felnŜtt PKU-sokt·l ®s 
csal§djukt·l is v§rjuk a k®peket, ºrºmmel ²rn§nk r·luk is! 



PKU Magazin IV. évf./3-4. szám                13 

 

Di®ta az ®let¿nk r®sze 
Gy¿re Eszter dietetikus rovata 
 

A szegedi s¿tŜst¼di· receptjei 
Szeptember 23-§n rendezt¿k meg Szegeden, a Szegedi Tudom§nyegyetem, 
Eg®szs®gtudom§nyi ®s Szoci§lis K®pz®si Kar§nak Tankonyh§j§n az Ŝszi 
s¿tŜst¼di·t, amelyet a Nutricia Advanced Medical t§mogat§s§nak 
kºszºnhet¿nk. 
 

A rendezv®nyen sz®p sz§mmal jelentek meg idŜsebb, fiatalabb PKU-sok csal§djaikkal, 
p§rjaikkal ®s mindenki sz²vesen r®szt vett a di®t§s fog§sok elk®sz²t®s®ben. L§ssuk, mik is 
voltak ezek: 
 

 
 

Sajtgomb·c leves 
 

Hozz§val·k a leveshez 

2-3 evŖkan§l ol²va olaj 

95 g vºrºshagyma 

10g fokhagyma 

85g s§rgar®pa 

65 g feh®rr®pa 

35g zeller 

40 g karal§b® 

2 db Tesco Value Ty¼kh¼sleveskocka 

1-2 kk. fŤszerpaprika 

5g Damin alacsony feh®rjetartalm¼ lisztkever®k 

3g friss petrezselyemzºld 

Ŗrºlt feketebors 

Ŗrºlt kapor 

s· 
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Hozz§val·k a sajtgomb·choz 

75g Violife nºv®nyi sajt , nat¼r 

5g Loprofin alacsony feh®rjetartalm¼ toj§sp·tl· por +25 ml v²z 

10g Damin alacsony feh®rjetartalm¼ lisztkever®k 

1 k®shegynyi Ŗrºlt bors 

1 k®shegynyi Ŗrºlt szerecsendi· 

 

Elk®sz²t®se 

A megh§mozott, apr·ra v§gott vºrºshagym§t ®s a z¼zott fokhagym§t 1 evŖkan§l ol²va olajon ¿vegesre 

dinsztelj¿k. Hozz§adjuk a karik§ra v§gott s§rgar®p§t, feh®rr®p§t, zellert, karal§b®t ®s tov§bbi 1-2 evŖkan§l 

ol²va olajat adunk a zºlds®gekhez, majd tov§bb p§roljuk. 

A tŤzrŖl leh¼zva megsz·rjuk a Damin liszttel ®s a fŤszerpaprik§val. Kºzben 1 liter meleg v²zben 2 db 

ty¼kh¼sleves kock§t feloldunk ®s hozz§ºntj¿k a zºlds®gekhez, majd ezt kºvetŖen m®g 0,5 liter vizet ºnt¿nk 

hozz§. Ezut§n hozz§tesz¿nk 1 k®shegynyi borsot, majd puh§ra fŖzz¿k a zºlds®geket. Kis idŖ eltelt®vel 

beletessz¿k a levesbe a sz§r²tott kaprot ®s a felapr²tott zºlds®g zºldet is. 

Kºzben elk®sz²tj¿k a sajtgomb·cot (kb.12 db lesz). A nºv®nyi sajtot lereszelj¿k, ehhez adjuk a v²zzel 

elkevert Loprofin toj§sp·tl· port, majd hozz§tessz¿k a Damin lisztet, a borsot ®s a szerecsendi·t ®s a 

kez¿nkkel ºsszegy¼rjuk. Ezt kºvetŖen a massz§b·l vizes k®zzel mogyor·nyi gomb·cokat form§zunk, ami 

majd fŖz®s kºzben meg fog duzzadni. 

Amennyiben a zºds®g puha, akkor belerakjuk a levesbe a sajtgomb·cot ®s kºzben m®g fŤszerezz¿k a levest 

s·val, borssal, kaporral. A levest ezut§n kb. 5-8 percig fŖzz¿k, am²g a sajtgomb·cok fel nem jºnnek a 

tetej®re. 

A kiszabott mennyis®g alapj§n kb.4 adag levest kapunk. 

 

T§panyagtartalom 

Mennyis®g 
Energia 

(kcal) 

Phe 

(mg) 

Feh®rje 

(g) 

Zs²r 

(g) 

Sz®nhidr§t 

(g) 

100g 46,8 14,53 0,02 3,12 3,87 

1adag* 156,78 48,7 0,07 10,5 12,96 

 *1 adag kb.335 ml 

 

 
 

 

Tºltºtt padlizs§n 
 

Hozz§val·k 

540g padlizs§n 

35g vºrºshagyma 

10g fokhagyma 

150 g paradicsom (h®jj§t ak§r le is h¼zhatjuk) 

60 Loprofin alacsony feh®rjetartalm¼ virsli 

40 g vaj 

50g Violife sajt, pizzafelt®t olvad·s 

1 tk. Ŗrºlt kakukkfŤ 

s· 

Ŗrºlt feketebors 

 

Elk®sz²t®se 

A padlizs§n sz§r§t lev§gjuk, majd hossz§ban elfelezz¿k, ®s a belsej®t kikaparjuk, de nem t¼l m®lyen ®s 

f®lretessz¿k a f®lbev§gott padlizs§nt is ®s a belsej®t is. Ha a magok nagyok, akkor azokat szedj¿k ki ®s 

dobjuk ki! A f®l padlizs§nokat enyh®n s·zzuk be. 
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A vºrºshagym§t apr·ra v§gjuk, a fokhagym§t ºsszez¼zzuk. Egy serpenyŖben megolvasztjuk a vajat ®s 

¿vegesre dinsztelj¿k benne a hagym§t. Ezut§n hozz§adjuk a fokhagym§t, a padlizs§n belsej®t ®s tov§bb 

s¿tj¿k. 

Amikor l§tjuk, hogy a padlizs§n megpuhult, hozz§adjuk a kock§ra v§gott paradicsomot, a, meghintj¿k 

kakukkfŤvel ®s az eg®szet j·l ºsszes¿tj¿k. Ezut§n belekeverj¿k a karik§ra v§gott Loprofin virslit ®s a reszelt 

nºv®nyi sajtot, s·zzuk ®s borsozzuk. 

Ezzel a tºltel®kkel megtºltj¿k a f®lbe v§gott padlizs§nokat. 

ElŖmeleg²tett s¿tŖben 180 Celsius fokon s¿tj¿k, am²g a padlizs§n sz®le meg nem puhul. Ez nagyobb 

padlizs§nn§l kb.40 -45 percet vesz ig®nybe. 

A kiszabott mennyis®g alapj§n 2 adag tºltºtt padlizs§nt kapunk. 

 

T§panyagtartalom 

Mennyis®g 
Energia 

(kcal) 

Phe 

(mg) 

Feh®rje 

(g) 

Zs²r 

(g) 

Sz®nhidr§t 

(g) 

100g 104,7 71,76 1,98 20,55 6,07 

1db* 309,9 212,4 5,86 60,8 17,96 

 *1 db kb.296 g 

 
 

 

Zºlds®ges pite 
 

Hozz§val·k a t®szt§hoz  

300 g Loprofin alacsony feh®rjetartalm¼ 

lisztkever®k 

80 g vaj 

80g margarin 

70 ml v²z 

 

 

Hozz§val·k a tºltel®khez 

35 g vºrºshagyma 

2 gerezd fokhagyma 

15 g p·r®hagyma 

70 g brokkoli 

90 g kaliforniai paprika 

50g csiperke gomba 

425 ml Tesco Free From Besamel Sz·sz 

2 evŖkan§l napraforg· olaj 

5g margarin a piteforma kiken®s®hez 

 

 

Elk®sz²t®se 

A Loprofin lisztet tegy¿k egy t§lba, adjuk hozz§ a kisebb darabokra v§gott vajat ®s margarint ®s j·l gy¼rjuk 

ºssze, am²g szemcs®s §llag¼ nem lesz. Ezut§n keverj¿k hozz§ a vizet ®s gy¼rjuk tov§bb, am²g puha, de nem 

t¼l tapad·s, sima t®szt§t kapunk. 

K®t s¿tŖpap²r kºzºtt ny¼jtsuk ki a t®szt§t, de arra ¿gyelj¿nk, hogy ne legyen t¼l v®kony. Akkor§ra ny¼jtsuk, 

hogy j·val t¼l®rjen a piteform§n, ugyanis a t®szt§b·l peremet is kell kialak²tanunk . A piteforma m®rete 

27x27x 3.6 cm legyen. 

A kiny¼jtott t®szt§t ®s a ny¼jt·f§t is sz·rjuk meg kev®s Loprofin liszttel, majd a t®szt§t tekerj¿k fel a 

ny¼jt·f§ra ®s fektess¿k az elŖzŖleg margarinnal kikent piteform§ba. A form§n j·val t¼l l·g· r®szeket v§gjuk 

le, form§ljuk henger alak¼v§ ®s akkora nagys§g¼v§, hogy fel¿l kºrbe®rje a form§nkat. Helyezz¿k a 

piteform§ra kºrbe peremk®nt ®s kicsit nyomogassuk meg a fel¿let®t, hogy j·l odatapadjon. 
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Kºzben k®sz²ts¿k el a tºltel®ket. Az 1 evŖkan§l napraforg· olajat felhev²tj¿k, hozz§adjuk az apr·ra v§gott 

vºrºshagym§t ®s a z¼zott fokhagym§t, majd ¿vegesre p§roljuk. Ezut§n m®g 1 evŖkan§l olajat adunk hozz§ 

®s az ºsszes apr·ra v§gott zºlds®get beletessz¿k. KºvetkezŖ l®p®sk®nt a besamel sz·szt is hozz§adjuk a 

zºlds®gekhez ®s az eg®szet ºsszerottyantjuk. K¿lºn s·t, borsot nem sz¿ks®ges hozz§ adni, mivel a besamel 

m§rt§s eleve tartalmaz s·t is, de ha s·tlannak vagy nem el®g fŤszeresnek ²t®lj¿k, term®szetesen ²zl®s szerint 

tehet¿nk hozz§. 

200 Celsius fokra elŖmeleg²tett s¿tŖben 30-35 percig s¿tj¿k.  

A kiszabott mennyis®g alapj§n 8 szelet pit®t kapunk. 

 

  

T§panyagtartalom 

Mennyis®g 
Energia 

(kcal) 

Phe 

(mg) 

Feh®rje 

(g) 

Zs²r 

(g) 

Sz®nhidr§t 

(g) 

100g 410,04 38,2 1,06 28,47 36,26 

1 adag 418,2 38,9 1,08 29,03 36,98 

*1 db kb.102g 

 

 

 

Szilv§sgomb·c 
 

Hozz§val·k 

250 g burgonya (h§mozott, nyers) 

5g Loprofin alacsony feh®rjetartalm¼ toj§sp·tl· por  

25g vaj 

100g Damin alacsony feh®rjetartalm¼ lisztkever®k 

3 db szilva  

3 kk. krist§lycukor 

1,5  kk. fah®j 

40g feh®rjeszeg®ny zsemlemorzsa 

1 evŖkan§l napraforg· olaj 

 

 

Elk®sz²t®se 

A megh§mozott, hossz§ba f®lbe v§gott burgony§t, forr§sban l®vŖ s·s v²zben feltessz¿k fŖni. Amint megfŖtt, 

leszŤrj¿k ®s krumplinyom·n §ttºrj¿k ®s hagyjuk teljesen kihŤlni. 

A kihŤlt burgony§hoz hozz§adjuk a Damin lisztet, a Loprofin toj§sp·tl· port a vajat ®s a s·t, majd j·l 

ºsszegy¼rjuk. Ezut§n a t®szt§t kiny¼jtjuk, de arra ¿gyelj¿nk, hogy ne legyen t¼l v®kony, majd 6 db kb.8X8 

cm-es n®gyzetet v§gunk belŖle. A szilv§kat f®lbev§gjuk. 

Minden egyes kock§ra egy f®l darab szilv§t helyez¿nk ®s megsz·rjuk fah®jas cukorral ®s ezut§n a n®gyzetek 

sz®leit felhajtjuk ®s gomb·cokat form§zunk majd forr§sban l®vŖ s·s v²zben kifŖzz¿k. 

Akkor j· a gomb·c, ha feljºn a v²z tetej®re, onnan kezdve m®g rºvid ideig fŖzz¿k. 1 evŖkan§l olajon a 

zsemlemorzs§t vil§gosra pir²tjuk ®s a leszŤrt gomb·cokat m®g melegen belehempergetj¿k. A tetej®t 

porcukorral meghintve t§laljuk.  

A kiszabott mennyis®g alapj§n 6 db gomb·cot kapunk. 

T§panyagtartalom 

Mennyis®g 
Energia 

(kcal) 

Phe 

(mg) 

Feh®rje 

(g) 

Zs²r 

(g) 

Sz®nhidr§t 

(g) 

100g 221,8 64,1 1,39 6,32 48,57 

1adag* 170,78 49,3 1,07 4,86 37,3 

 *1 adag kb.77 g 
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Boszork§nykr®m 
 

Hozz§val·k 

125g  gesztenyemassza 

250g  alma ( h§mozott, nyers, magh§za elt§vol²tva) 

75 ml Hulala cukr§szati habalapanyag 

1 evŖkan§l krist§lycukor 

 1 kk.Ŗrºlt fah®j 

Kand²rozott gy¿mºlcs 

 

Elk®sz²t®se 

A gesztenyemassz§t felengedj¿k. Az alm§t miut§n 

megh§moztuk, f®lbev§gtuk ®s magh§z§t kiemelt¿k egy 

l§bosba tessz¿k, ®s kev®s vizet enged¿nk r§. 

Krist§lycukorral ®s fah®jjal ²zes²tj¿k ®s kb.3 percig fŖzz¿k.  

Ezut§n leszŤrj¿k, majd botmixerrel p®pes²tj¿k. 

Egy m§sik ed®nyben a Hulal§t kem®ny habb§ verj¿k. A felvert hab fel®t hozz§adjuk az almap¿r®hez, j·l 

ºsszekeverj¿k.  

Kºzben a gesztenyemassz§t vill§val ºsszetºrj¿k. Egy ¿vegkehely alj§ra tesz¿nk az ºsszetºrt 

gesztenyemassz§b·l, erre pedig egy r®teg almahab ker¿l, erre megint egy r®teg gesztenyep¿re, majd ¼jabb 

r®teg almahab, v®g¿l a sort egy r®teg Hulala z§rja. 

Tetej®t kand²rozott gy¿mºlccsel sz·rhatjuk meg. 

 

T§panyagtartalom 

Mennyis®g 
Energia 

(kcal) 

Phe 

(mg) 

Feh®rje 

(g) 

Zs²r 

(g) 

Sz®nhidr§t 

(g) 

100g 168,2 42,4 0,92 5,93 27,76 

 
 

Csokol§d®s ban§nturmix 
 

Hozz§val·k 

0,5 db ban§n 

250 ml alacsony feh®rjetartalm¼ tejp·tl· ital 

1 te§skan§l Tesco Value Cocoa kaka·s kenhetŖ kr®m 

5 g van²li§s cukor 

 

Elk®sz²t®se 

A f®l darab ban§n h®j§t elt§vol²tjuk, felkarik§zzuk ®s hozz§adjuk a tºbbi hozz§val·t, majd botmixerrel vagy 

turmixg®ppel ºsszeturmixoljuk. 

A kiszabott mennyis®g alapj§n 2 adag turmixot kapunk. 

 

T§panyagtartalom 

Mennyis®g 
Energia 

(kcal) 

Phe 

(mg) 

Feh®rje 

(g) 

Zs²r 

(g) 

Sz®nhidr§t 

(g) 

100ml 81,1 19,4 0,65 3,22 12,2 

1adag* 133,81 32,01 1,07 5,31 20,13 

 *1 db kb.165 ml 

 

 
Gy¿re Eszter 

dietetikus SZTE-SZAKK 
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JćT£K 
K¿ldd be a megfejt®st szerkesztŜs®g¿nk c²m®re e-mailben vagy post§n.  
A helyesen v§laszol·k kºzºtt Loprofin-term®keket sorsolunk ki! 

 
H§ny ®lŜl®nyt ®s h§ny ®lettelen t§rgyat l§tsz a k®pen? 
 

 
 

Kedves J§t®kosok! 
Kºszºnj¿k helyes v§laszokat, amit elŜzŜ nyerem®nyj§t®kunk megfejt®sek®nt bek¿ldtetek. 

A k®k giliszta t®rhetett nyugov·ra a kis §gyik·ban. 

A sorsol§s ut§n a Loprofin -aj§nd®kcsomagot nyerte: 

Bertus Izabella  

GRATULćLUNK NEKI! 

Rem®lj¿k, ez¼ttal is sokan fogtok vel¿nk j§tszani az ®rt®kes ð ®s finom! ð nyerem®nyek®rt! 
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Tini-csod§k 
A tinikor¼ PKU-s csodabogarainknak sz·l· rovatunkban a 11-18 ®ves kor¼ l§nyok-fi¼k aktu§lis 
k®rd®seivel foglalkozunk. Term®szetesen v§rjuk a k®rd®seiteket, vitatand· t®m§kat a 
sargamaci@gmail.com c²mre ®s a legtºbb tini §ltal feltett probl®makºrt taglaljuk! A tan§csad·k 
ez¼ttal nem szakemberek, hanem felnŜtt, tapasztalt PKU-sok, akik m§r esetleg szemben®ztek hasonl· 
probl®m§kkal, ²gy saj§t bŜr¿kºn tapasztalt§k meg a reakci·kat!  
 

Pattan§s, mitesszer, akn® 

Tinikorban zavar· ®s gyakori bŜrpanasz a pattan§s ®s az akn®. Ak§rhogy is pr·b§ljuk elker¿lni egy-
kettŜt mindig fel tudunk fedezni reggel, amikor megpillantjuk §lmos arccal a t¿kºrben §br§zatunkat. 
ăM§r megint kijºtt egy! Hogy takarjam el? Mit kell csin§lnom, hogy ne jºjjºn ki ez a vacak? Mit 
tegyek r§?ó 

 

Mi a pattan§s ®s mik a megjelen®s®nek okai? 

A pattan§s oka az, hogy a faggy¼mirigyek eltºmŜdnek ®s ezek §ltal§ban sajnos be is 
gyulladnak. A faggy¼mirigy-termel®s f¿gg att·l, hogy a szervezet ®pp hol tart a 
hormontermel®sben. Ez mivel §ltal§ban serd¿lŜkor kºrny®k®n felfokoz·dik, a pattan§sok 
is legink§bb ezen idŜszakra tehetŜk. Amikor a szervezet mŪkºd®se ide§lis, a faggy¼ a 
p·rusokon (ny²l§sokon) kereszt¿l t§vozik. Ha ezek a p·rusok eltºmŜdnek, 
Propionbacterium acnes bakt®riumok elszaporodnak. Ez ellen a szervezet v®dekezik a 
feh®rv®rsejtekkel val· bekebelez®ssel, ®s ekkor jelenik meg a gyullad§s a bŜrºn, pattan§s 
form§j§ban.  

A pattan§s kiv§lt· okai lehetnek: 

¶ Hormonh§ztart§s (f®rfihormonok: nŜkben a petef®szkek ®s a mell®kves®k 

termelik.) 

¶ Progeszteron tartalm¼ hormonk®sz²tm®nyek (pl. fogamz§sg§tl·) 

¶ Zs²ros kozmetikumok, smink (ezek elt§vol²t§s§nak hi§nya) 

¶ Stressz, lelki okok; 

¶ Em®szt®si rendelleness®gek; 

¶ ćsv§nyi anyag, nyomelemhi§ny; 

¶ Helytelen t§pl§lkoz§s; 

¶ Kering®si zavarok; 

¶ Hanyag bŜr§pol§s. 

 
ćltal§ban fi¼kn§l jellemzŜ, ak§r m§r 8-9 ®ves korban elŜjºhetnek az elsŜ pattan§sok. A 
nŜkn®l a haviv®rz®st megelŜzŜen tºbb pattan§s tŪnhet fel.  
Sokszor csak egy gºb jelenik meg, n®h§ny napon bel¿l elm¼lik. A piros pattan§s feh®r 
gennyel a kºzep®n z§rt mitesszer, a kivezetŜ ny²l§st szarur®teg fedi. Ezek §ltal§ban kicsik, 
de hajlamosak begyulladni.  
 

mailto:sargamaci@gmail.com
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Az akn®nak h§rom s¼lyoss§gi fokozata ismert. Az elsŜben a mitesszerek sz§ma enyh®n 
megszaporodik, csak nagyon gyenge gyullad§sos t¿neteket l§tunk, ®s az esetek nagy 
sz§zal®ka mag§t·l gy·gyul. Ez az enyhe forma tºbbnyire a pubert§s kezdet®n jelentkezik, 
ink§bb csak az arcon ®s kºrny®k®n. A m§sodik s¼lyoss§gi fokozatban a mitesszerek 
mellett sok erŜsebben gyulladt, f§jdalmas csom· ®szlelhetŜ, ®s n®h§ny h·lyag is 
megjelenik. Itt m§r hegesed®s is bekºvetkezhet. A harmadik, legs¼lyosabb fokozatban 
sz§mos, puhatapint§s¼, f§jdalmas csom· l§that·, erŜs gyullad§sos kºrnyezetben. A 
csom·kb·l gyakran genny tºr felsz²nre. A csom·k beolvad§sakor t§lyogok keletkeznek, a 
szomsz®dos t§lyogok ºsszeolvadhatnak. 
 

A t¿netekhez sorolhatjuk a gy·gyul· 
pattan§sok ut§n marad· hegeket is. 
Gy·gyul§skor a pattan§sos 
szºvetk§rosod§s kis sebk®nt viselkedik. 
Teljes gy·gyul§skor a sebet z§r·, 
kezdetben norm§lisan pirosas ®s a 
bŜrbŜl kiss® kiemelkedŜ hegszºvet 
v®rell§t§sa csºkken, elhalv§nyul. Ezek 
az ¼n. macul§k sokszor csak hat h·nap 
eltelt®vel tŪnnek el v®gleg. A sºt®tebb 
bŜrºn, m®g tov§bb l§tszanak. 
 

A pattan§sok kezel®se 
1. El a kezekkel! Ne nyomkodjuk ăh§zilagó, b²zzuk szakemberre, kozmetikusra! 
2. Nagyon fontos a tiszt§lkod§s, a higi®nia! Reggel ®s este tiszt²tsuk meg az arcbŜrt, 
t§vol²tsuk el a sminket mindig! Ker¿lj¿k a sz§r²t·, bŜrt izgat· foly®kony szappanok 
haszn§lat§t, mert ez fokozza a faggy¼termel®st. Aj§nlott a rendszeres hajmos§s is, 
mert ez§ltal a homlok fokozott zs²rosod§sa is elker¿lhetŜ. 

3. Antibiotikum tartalm¼ kenŜcs vagy antibiotikum ta rtalm¼ gy·gyszert is fel²rhat 
bŜrgy·gy§sz. 

4. A m®rs®kelt napf®ny j· hat§ssal lehet a pattan§sokra, §m napoztatni, 
szol§riumoztatni a pattan§sokat nem szabad. 

5. Amennyiben az akn®k a serd¿lŜkor ut§n nem m¼lnak el, ¼gy a kozmetikai 
kezel®sen t¼l ®rdemes felkeresni bŜrgy·gy§sz szakorvost, ®s felder²teni, hogy mi §ll 
a pattan§sos bŜr h§tter®ben. A diagn·zist fel§ll²tva az orvos eldºnti, hogy 
elegendŜ a bŜr kozmetikusi kezel®se, vagy sz¿ks®ges szakorvosi kezel®s is. 

 
£s te mit gondolsz? J 
¥r¿ln®nk, ha megosztan§d a fenti ²r§ssal kapcsolatos gondolataidat vel¿nk, ak§r tinik®nt olvastad, 
ak§r sz¿lŜk®nt, ak§r ®rdeklŜdŜk®nt. Tudni szeretn®nk a TI v®lem®nyeteket is, volt-e ilyen helyzet az 
®letetekben, mi b§nt most benneteket, hogyan tudtok t¼ll®pni rajta. Ċrjatok, ha csak egyszerŪen 
tan§csot szeretn®tek kapni egy-egy (ak§r  PKU-t·l f¿ggetlen)  probl®ma kapcs§n. Ak§r n®vtelen¿l is 
jºhetnek az ²r§sok a sargamaci@gmail.com e-mailre (vagy el®rhetŜs®geink valamelyik®re) a 
szerkesztŜs®g¿nkbe!  

mailto:sargamaci@gmail.com
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L®lekhang  
 
Johanna 
 
December kºzeledt®vel mindig eszembe jut egy r®gi tºrt®net, amikor is ð mint szegedi 
egyes¿leti tag ð a helyi szoci§lis int®zetbe vittem egy kisl§nynak egyes¿leti Mikul§s-
csomagot. Nagyon ºr¿lt neki a kisl§ny, csillog· szemekkel fogadta a PKU-s csokit, amit 
v®gre Ŝ is megehetett, de sajnos sokat ð §llapota miatt ð nem tudtunk vele besz®lgetni.  
Mellette Johanna volt, egy akkor 18-19 ®ves vid§mszemŪ, mosolyg·s l§ny. Sajnos 
kerekessz®kben k®nyszer¿lt ®lni, mivel nyitott gerinccel sz¿letett. Besz®lgett¿nk, el®g 
sokat. Elmondtam, hogy hoztam a kisl§nynak egy olyan Mikul§s-csomagot, amit Ŝ is ehet. 
Mondta, hogy l§tja, hogy Ŝ mindig m§s kap, mint Ŝk, de nem igaz§n ®rti, hogy mirŜl sz·l 
ez a di®ta, mert soha nem mes®ltek neki errŜl. Ċgy ð m§r amennyire lehet ð rºviden 
elmondtam, mivel j§r a PKU, milyen di®t§t kell betartanunk, milyen t§pszert kell enni, de 
alapvetŜen norm§lis ®letet lehet ®lni, ha betartjuk ezeket. Johann§t nagyon ®rdekelt®k a 
r®szletek is, hogyan veszem be a t§pszert, h§nyszor, nem kºzºs²tettek-e ki a tºbbiek a 
suliban az®rt, mert ®n PKU-s vagyok (mondtam, hogy nem, teljesen norm§lisan fogadt§k), 
tan§csot k®rt, hogy Ŝ mit aj§nd®kozhatna a kºzelgŜ kar§csonyon a kis PKU-s t§rs§nak, 
illetve r®szletesen kik®rdezett, mit szabad enn¿nk, mit sz§mol§ssal ®s mit tilos. Amikor a 
tilos ®lelmiszereket soroltam, kicsit felh¼zta a szemºldºk®t ð tudjuk, hossz¼ ez a lista J - 
majd Ŝ, aki ott, a szoci§lis otthonban, egy kerekessz®kben ®li az ®let®t teljesen ®p ®sszel, 
fiatal l§nyk®nt azt mondta nekem, annak, aki ®pp k®t munkahelyi ¿gyint®z®s kºzºtt saj§t 
l§b§n beszaladt egy gyors meglepire az otthonba, hogy ăTe, szeg®ny, de rossz lehet 
neked!ó, fºldbe gyºkerezett a l§bam, nem tudtam megsz·lalni ®s val·sz²nŪleg 
borzalmasan elsz®gyelltem magam. Neki  azt kellene mondania, hogy milyen j· nekem, 
hogy ®n szaladhatok a busz ut§n, a csal§dommal ®lhetek ®s munka ut§n oda megyek a 
bar§taimmal, ahova szeretn®k, nem sajn§lni! 
Az·ta ®rtem ®s tudom, hogy ha az ember a saj§t sors§t elfogadja, meg tud b®k®lni a 
probl®m§ival, a ăkeresztj®t hordozni tudjaó, ®lni tud az el® t§rul· lehetŜs®gekkel ®s 
pozit²van szeml®li az ®let®t, akkor gyakorlatilag mindene megvan, ami egy 
kiegyens¼lyozott lelki§llapothoz kell.  
Johanna az·ta sajnos m§r nem ®l, de tan²t§s§t sosem feledem. ś volt az, akivel eg®sz 
®letemben f®l ·r§t besz®ltem, de egy ºrºk ®letre megv§ltoztatott bennem valamit. 
Fantasztikus ember volt. 
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Akikre b¿szk®k vagyunk 
 

Opauszki Vikt·ria Kinga 
2017. Ŝsz®n tartottuk kisl§nyom, Opauszki Vikt·ria Kinga keresztelŜj®t. A keresztelŜ 
egybeesett a 2.sz¿let®snapj§val, ²gy  sz®lesebb csal§di  ®s bar§ti kºrben ker¿lt sor a nagy 
esem®nyre. Vikt·ria keresztanyja a h¼gom, Arn·czkin® Opauszki Betti lett, akinek a kisfia, 
Mil§n szint®n klasszikus PKU-s , Ŝ egy®bk®nt pedig az ®n keresztfiam. 
 

 
 
 

¦dvºzlettel:  
Opauszki Zita, Vikike anyuk§ja 

 
Ċgy l§tom a doktor b§csikat 
Bodn§r Bella kis PKU-s di®t§z· mindig ºrºmmel , mosolyg·san j§r kontrollra, nagyon 

szereti a doktor b§csikat, a legut·bbi s¿tŜst¼sdi·n pedig  le is rajzolta Ŝket! 
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Az Ŝsz sz²nei 
Dacz· Zsoltika kis PKU-s di®t§z· kedvenc elfoglalts§ga a rajzol§s, az ·vod§ban ki is 

§ll²tott§k a munk§it, amik a legszebbek lettek a csoportj§ban! Ez¼ton is gratul§lunk neki! 
 

 
 

 
 
 
 
 

 
 
Sand· Lara 
Egyik legkisebb ăritka kincsó, Sand· Lara. 3 h·napos, PKU-hoz hasonl· a di®t§ja, de neki 
h§rom aminosav is gondot okoz. K²v§nunk neki kicsattan· eg®szs®get, ®s kºnnyŪ 
di®t§z§st! 
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Baba-sarok 
 

PKU-s a kisbab§m - Az elsŜ h§rom ®v (0-3 ®v) 
 

 
Amikor a kisbab§dat PKU-val 
diagnosztiz§lt§k ð bizony§ra ®rzelmes ®s 
felkavar· idŜszak volt sz§modra. Fontos 
azonban eml®kezni arra, hogyha a PKU-
s gyermekek kora csecsemŜkorukt·l 
kezdve megfelelŜ di®t§t tartanak, 
norm§lis, eg®szs®ges ®letet ®lhetnek. 

Nagy seg²ts®g ®s hasznos 
inform §ci·forr§s lehet, ha kapcsolatot 
tartasz m§s hasonl· probl®m§val ®lŜ 
csal§dokkal ®s tŜl¿k k®rdezel, 
besz®lgetsz vel¿k, tudsz meg tºbbet a 
mindennapokr·l. 
K®rdezd b§tran a gyermekorvosodat, 

dietetikusodat ®s a gondoz·kºzpont munkat§rsait, akik a gyermeked fejlŜd®se sor§n erŜs 
t§maszul szolg§lnak majd. 

  

Gyakori k®rd®sek 

Annyira ºsszezavarodtam ®s meg vagyok ijedve, mert a kisbab§mat PKU-val 
diagnosztiz§lt§k. Ez norm§lis? 

A sz¿lŜk sz§m§ra egy ¼jsz¿lºtt ®rkez®se ºrºmteli esem®ny. Ez az idŜszak felkavar· is 
lehet, ha kider¿l, hogy a kicsi PKU-s, ®s nyilv§nval·v§ v§lik, hogy ez mivel j§r. A 
diagn·zist kºvetŜ n®h§ny h®t kiss® ijesztŜ lehet, mivel ez az idŜszak sok bizonytalans§got 
hordoz. Term®szetes, ha ilyenkor b§natot, csal·dotts§got, lelkifurdal§st, szomor¼s§got 
®s/vagy d¿hºt ®rzel, mivel a diagn·zis der¿lt ®gbŜl vill§mcsap§sk®nt ®rheti a sz¿lŜket, ®s 
a sz¿l®s elŜtti tervek, p®ld§ul hogy csak ®s kiz§r·lag anyatejjel t§pl§lja kisbab§j§t, lehet, 
hogy teljesen fel¿l²r·dnak. A legtºbb sz¿lŜ optimist§bb lesz, amikor l§tja, hogy a kicsi 
norm§lisan nŜ ®s fejlŜdik, ®s meg®rti, hogyan kell az optim§lis tartom§nyban tartani a v®r 
fenilalanin szintj®t. Ha ez megnyugtat, a korai hetekben ®s h·napokban oszdd meg 
nyugodtan ®lm®nyeid m§sokkal, ®s azoknak a csal§dtagoknak ®s bar§toknak, akik ir§nt 
bizalommal vagy, engedd meg, hogy t§mogassanak, ha lehetŜs®g¿k ad·dik r§. 

Forr§sok: 
PKU Handbook [2005]. Australasian Society for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM) (Australia 
and New Zealand). 1. fejezet: Mi az a PKU? 
My PKU Binder [2011]. National PKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 Years. 
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Szoptathatok? 

A diagn·zis ut§n elk®pzelhetŜ, hogy p§r napra abba kell hagynod a szoptat§st vagy 
§ltal§nos babat§pszert kell adnod a kisbab§dnak, hogy csºkkenjen a v®re PHE-szintje. Ez 
stresszes lehet, hiszen ®ppen a szoptat§s fontos, megalapoz· idŜszak§ban tºrt®nik. Ekkor 
is fontos fenntartani a tejtermel®st, hogy amint lehet, folytatni tudd a szoptat§st. A 
gondoz·kºzpontban dolgoz· orvosok illetve dietetikusok tan§csokkal fognak ell§tni arra 
vonatkoz·an, hogy ezt hogyan oldd meg fej®ssel. Amint a kisbab§d kevesebb anyatejhez 
jut vagy §ltal§nos babat§pszert kap, a PKU-s t§pszer tov§bbi PHE-mentes feh®rj®vel, 
k¿lºnbºzŜ t§panyagokkal ®s energi§val fogja ell§tni gyermeked, hogy nºvekedhessen. 

  

Mit mondjak a tºbbieknek? 

Ha az embernek PKU-s a gyermeke, az egyik kih²v§s, amivel szembe kell n®znie, az az, 
hogy mivel ez egy ritka anyagcserezavar, csak kevesen hallottak r·la. A PKU 
elmagyar§z§sa a csal§dtagoknak, a bar§toknak, a gyermekednek, illetve a tºbbieknek 
idŜvel egyre kºnnyebb lesz, ahogy gyakorlatot szerzel benne. N®h§nyan m§r nem sokkal a 
sz¿l®s ut§n k®szen arra, hogy elmondj§k a h²rt a csal§dtagoknak ®s a bar§toknak; m§sok 
ink§bb v§rnak a diagn·zis h²r®nek megoszt§s§val, am²g magabiztosabbak nem lesznek az 
¿gyben. Ut·bbi eset azt jelenti, hogy a tºbbi emberrel akkor osztod meg ezt az inform§ci·t, 
amikor akarod. Ahhoz, hogy ezt megtedd, szeretn®nk seg²ts®get ny¼jtani a PKU-val 
kapcsolatos legfontosabb v§zlatpontok megad§s§val. 

¶ A PKU genetikai eredetŪ anyagcserezavar, teh§t nem fertŜzŜ. 

¶ Azon k²v¿l, hogy k¿lºnleges di®t§ra van sz¿ks®ge, az ºn gyermeke eg®szs®ges ®s 

ugyanazokat a dolgokat csin§lhatja, mint a tºbbi gyerek. 

¶ Az ºn gyermek®nek szervezete a feh®rjetartalm¼ ®telekbŜl sz§rmaz· fenil-alanin 

(PHE) nevŪ aminosavat nem k®pes megfelelŜ m·don §talak²tani. 

¶ A PHE ²gy felhalmoz·dik a v®rben, ®s ha ez a PHE-szint sok§ig t¼l magas marad, az 

k§ros²tja a fejlŜdŜ agyat. 

¶ A PHE-szeg®ny ®trend betart§sa elfogadhat· tartom§nyban tartja a PHE-szintet, ami 

lehetŜv® teszi a norm§lis fejlŜd®st ®s az eg®szs®ges ®letet. 

¶ Az ºn gyermeke nem lesz ăbetegó a t¼l magas feh®rjetartalm¼ ®lelmiszerek 

fogyaszt§s§t·l, de ha ez a helyzet sok§ig fenn§ll, idŜvel §lland· ment§lis ®s fizikai 

eg®szs®g¿gyi probl®m§t fog okozni. 

¶ Ha a gyermek olyan feh®rjetartalm¼ ®lelmiszert fogyaszt, ami nem r®sze a di®t§nak, 

az nem tekinthetŜ ăk®nyeztet®snekó, mivel kihat§ssal van a gyermek PKU-j§ra. 

¶ A gyermeke nem fogja kinŜni a PKU-t, azt javasoljuk teh§t, hogy a gyermek tartsa be 

a di®t§t, hogy a lehetŜ legjobb eredm®nyt ®rhess¿k el. 
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Forr§s: 
PKU Handbook [2005]. Australasian Society for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM) (Australia 
and New Zealand). 2. fejezet: What does a diagnosis of PKU mean for my baby and our family? 
My PKU Binder [2011]. National PKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 years. 
  

Kihez fordulhatok tov§bbi t§mogat§s®rt? 

Sok sz¿lŜ szerint a m§s PKU-s gyermekeket nevelŜ 
csal§dokt·l kapott t§mogat§s megerŜs²ti Ŝket abban a 
tudatban, hogy a gyermek¿k eg®szs®ge rendben lesz. 
Hasznos lesz, ha besz®lsz nagyobb PKU-s gyermekes 
sz¿lŜkkel arr·l, hogyan k®sz²tik el a k¿lºnleges ®teleket, 
illetve hogy milyen a PKU-val ®lni. L§tni m§s PKU-s 
gyermekeket, ahogy rendben nŜnek ®s fejlŜdnek, 
megnyugtat· ®rz®s. Besz®lgess a Gondoz·kºzpontban 
dolgoz· eg®szs®g¿gyi szakemberekkel, akik seg²thetnek 
neked hasonl· helyzetben l®vŜ csal§dot tal§lni, akik 
meg®rtik az aggodalmadat. 

Hivatkoz§si forr§s: 
PKU Handbook [2005]. Australasian Society for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM) (Australia 
and New Zealand). 2. fejezet: What does a diagnosis of PKU mean for my baby and our family? 
My PKU Binder [2011]. National PKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 Years. 
 
A Magyarorsz§gi PKU Egyes¿let el®rhetŜs®geit megtal§lod a magazin h§tlapj§n, ahol 
sz²vesen seg²tenek a felmer¿lŜ k®rd®seid megv§laszol§s§ban. (szerk.) 

Ējsz¿lºttszŪr®s 

Minden ¼jsz¿lºttet szŪrnek PKU-ra, ehhez a baba p§r napos kor§ban a sark§b·l vesznek 
v®rmint§t. Ha a bab§j§nak v®r®ben magas a PHE-szint, fenilketon¼ri§t gyan²tanak, de ezt 
ellenŜrizni kell ®s meg kell erŜs²teni. 

  
Laborat·riumi tesztek 

A v®rvizsg§latot kºvetŜen meg fognak benneteket keresni, ha a PHE-szint t¼l magas. 
Tov§bbi vizsg§latokkal erŜs²tik meg a diagn·zist, ®s a Gondoz· gyermekklinika 
tan§csokkal fog adni neked a kezel®st illetve a di®t§t illetŜen. Magyarorsz§gon k®t helyen, 
Budapesten ®s Szegeden tal§lhat· Anyagcsere SzŪrŜ ®s Gondoz·kºzpont. C²met ®s 
el®rhetŜs®geket a Kapcsolat oldalon tal§lsz. 

  
Anyagcsere SzŪrŜ ®s Gondoz·kºzpont 

Az anyagcserezavarral ®lŜket gondoz· klinika dolgoz·i az®rt vannak, hogy 
megv§laszolj§k a PKU-val kapcsolatos, ak§r a PKU okaira, ak§r a kezel®s m·dj§ra 
vonatkoz· esetleges k®rd®seidet. Tan§csokkal l§tnak el t®ged a di®ta bevezet®s®t illetŜen, 

http://www.feherjeszegeny.hu/kapcsolat/
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hogy a kisbab§d v®r®ben a fenilalanin szintet az aj§nlott tartom§nyban lehessen tartani. 
Val·sz²nŪleg aj§nlani fogj§k neked az anyatejjel kombin§lhat· PKU-s csecsemŜknek val· 
speci§lis t§pszert vagy §ltal§nos csecsemŜt§pszert. Azt is elmondj§k, hogyan ®s hol 
szerezd be ezeket, ®s mennyit kapjon belŜle a kisbab§d. Arra vonatkoz·an is tan§csokat 
fognak adni, hogy hogyan kell figyelemmel k²s®rni a baba PHE-szintj®t. 

A korai diagn·zis, a feh®rjeszeg®ny ®trend betart§sa ®s a rendszeres v®rv®tel 
seg²ts®g®vel a PHE-szintet megfelelŜ tartom§nyban lehet tartani. 

Forr§sok: 
PKU Handbook [2005]. Australasian Society 
for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM) 
(Australia and New Zealand). 1. fejezet: Mi 
az a PKU? 
Eat Right Stay Bright [2010], Guide for 
Hyperphenylanemia (USA). L. Bernstein and 
C. Freehauf. Chapter 1. 
My PKU Binder [2011]. National PKU 
Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 
Years. 
 
  
Mit mondanak m§s sz¿lŜk, akik hasonl· helyzetben vannak? 

ăM®g mindig eml®kszem arra a telefonh²v§sra, amikor t§j®koztattak arr·l, hogy az ¼jsz¿lºtt fiunk 
PKU-tesztje pozit²v lett. A f®rjemmel h·napokon §t szomorkodtunk a diagn·zis miatt, ugyanakkor 
lassan r§jºtt¿nk, hogy a PKU-t hat®konyan lehet kezelni, ®s ez m§r a fiunk szem®lyis®g®nek a 
r®sze.ó 
ăA fiunk gyºnyºrŪ ®s nagyon okos baba. FejlŜd®sben megelŜzi a b§tyj§t, ®s norm§lis ¿temben nŜ. 
Amikor elŜszºr hallottam, hogy PKU-val diagnosztiz§lt§k, nagyon agg·dtam amiatt, hogy G§bor 
nem lesz èj·lç. Heteken §t s²rtam. Most m§r tudom, hogy G§bor nemcsak hogy j·l van, hanem 
nagyon sz®pen fejlŜdik.ó 

ăNe p§nikolj, amikor az interneten tal§lhat· ijesztŜ inform§ci·kat olvasod! A fiam ®let®nek elsŜ 
m§sf®l ®v®t kºnnyek kºzºtt tºltºttem, att·l rettegve, hogy szellemileg k§rosodik. Pedig h§t okos fi¼.ó 
ăArra jºttem r§, hogy ha mindenkit felh²vok telefonon, besz®lek nekik a PKU-r·l ®s megnyugtatom 
Ŝket, azzal ®n is hamarabb elfogadom a helyzetet. Min®l tºbb embernek mondtam, hogy èN®zd, 
minden rendben van, nem is olyan rossz a helyzetç, ann§l ink§bb megerŜs²tettem saj§t magamban 
is, hogy minden rendben lesz.ó 

Hivatkoz§si forr§s: 
My PKU Binder [2011]. National PKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 Years. 

*** 

Megjegyz®s: A PKU di®t§ja egy®nenk®nt k¿lºnbºzik, az itt le²rt inform§ci·k kiz§r·lag ir§nymutat· 
jellegŪek. A dietetikusod ®s/vagy az orvosod a PKU di®t§val kapcsolatos minden k®rd®sedrŜl 
t§j®koztat§st fog adni Neked ®s a csal§dodnak is, fordulj hozz§juk bizalommal! 



PKU Magazin IV. évf./3-4. szám                28 

 

PKU a nagyvil§gban 
ăAz ember mindent n®lk¿lºzhet, csak a m§sik embert nem. K¿lºnºsen a betegs®gben tanuljuk meg, 
milyen nagy sz¿ks®g¿nk van a m§sik emberre.ó (Paul Valery) 
 
 

Besz§mol· Riob·l, a Velesz¿letett, Ritka Anyagcsere Betegs®gek 13. 
Vil§gkongresszus§r·l 
2017.09.05-09.08. kºzºtt ker¿lt megrendez®sre a velesz¿letett, ritka anyagcsere betegs®gek 13. 
vil§gkongresszusa, amin kolleg§immal r®szt vehettem. 
 

 
Izgatottan v§rtam az utaz§st, a hossz¼ rep¿lŜ¼t 
ut§n ®jszaka landoltunk Rio repter®n.  A tºbb 
·r§s idŜeltol·d§ssal nem tºrŜdve §mulattal 
n®ztem a rept®rrŜl a sz§llod§hoz vezetŜ ¼ton 
Rio csod§latos esti f®nyeit. 
 
Szeptember 6-§n r®szt vehettem a Nutricia 

Szimp·ziumon, ahol sok ®rdekes dolgot 
hallhattam, neves elŜad·kt·l. Ezt tekints¿k §t 
kicsit r®szletesebben: 
 

 
Az elsŜ elŜad· Prof. John Walter a Manchesteri Tudom§nyos Kºzpont tiszteletbeli 
professzora, aki tºbb mint 25 ®ve foglalkozik ritka anyagcsere betegekkel. ElŜad§s§nak 
c²me az ®trendi kezel®s sikeress®ge s¼lyos fenil-alanin hidroxil§z hi§nyban. Sz· volt a 
nemzetkºzi szŪr®s fontoss§g§r·l az ¼jsz¿lºttek kºr®ben, a szŪrŜpap²ros v®rminta 
k¿ld®s®nek fontoss§g§r·l, ²gy a szakemberek visszajelz®st kaphatnak, hogy a p§ciens 
val·ban j·l tartja-e a di®t§t ®s amennyiben megfelelŜ v®rszintjei vannak, a szºvŜdm®nyek 
elker¿lhetŜek pl. tanul§si neh®zs®gek, epilepszia.  
MegfelelŜ v®rszintekkel rendelkezŜ p§ciensek norm§l IQ-val rendelkeznek, ²gy teljes 
®s eg®szs®ges ®letet ®lhetnek. 
 
M§sodik elŜad· Dr. Skadi Beblo aki a Lipcsei Egyetem Klinikai Kºzpontj§b·l ®rkezett. 
ElŜad§s§nak c²me: Kih²v§sok a ărelax§ltó PKU di®t§t illetŜen: t§pl§lkoz§si szok§sok ®s 
mikrot§panyagok.  Kiemelte, hogy a PKU egyike a leggyakoribb ritka, velesz¿letett 
anyagcserebetegs®geknek, incidenci§ja 1: 3.000 ®s 1:30.000 kºzºtt v§ltozik. Ebben a 
k·rk®pben fenil-alanin hidroxi l§z (PAH) enzim nem megfelelŜ mŪkºd®s®vel van 
probl®ma.  
Amennyiben m§r csecsemŜkorban nem kezdj¿k el a megfelelŜ ter§pi§t, akkor ment§lis 
retard§ci·, neurol·giai t¿netek ®s sz§mos szºvŜdm®ny alakulhat ki, ami sajnos 
visszaford²thatatlan k§rosod§sokat okoz a szervezetben.  
Az egyetlen kezel®si m·d az ®lethosszig tart· szigor¼ feh®rjeszeg®ny ®s fenil-alanin 
szeg®ny ®trend, kieg®sz²tve a megfelelŜ fenil-alanin  mentes gy·gyt§pszerrel, ez§ltal az 
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egy®n teljes ®letet ®lhet, ment§lis ®s fizik§lis k®pess®geiben semmiben sem k¿lºnbºzik 
nem PKU-s t§rsait·l.  
 
A napi fenil -alanin tolerancia f¿gg att·l, hogy a  
fenil -alanin hidroxil§z enzim mennyire mŪkºdik, 
egy®bk®nt az aktivit§s m®rt®ke az egyes p§cienseket 
tekintve k¿lºnbºzŜ. Vannak olyan p§ciensek, 
akiknek az enzimaktivit§suk jobb ð itt kiemelendŜ, 
hogy nem klasszikus PKU-sokr·l besz®l¿nk ð a PKU 
enyh®bb form§i §llnak fent n§luk, ez§ltal nagyon 
szigor¼ di®t§s megszor²t§sokra nincs sz¿ks®g¿k, 
sz§mukra el®g a ărelax§ltó, (kev®sb® szigor¼) di®ta.   
Nekik ny¼jt seg²ts®get a Nutricia c®g ¼j fejleszt®sŪ, 
²zes²tett t§pszere, GMPro, ami egy glycomacropeptid 
(GMP) alap¼  feh®rjep·tl· t§pszer, megfelelŜ 
mikronutriens, eszenci§lis aminosav, feh®rje  
tartalommal  a p§ciensek r®sz®re. £rdekess®ge, hogy 
meghat§rozott mennyis®gŪ  fenil-alanint is tartalmaz, ez§ltal ²ze l§gyabb, selymesebb a 
jelenleg forgalomban l®vŜ t§pszerekhez k®pest. A t§pszer por form§tum¼, r§z·k§ban 
kºnnyen elk®sz²thetŜ, valamint vol t lehetŜs®g¿nk megk·stolni is. 
 
A 3. elŜad· Prof. Maria Gizewska  Lengyelorsz§gb·l. ElŜad§sa szint®n a fenilketon¼ri§r·l 
sz·lt, ahol fontos szerepet kapott a neurotoxicit§s. Kiemelte, hogy a PKU-val kapcsolatos 
tanulm§nyok, tºbb, mint 80 ®ves m¼ltra t®rnek vissza, bele®rtve a neurotoxicit§st is. 
Besz®lt a kezel®si m·dokr·l is klasszikus PKU eset®n a di®t§r·l, ®s reszponz²v  form§kn§l a 
gy·gyszeres ter§pi§kr·l.  Megeml²tette , hogy a tart·san magas v®rszint az agyban sz¿rke-
illetve feh®r§llom§nyi  abnormalit§sokhoz vezethet. Besz®lt a dysmyeliz§ci·s 
v§ltoz§sokr·l, a myelin/dopamin teori§r·l, valamint ismertette, hogy kezeletlen PKU 
eset®n milyen szºvŜdm®nyekkel, t¿netekkel kell sz§molni, ²gy ezek kºz¿l szeretn®k 

n§h§nyat megeml²teni: csºkkent IQ 
szint (kb.20-40), epilepszia, 
hyperaktivit§s, szorong§s, 
depresszi·, agorafobia, ADHD, 
szoci§lis izol§ci·, besz®dzavarok, 
neurol·giai t¿netek (pl. remeg®s).  
 
A kezel®s a k®sŜn kiszŪrt PKU-
sokn§l is nagy jelentŜs®ggel b²r, 
mivel a tov§bbi §llapotroml§s 
megelŜzhetŜ, viszont az addig 
kialakult k·ros §llapot m§r nem 
visszaford²that·. 
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A konferencia a Windsor 
Kongresszusi £s Expo Centerben 
ker¿lt megrendez®sre, Barra Da 
Tijuca v§rosr®szben, modern ®s 
biztons§gos ter¿let®n, csaknem az 
·ce§n partj§n,ahonnan a h²res 
Ipanema beach, a  Copacabana 
beach ®s a tºrt®nelmi v§roskºzpont 
a j·l ki®p²tett metr·h§l·zatnak 
kºszºnhetŜen kºnnyen 
megkºzel²thetŜ. Ebben a v§rosban 
unatkozni nem lehet, hiszen a fŜ 
l§tnival·kon k²v¿l kºr¿lbel¿l 50 
m¼zeummal, tºbb mint 200 
mozival, sz²nh§zzal, zenei-®s 
mŪv®szeti ki§ll²t·hellyel 
rendelkezik.  

 
A  legnagyobb ®lm®ny  sz§momra, hogy kºzºsen 
ell§togattunk Rio belv§ros§ba ahol megk·stoltuk a brazilok 
nemzeti ital§t ami a Caipirinha n®vre hallgat, egy®bk®nt a 
brazilok azt mondj§k a szem¿kkel is issz§k. Voltunk m®g a 
Cukors¿veg hegyen, ahol aranyos kis makikkal is 
tal§lkoztunk; a Krisztus-szoborn§l, melynek l§b§n§l 
megpihent¿nk ®s k§v®ztunk a gyºnyºrŪ panor§m§t ®lvezve; 
a Copacabana beachen, ahol akaratunk ellen®re 
megf¿rºdt¿nk a hull§mokban, valamint  utcai zen®szeket 
hallgattunk a h²res Selar·n-l®pcsŜkºn ¿lve; a szakemberek 
sz§m§ra rendezett est®lyen pedig szamba t§ncosokkal 
rophattuk egy¿tt. A b§trabbak ell§togattak a favell§ba is, ami 
kºznyelven nyomornegyednek mondhat·, ide helyi k²s®rŜ 
n®lk¿l nem ®rdemes ell§togatni, mert kºnnyen §ldozatt§ 
v§lhatsz.  

 
 

 
 
 
 
 
 
 

Gy¿re Eszter  
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PKU Wellness  
 
A kºtŜd®s, ragaszkod§s a babamassz§zsban 
A massz§zs felnŜtteknek is a wellness, a ăj·l l®tez®só egyik fŜ eleme, teh§t mi®rt ne volna a bab§knak 
is egy j·lesŜ, sz¿ks®ges ®s kellemes ellazul§s? Babamassz§zst m§r eg®szen ¼jsz¿lºtt kort·l 
bevezethet¿nk a napi rutinba, ak§r az esti f¿rd®s elŜtt vagy ut§n, hiszen ezzel nemcsak k®nyeztetj¿k 
a kis babatestet, hanem ez§ltal az ®rint®s fontoss§g§t is §tadhatjuk neki, amely ak§r 
intelligenciaszintj®re is j· hat§ssal lehet. (forr§s: Vimala McClure ð Babamassz§zs) 
 
 
A kºtŜd®s ®s ragaszkod§s 
 
A kºtŜd®s alapjelens®g, amely a Vil§gegyetemben mindenhol jelen van. A fizika 
fogalmaival ®lve: energiamezŜk kºzºtt jºn l®tre, amelyekbŜl r®szecsk®k keletkeznek. Egy 
emberi sz²v k®t ®lŜ sejtje, amely egym§s kºzel®ben van, egy¿tt ver. Az §llatvil§gban ®s az 
emberi ®letben egyar§nt az anya ®s kicsinyei kºzºtt fenn§ll· testi ®s lelki kºtŜd®s 
meghat§rozza a k®sŜbbi kapcsolatokat ®s az eg®szs®ges fejlŜd®st. Az ®rz®kel®s §ltal 
szerzett tapasztalatoknak ®s a szeretettel §titatott l®gkºrnek kºszºnhetŜen a sz¿lŜ ®s 
csecsemŜje kºzel ker¿lnek egym§shoz, tºk®letes egyens¼ly jºn l®tre kettej¿k kºzºtt. 
A kºtŜd®s kialakul§s§nak kritikus idŜszaka az §llatokn§l a sz¿let®s kºr¿li idŜszak. Az 
embern®l kev®sb® kºr¿lhat§rolt, nem szor²that· idŜpontok kºz®, ak§r h·napokig, ®vekig is 
elh¼z·dhat. 
 
A kºtŜd®sen k²v¿l gyakran haszn§ljuk m®g a 
ragaszkod§s sz·t is. A kºtŜd®s a sz¿l®s kºr¿li 
idŜszakra tehetŜ, s utal az §llatvil§g ®s az 
emberis®g kºzºtti hasonl·s§gra. A ragaszkod§s 
hosszabb idŜszak alatt alakul ki ®s b§rmely k®t 
®lŜl®ny kºzºtt lehets®ges.  
A kºtŜd®s ð Frank Bolton szerint ð a biol·giai 
any§ban kezdŜdik a terhess®g sor§n, majd 
folytat·dik a sz¿l®s alatt ®s a kisbaba ®let®nek elsŜ 
n®h§ny napj§n. Ezzel szemben a ragaszkod§s a 
biol·giai vagy az ºrºkbe fogad· sz¿lŜ gyermeke 
kºzºtti kºlcsºnhat§s, amely az elsŜ egy¿tt tºltºtt ®v 
sor§n alakul ki, ®s ®let¿k folyam§n mind 
szorosabb§ v§lik. Frank Bolton szerint ilyenkor 
mindk®t f®l ¼gy ®rzi, hogy a m§sik p·tolhatatlan 
sz§m§ra. 
Kennel ®s Kraus azt ²rja a kºtŜd®srŜl, hogy 
ăegyed¿l§ll· kapcsolat k®t ember kºzºtt, amely 
k¿lºnleges ®s maradand·ó. Ez a defin²ci· ®rv®nyes 
lehet a ragaszkod§sra is. 
A nem vagy bizonytalanul kºtŜ csecsemŜk felnŜttk®nt egy sor rendellenes viselked®si 
mint§t mutathatnak: a kapcsolatok kialak²t§s§ban, fenntart§s§ban mutatkoz· 
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neh®zs®gektŜl legs¼lyosabb esetben a devi§ns, bŪnºzŜ viselked®sig. A bizonytalanul 
kºtŜdŜ baba nem mer ellazulni, nem b²zik abban, hogy sz¿ks®gleteit kiel®g²tik, vagy hogy 
a vil§g j· ®s bar§ts§gos hely. Az ilyen gyermekek f®lnek a kºrnyezet¿ktŜl, nehezen b²znak 
meg b§rkiben, alig ny²lnak meg m§sok elŜtt, gyakran felgy¿lemlik benn¿k a d¿h, amely 
k®sŜbb felsz²nre tºrhet. Nem tanulnak meg b²zni m§sokban. 
A gyermek ®lete teh§t att·l f¿gg, hogy ®rzelmileg milyen erŜsen kºtŜdnek hozz§ a sz¿lei. 
Azok az any§k, akik a csecsemŜ ®let®nek elsŜ ·r§iban ®s napjaiban kºtŜdnek a bab§hoz, 
k®sŜbb is kºzelebb §llnak hozz§, viselked®s¿k nyugalmat §raszt, tºbbszºr teremtenek 
szemkontaktust ®s gyakrabban ®rintik meg kisbab§jukat. A korai kapcsolatot kialak²t· 
anyuk§k bab§ja h§rom®vesen a Stanford-Binet-f®le IQ-teszten jelentŜsen magasabb 
eredm®nyt ®rnek el, mint az anyuk§jukt·l elv§lasztott csºpps®gek. 
 
 
A kºtŜd®s ®s ragaszkod§s legfontosabb elemei ®s kivitelez®s¿k a babamassz§zsban 
 
Szemkontaktus: A szemkontaktus az egyik legerŜteljesebb kºzl®si eszkºz. A sz¿lŜk 
elŜszºr akkor ®rzik igaz§n kºzel magukat kºzel bab§jukhoz, amikor egym§s szem®be 
n®znek. A szemkontaktus kifejezett jelz®s a baba szervezete sz§m§ra. Az agyba eljut· 
¿zenet lehetŜv® teszi, hogy a sz¿l®s alatt beindult stresszhormon termel®se le§lljon. Ennek 
kºszºnhetŜen egy sor pozit²v visszajelz®s sz¿letik mind a sz¿lŜ, mind a kisbaba sz§m§ra, 
ez§ltal folyamatosan erŜsºdik az ¿zenet: ăMost m§r nyugodtan ellazulhatsz.ó 
 
BŜrkontaktus: Az anyuka ºsztºnºsen simogatja az ¼jsz¿lºttet, ak§r tudatalatt is 
t§mogatva ezzel az ®rz®kszervek fejlŜd®s®t. Az ®rint®s nagyon fontos szerepet j§tszik a 
kºtŜd®s kialakul§s§ban.  
ăA csecsemŜ az anyja fel® fordul. Hogyan fog erre az anya v§laszolni? Meg®rinti Ŝt? Vagy 
elfordul tŜle? Milyen egyszerŪ ez a helyzet, mennyire tartalmatlannak tŪnik! Megt®veszt 
benn¿nket ezen esem®ny nemes egyszerŪs®ge, mert b§r m§sodpercenk®nt tart csup§n, 
®vtizedekig ®rezteti hat§s§t. Az anya csecsemŜje fel® fordul, ®s meg®rinti. Egyik¿k sem 
besz®l. Ki gondolta volna, hogy ennyire fontos lehet meg®rinteni egy m§sik emberi l®nyt.ó 
(The Infant Mind) 
 
A sz¿lŜi hang: Att·l kezdve, hogy a baba a magzati ®let hetedik h·napja kºr¿l elŜszºr 
reag§lt a hangra, folyamatosan ăhallgat·zottó. Teste ºsszhangban mozog az anya 
besz®dm·dj§val ®s a magas hangok k¿lºnºsen kedvesek sz§m§ra. A kisbaba idŜvel 
bizonyos hangokat ºsszekapcsol a massz§zzsal. Ism®telgetve a nev®t, a ălaz²tsó sz·t, 
megtanulja elengedni a fesz¿lts®get. A babamassz§zs seg²ts®g®vel a sz¿let®skor kezdŜdŜ 
kºtŜd®s tov§bb erŜsºdik. A kisbaba megtanul ºr¿lni a kºlcsºnºs szeretet ny¼jtotta 
felbecs¿lhetetlen nyugalomnak ®s biztons§g®rzetnek. £desanyja vagy ®desapja a szem®be 
n®z, ®nekel neki, megnyugtat· hangon besz®l hozz§ ®s gyeng®den simogatja a bŜr®t. Ċgy 
nap mint nap ¼jra gyakorolj§k a kºtŜd®s kialakul§s§nak ăkoreogr§fi§j§tó. 
 
Egym§s megismer®se: A rendszeres massz²roz§s lehetŜs®get ad a sz¿lŜnek, hogy 
kºzelebbrŜl megismerje kisbab§ja testbesz®d®t, kºzl®seinek saj§toss§g§t, ingerk¿szºb®t, 
megtanulja, milyen ®rz®s meg®rinteni Ŝt ®s milyen kisbab§ja fesz¿lt , illetve ellazult 
§llapotban. 
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K®rdezz-felelek 
Tºbbs®g®ben a magazinunkhoz ®rkezett k®rd®sekre igyeksz¿nk rovatunkban v§laszt adni ð szak®rtŜk 
seg²ts®g®vel, de mivel napjainkban nagyon fontos inform§ci·b§zis az internet, a seg²tŜ csoportok, 
f·rumok ®s a tematikus Facebook-oldalak, ²gy azokat sem ker¿lj¿k ki. Tºbb eszmecser®t olvashatunk 
egy-egy k®rd®sre vonatkoz·lag, illetve §rtatlan feltev®s is gener§lhat vit§kat. Tudjuk (illetve 
tudnunk KELL), hogy ezek az ð ak§r l§tsz·lagos szak®rtŜtŜl kapott v§laszok ð nem mindig hitelesek, 
esetleg nem t®nyekkel al§t§masztott magyar§zatok, ²gy kellŜ ·vatoss§ggal kezelj¿k! 
N®h§ny kºz®rdekŪ k®rd®st kaptunk el a vil§gh§l·r·l, amely a magyarorsz§gi di®t§z·kat is ®rdekelhet, 
illetve ð ha m§r ăK®rdezz-felelekó a magyar oldalakr·l is kiemelt¿nk n®h§ny  fontos k®rd®sté 
 
K®rd®s: - Hogyan lehet por vagy foly®kony t§pszert rep¿lŜre felvinni?  

Dr. R§cz G§bor, orvos: - K®r®sre igazol§st §ll²tunk ki magyar ®s angol 
nyelven a di®t§z·nak. Ezzel az igazol§ssal a t§pszert ak§r a rept®ri 
vizsg§laton, ak§r a hat§r§tkelŜkºn §t lehet vinni. Arra kell csak figyelni, 
hogy ð ha tºbbf®le t§pszert (tejp·tl· is p®ld§ul!) fogyaszt a di®t§z· ð arra a 
t§pszerre legyen ki§ll²tva az igazol§s, amit ®pp mag§val visz, ha ez tºbbf®le, 
akkor minden speci§lis t§pszer, gy·gyszer legyen rajta az igazol§son. 

 
K®rd®s: - Sz¿linapot ¿nnepeltek az oviban a gyerekek tort§t ettek, de nekem nem sz·ltak az ·v·nŜk 
egyszer sem. A gyermekem nem tudott enni a magas feh®rjetartalm¼ tort§b·l, csak n®zte ahogy a 
tºbbi gyermek eszik ®s nagyon csal·dott volt. 

Gy¿re Eszter, dietetikus: - £rdemes az ·v·nŜkkel tiszt§zni m§r az elej®n a 
di®ta alapelveit, hogy mik azok az ®lelmiszerek melyek belef®rnek az ®trendbe 
m®rt mennyis®gben ®s mik a tilosak. £rdemes az ·vod§ban hagyni a gyermek 
nev®vel felc²mk®zve feh®rjeszeg®ny kekszet, ropit, n§polyit, amit az ·v·nŜk 
oda tudnak adni a gyermeknek ezeken az alkalmakon, ²gy Ŝ sem marad ki a 
programokb·l. £lelmiszerboltokban, nagyobb §ruh§zl§ncokn§l lehet kapni 

elŜre elk®sz²tett, csomagolt gesztenyep¿r®t, soml·i galusk§t, fekete erdŜ desszertet, ami 
feh®rjetartalm§n§l fogva m®rt mennyis®gben beilleszthetŜ az ®trendbe, ²gy ®rdemes ezeket 
is beszerezni abban az esetben, ha az ¿nnepi alkalmakr·l tudom§st szerz¿nk. 
 

K®rd®s: - Hogyan l®phetek be a Magyarorsz§gi PKU Egyes¿letbe? 
R§kos Bal§zs, a Magyarorsz§gi PKU Egyes¿let titk§ra: - Azoknak, akik m§r 
2017-ben tagok voltak, csak az ®ves tags§gi d²jat kell befizetni ®s a c²memre 
(kisbazso@freemail.hu e-mail c²mre vagy a 9431 FertŜd, Mentes M. u. 1. 
levelez®si c²mre) elk¿ldeni azt ezt igazol· bizonylatot legk®sŜbb 2018. febru§r 
28-ig.  Azok nak, akik 2018-ban l®pnek be az egyes¿letbe ð teh§t 2017-ben m®g 

vagy m§r nem voltak tagok ð ki kell tºlteni a Tags§gi adatlapot, ezt elk¿ldeni a fenti 
c²mekre a tagd²j befizet®s®rŜl sz·l· igazol§ssal egy¿tt. Csak ®s kiz§r·lag k®zzel al§²rt 
Tags§gi adatlapot fogadunk el. Minden PKU -s ®s velesz¿letett anyagcserezavarral k¿zdŜ 
di®t§z·t szeretettel ð ®s programokkal ð v§runk egyes¿let¿nkbe! 
 

V§rjuk k®rd®seiteket! Ahogy l§tj§tok, igyeksz¿nk a t®m§hoz legmegfelelŜbb 
szak®rtŜket, v§laszad·kat k®rdezni ®s felkutatni! 

Itt k®rd®s nem maradhat megv§laszolatlanul! 

Eszter 

.ŀƭłȊǎ 

włŎȊ Řƻƪƛ 
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Pozit²v gondolatok 
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ăSenki nem mondta, hogyan kell csin§lni ezt. A 
felnŜtt ®letet. M§rmint azon t¼l, hogy innentŜl 
felelŜs vagy a tetteid®rt, fiam, meg hogy menj el a 
fodr§szhoz most m§r t®nyleg, ®s hogy hogy n®z ki 

az ¿nneplŜ ruh§hoz az a tornacipŜ.ó 
(Keresztury Tibor)  
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FĎKUSZBAN 
 
FelnŜtt-nap 2017 
Okt·ber 21-22- ®n rendezt®k meg Budapesten a SzŜnyi Hotelben a Nutricia 
t§mogat§s§val ®s szervez®s®ben a felnŜtt PKU-napot.  
 
 
Dr. Szab· Lajos ºsztºnd²j-§tad· 
 
A program az ºsztºnd²j §tad·val kezdŜdºtt, majd pedig szakmai programokkal 
folytat·dott.  
 
A Dr. Szab· Lajos ºsztºnd²jban 12 kºz®piskol§s ®s 6 fŜiskol§s di®t§z· r®szes¿lt: 
Kºz®piskol§sok: Hossz¼ Krist·f, Posta Ad®l, Fat®r J§zmin, Kov§cs Zs·fia, Luta Adrienn, 
Fat®r Vikt·ria, Tºrºk Eszter, ErdŜdi Zsombor, Bella Zs·fia, KezdŜdy Roberta, Kiss 
Tam§s, Kardos B§lint 
FŜiskol§sok: Bak Ath®na, Turb·k Helga, V§s§rhelyi Botond, T·th M§rk, Egy¿d 
Norbert, Gyapjas Edit. 
N®h§ny d²jazottat siker¿lt elcs²pni egy-egy gyors k®rd®sre. 
Megtudtuk, hogy Luta Adrienn Id®n elŜszºr kapta meg az ºsztºnd²jat. Sz®kesfeh®rv§ron az 
I. Istvan Szakgimn§ziumban tanul pedag·gia szakon. Az ºsztºnd²jat 2-3 ®ven bel¿l angol 
nyelvvizsg§ra szeretn® kºlteni. K®sŜbb a tanulm§nyaira ford²tan§, estlegesen fŜiskol§ra, 
illetve a jºvŜben is szeretn® megp§ly§zni az ºsztºnd²jat, ha lesz r§ lehetŜs®g.  
Fat®r J§zmin Szombathelyi Kanizsai Dorottya Gimn§ziumban tanul  angol k®ttannyelvŪ 
oszt§lyba j§r. £v v®g®n le kell tennie egy ®retts®gi szintŪ vizsg§t az®rt hogy jºvŜre a 
tºrt®nelmet a fºldrajzot az informatik§t ®s a civiliz§ci·t angolul tanulhassa. Az ºsztºnd²jat 
angol tanulm§nyaimhoz szeretn® felhaszn§lni.  
Fat®r Vikt·ria a szint®n a Szombathelyi Kanizsai Dorottya Gimn§ziumba j§r, n®met 
tºrt®nelem szakon tanul. Az ºsztºnd²jat a kºz®piskolai tanulm§nyaimra szeretn®m 
ford²tani. 
 
Szeretettel gratul§lunk a d²jazottaknak! 
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FelnŜtt Szakmai Program 
 
A fŜ t®ma a matern§lis PKU volt amely ¼gy gondolom minden PKU-s fiatal sz§m§ra 
fontos.    
 
A szakmai elŜad§sokat Dr. Reismann P®ter a budapesti gondoz·kºzpont orvosa kezdte. Az 
Ŝ t®m§ja a m§sodlagosan kialakul· betegs®gekrŜl besz®lt a felnŜtt korban. ElŜad§s§b·l 
megtudhattuk, hogy mik azok a betegs®gek amelyek mindenkit ®rintenek ®s nem az®rt 
mert PKU-sok vagyunk. Ilyen tºbbek kºzºtt a magas v®rnyom§s betegs®ge, 
cukorbetegs®g.  
 
A kºvetkezŜ elŜad· Dr. Aradi Gabriella volt, aki a fenilketon¼ria neurol·giai 
kºvetkezm®nyeirŜl besz®lt. Elmondta, hogy minden ®letszakaszban fontos a di®ta 
betart§sa, mert komoly neurol·giai probl®m§kat okoz a di®ta elhanyagol§sa. ăElrettentŜ 
p®ldak®ntó bemutatta k®peken a kezelt ®s kezeletlen anyagcsere betegs®gben szenvedŜket. 
 
Az Ŝ elŜad§s§t kºvette Kiss Erika aki szint®n a di®ta fontoss§g§r·l besz®lt, ®s a di®ta-
vezet®si t²pusokr·l. Tov§bb§ elŜad§s§ban sz· volt arr·l, hogy hogyan lehet egy utaz§s 
alkalm§val megszervezni a PKU-s ®tkez®st, ak§r egy k¿lfºldi ¼t sor§n is. Elmondta, hogy 
k¿lºnbºzŜ di®t§s seg²ts®get is tud ny¼jtani egyedi di®tatervvel, b§rmiben a seg²ts®g¿nkre 
lesz. P®ldak®nt eml²tett meg engem, mert ®n seg²ts®get k®rtem TŜle a fogy·k¼r§ban. 
Tan§csokkal l§tott el, kielemezte a testºsszet®telem is In-Body k®sz¿l®k seg²ts®g®vel.  Sok 
seg²ts®get kaptam tŜle. Majd Kricsfalussy Martina saj§t tapasztalatait mes®lte el a 
terhess®g®rŜl, ®s hogy milyen neh®zs®gei voltak. Elmondta, hogy sokszor neh®z volt a 
szigor¼ di®t§t betartani, de mivel fontosnak tartotta, hogy eg®szs®ges kisbab§ja sz¿lessen, 
®s minden rendben legyen, ez®rt szigor¼an tartotta a di®t§t.  
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Az eb®det kºvetŜen Dr. B·kay J§nos tartott elŜad§st a matern§lis PKU szindr·m§r·l. 
ElŜad§s§b·l megtudhattuk, hogy milyen ăprobl®m§kató okoz a terhess®g alatt be nem 
tartott di®ta. Milyen komoly probl®m§k jelentkezhetnek a sz¿letendŜ gyermekn®l.  
 
Dr . R§cz G§bor elŜad§sa kºvetkezett, aki ătudom§nyos alaponómagyar§zta eló a 
fenilketonuria szerep®t a szervezetben.  
 
A tov§bbiakban Gy¿re Eszter tartott dietetikai elŜad§st a PKU-s nŜ terhess®gre, sz¿l®sre 
val· felk®sz¿l®s®rŜl, itt feladat volt p®ld§ul, hogy k¿lºnbºzŜ ®telek feh®rjetartalm§t kellett 
megmondani, kisz§molni. Alacsony feh®rjetartalm¼ ®lelmiszerekrŜl besz®lt¿nk, amelyek 
j·l beilleszthetŜk.  
 
Simon Erika pedig arr·l besz®lt az elŜad§s§ban, hogy milyen egyszerŪen lehet elmondani 
egy csal§dtagnak, bar§tnak, egy ¼j szerelemn®l hogy mi is az a PKU. £s ºtleteket 
kaphattunk,  hogy ha egy t§rsas§gi esem®nyre elmegy¿nk, ®tterembe stb, hogy miket 
ehet¿nk.  

 
 
A meglepet®s-program 
 
Szabadul· szob§ba ment¿nk, ahol 3x 5 fŜs 
csapatokat alkotva kellett k¿lºnbºzŜ 
szob§kb·l megadott idŜn bel¿l kijutni. 
Szuper ®lm®ny volt, ®s remek csapat®p²tŜ.  
A sz§ll§sra vissza®rve elkezdŜdhetett a 
kºtetlen besz®lget®s. R®g nem l§tott 
bar§tokkal besz®lgett¿nk, nosztalgi§ztunk 
eg®szen ®jszak§ig J  

 
M§snap reggel a reggelit kºvetŜen a hazautaz§s elŜtt a Nutricia munkat§rsaival 
besz®lgett¿nk, ahol elmondhattuk az ºtleteinket a jºvŜre n®zve.  
 
Nekem ez a rendezv®ny nagyon hasznos volt. Olyan inform§ci·kat kaptam, amelynek 
birtok§ban a k®sŜbbiekben nem lesz probl®m§m, ha pl. §llapotos leszek. Tºbb ºtletet 
kaptam, hogy milyen ®teleket ®s hogyan illeszthetek be a di®t§ba.  Mindig nagyon fontos 
hogy ezekrŜl a k®rd®sekrŜl besz®lj¿nk, ®s a ăfiatalabbó koroszt§ly is hallja ezeket az 
elŜad§sokat, ®s tudjunk besz®lgetni a PKU-r·l.  
Rem®lhetŜleg legkºzelebb m®g tºbben lesz¿nk, ®s m§s is hallhatja a hasznos elad§sokat.  
 
Nagyon szuper k®t napot tºltºtt¿nk el. Ēgy gondolom hasznos volt mindannyiunk 
sz§m§ra.  Hatalmas kºszºnet ®rte a Nutricia munkat§rsainak: Orsinak, Ancs§nak, ®s 
Ottinak, hogy megszervezt®k ezt a h®tv®g®t.   ¥r¿lºk, hogy volt lehetŜs®g¿nk r®szt venni 
Nek¿nk, felnŜtteknek sz·l· rendezv®nyen.  
 

 
Bakos Barbara  
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Doki-¿zi 
 
Ez¼ttal Doki-¿zi rovatunk nemcsak egy t®m§t boncolgat, mivel ¼gy gondoltuk, 
mindenkinek hasznos, ha r®szes¿l mindabban az inform§ci·s anyagban, amely ð orvosi 
r®szrŜl ð a FelnŜtt nap keretein bel¿l az elŜad§sokon elhangzott. Ez®rt most 
kºzz®tessz¿k minden elŜad§s kivonatos anyag§t. K®rj¿k, olvass§tok el figyelmesen, 
hiszen sosem tudhatj§tok, melyik ®lethelyzetben v§lnak fontoss§, hasznoss§ az itt ²rtak. 
 

 
A matern§lis fenilketonuria (MPKU) ®s a megelŜz®s lehetŜs®gei 
Dr. B·kay J§nos ð SOTE I. sz. Gyermekklinika, Budapest 

 
 
A fenilketonuria, a PKU egy genetikailag meghat§rozott betegs®g., amelynek l®nyege, 
hogy egy enzimhiba miatt a t§pl§l®kkal bevitt term®szetes feh®rj®k leboml§s§ban zavar 
t§mad.  
 
Pontosabban ez azt jelenti, hogy a leboml§s sor§n, egy tºbbl®pcsŜs k®miai folyamatban az 
egyik aminosav, a fenilalanin (phe), amely  a feh®rj®k egyik ®p²tŜkºve, nem tud §talakulni 
tirozinn§, ®s a leboml§si folyamat enn®l a l®pcsŜfokn§l megreked. Ennek az lesz a 
legfontosabb kºvetkezm®nye, hogy a szervezetben felszaporodik a phe ®s annak egy®b 
anyagcsere term®kei, amelyek az idegrendszerre n®zve  m®rgezŜek, ®s k§ros²tj§k azt.  
Ċgy jºnnek l®tre a PKU ismert idegrendszeri szºvŜdm®nyei, amelyek lehetnek enyh®k, 
koncentr§ci·s, vagy tanul§si zavarok, vagy kezeletlen esetekben eg®szen s¼lyosak, mint 
amilyen az ºnell§t§si k®ptelens®gig s¼lyosbod· teljes elbutul§s, az epilepszi§s gºrcsºk stb.   
Ma m§r kºzel ezer olyan g®nhib§t- mut§ci·t ismer¿nk, amelyek felelŜss® tehetŜek a PKU 
l®trejºtt®®rt. Az egyes g®nhib§k a k®t all®lon m®g kombin§l·dhatnak is, egym§s hat§s§t 
enyh²tve, vagy erŜs²tve.  
 
A genetikai hiba hat§rozza meg a betegs®g s¼lyoss§g§t, az un. fenilalanin toleranci§t, teh§t 
azt, hogy term®szetes feh®rj®bŜl mennyi a napi bevihetŜ maxim§lis mennyis®g, ami mellett  
a v®r phe szintje m®g az elfogadhat· tartom§nyban marad. Ez az ®rt®k ®letkoronk®nt 
v§ltozik, a mai gyakorlat sor§n 3 ®ves kor alatt maximum 360, 6-14 ®ves ®letkor kºzºtt 
maximum 480, ®s 14 ®ves kor felett is legfeljebb 600 ȋmol/l (=10mg%)  Persze ismert,  
hogy a v®r phe szintj®t m®g sz§mos egy®b t®nyezŜ (betegs®g, l§z, nºveked®s, fizikai 
terhel®s, vagy ®ppen a v§rand·ss§g) is befoly§solhatja, ami a bevitel tov§bbi megszor²t§s§t 
teheti sz¿ks®gess®.    
 
A PKU kezel®s®nek ma §ltal§nosan elfogadott m·dja a feh®rje- (phe-) szeg®ny di®ta, 
amelynek l®nyege a t§pl§lkoz§s sor§n a feh®rj®k bevitel®nek, a phe  tolerancia §ltal 
megszabott m®rt®kŪ korl§toz§sa. Miut§n ez a feh®rjeszeg®ny ®trend nem biztos²tan§ a 
gyerekek megfelelŜ m®rt®kŪ nºveked®s®t, fejlŜd®s®t, az optim§lis nºveked®shez sz¿ks®ges 
feh®rje fennmarad· mennyis®g®t speci§lis ºsszet®telŪ, feh®rjep·tl· t§pszerrel  kell fedezni. 
A t§pszerek phe mentes, aminosav-kever®kek, vitaminokkal, nyomelemekkel ®s §sv§nyi 
anyagokkal kieg®sz²tve, hogy megelŜzhetŜ legyen valamely hi§ny§llapot kialakul§sa. A 
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megfelelŜen be§ll²tott, ®s ellenŜrzºtt di®ta mellett mint tudjuk a PKU-s egy®nek 
t¿netmentesek, teljes ®letet ®lnek, ®s idegrendszeri, ment§lis fejlŜd®s¿k is megfelelŜ.   
A di®t§s megfelelŜ betart§sa sok betegn®l romlik a serd¿lŜkor idej®n. Ebben,  a sz¿lŜk-, ®s  
minden korl§toz§s ellen l§zad· ®letkorban fordul elŜ legink§bb a t§pszerek 
fogyaszt§s§nak elhanyagol§sa, ®s a di®ta laz²t§sa, vagy teljes felf¿ggeszt®se. Gyakori teh§t, 
hogy a felnŜttkor k¿szºb®n az ®rintett nŜk v®r®nek phe koncentr§ci·ja ®ppen akkor 
emelkedik ism®t a k·rosan magas tartom§nyba, amikor term®kenys®gi ®letszakaszba 
l®pnek.   
 
L®tezik a velesz¿letett phe anyagcserezavaroknak olyan enyhe form§ja is, a PKU-s 
betegekhez kºzel hasonl· gyakoris§ggal, ahol a kiszŪrt betegekben a v®r phe  
koncentr§ci·ja az emelkedŜ feh®rje bevitel ellen®re, k®sŜbb  sem emelkedik olyan 
m®rt®kben (360 umol/l koncentr§ci· fºl®), ami di®t§s megszor²t§st tenne sz¿ks®gess®. 
Ezek az un. hyperfenilalanin®mi§s (HPA-s) egy®nek optim§lis esetben, idŜszakos orvosi 
ellenŜrz®s mellett,  di®t§s megszor²t§s n®lk¿l, teljes ®letet ®lnek. Betegs®gtudat nem alakul 
ki, az ®vek m¼l§sa sor§n sokukn§l a v®rminta k¿ld®se egyre rendszertelenebb® v§lik, 
elhanyagolj§k az ellenŜrz®seket is. Sajn§latos m·don kºz¿l¿k egyre tºbben v§lnak 
el®rhetetlenn® a gondoz§s sz§m§ra, esetleg el is feledkeznek r·la, hogy anyagcsere 
probl®m§juk van.  
 
 A PKU szŪr®s 1975-ben tºrt®nt hazai bevezet®se ·ta, az akkor kiszŪrt betegek az elm¼lt 
®vtizedekben ker¿ltek fogamz·k®pes korba, ®s ezeknek a v§rand·ss§goknak az 
anyagcsere szempontb·l tºrt®nŜ menedzsel®se, a magzati k§rosod§sok megelŜz®se ¼j 
feladatk®nt jelentkezett, ®s mind a mai napig v§ltozatlan kih²v§st jelent.   
 
Az embri· fejlŜd®se sor§n a szervrendszerek kialakul§sa az egyik legfontosabb l®pcsŜfok. 
A kºzponti idegrendszer, a koponya ®s a sz²v kifejlŜd®se a terhess®g 5.-8. het®ben megy 
v®gbe A v§rand·ss§g kapcs§n azonban, b§r az anyai ®s a magzati v®rell§t§s kºzºs, a 
m®hlep®nyen kereszt¿l  m®gis egy un akt²v transzport ir§nyul a magzat fel®, aminek 
kºvetkezt®ben az ut·bbi v®r®ben m®rhetŜ phe koncentr§ci· az anyai v®rszintn®l 
magasabb, el®rheti annak tºbbszºrºs ®rt®k®t is. Ez a  magzat sz§m§ra m§r s¼lyosan 
toxikus, k¿lºnºsen a korai terhess®gben, amikor a l®tfontoss§g¼ szervek, szervrendszerek 
vannak kialakul·ban.  
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El lehet k®pzelni, hogy ha egy 20 ®ves, 50 kg s¼ly¼ fiatal nŜ a sz§m§ra m®g megengedhetŜ 
600 ȋmol/l-es phe szintet tart a di®t§ja mellett, akkor ennek 2,5x ®rt®ke 1500 ȋmol/l phe 
szint milyen m®rt®kben m®rgezi egy mondjuk 1 kg-os magzat szervezet®t!!  
 
A kialakul· k§rosod§s   term®szetesen f¿ggetlen att·l, hogy a sz¿letendŜ gyermek ºrºkli-e 
a PKU-t, mint betegs®get. Az ellenŜrizetlen anyai phe hat§sa sokban hasonl²t ahhoz, amit 
alkoholista, vagy a terhess®g®t v®gig drogoz· any§k ¼jsz¿lºttjein®l l§tunk. 
 
Az ®rintett esetekben a spont§n vet®l®sek sz§m§nak kock§zata jelentŜsen 24 %-al megnŜ. 
A felm®r®sek sor§n a m®hen bel¿li nºveked®s elmarad§sa 40%-ban, a kisfejŪs®g  
elŜfordul§si gyakoris§ga 73%-ban, az idegrendszeri fejlŜd®s visszamarad§sa  92 %-ban, ®s 
velesz¿letett sz²vhib§k pedig 12 %-ban tapasztalhat·ak. Besz§moltak m®g egy®b, enyhe 
idegrendszeri elt®r®sekrŜl, az arckoponya fejlŜd®si zavar§r·l, ®s gyakorta ®rintett a 
sz¿let®st kºvetŜ nºveked®si ¿tem is.  
 A megfigyelt rendelleness®gek kºzvetlen ºsszef¿gg®st mutattak a v§rand·ss§g  alatt az 
anyai v®rben m®rt phe koncentr§ci·val, vagy annak gyakori kiugr§saival.  
 
Felismerve a k®rd®s orvosi jelentŜs®g®t a 80-as ®vek v®g®n az Egyes¿lt ćllamokban 
§llamilag t§mogatott §tfog· nemzetkºzi programot ind²tottak a terhess®gek magzati 
kimenetel®nek pontos felt®rk®pez®se, ®s a sz¿let®si rendelleness®gek megelŜz®se c®lj§b·l. 
A N®metorsz§g ®s Kanada r®szv®tel®vel v®gzett multi-centrikus tanulm§ny eredm®nyei 
szerint a kock§zat minim§lisra val· csºkkent®se csak elŜre tervezett v§rand·ss§ggal,  az 
anyai v®r phe  koncentr§ci·j§nak m§r a fogamz§s elŜtti szoros ellenŜrz®s®vel lehets®ges.  
Ezt a szoros ellenŜrz®st ð az un. anyagcsere kontrollt - a terhess®g teljes idŜtartama alatt 
elengedhetetlen¿l sz¿ks®ges fenntartani. Jelen §ll§spont szerint az a v®r phe szint, ami a 
magzat szempontj§b·l m®g vesz®lytelen, 240 ȋmol/l (=4mg%). Term®szetesen min®l 
laz§bb di®t§t tart egy felnŜtt nŜ a gyermekv§llal§s elŜtt, ann§l nehezebb ezt a di®t§s 
szigor²t§st a mindennapi gyakorlatban megval·s²tani!  
 
K¿lºnºs neh®zs®get jelentenek azok a HPA-s felnŜttek, akiknek phe szintje soha nem 
emelkedett meg annyira, hogy az di®ta bevezet®s®t tegye sz¿ks®gess®. Ezeknek az 
egy®neknek nincs betegs®gtudata, nem j§rnak gondoz§sra. ElŜfordulhat, hogy m®g a 
nŜgy·gy§szn§l, vagy a v§rand·sgondoz§s sor§n sem der¿l ki, hogy anyagcsere 
probl®m§juk volt, illetve van, ugyanakkor magasabb phe szintj¿k a magzatra n®zve m§r 
vesz®lyes lehet.    
 
Szint®n kih²v§st jelent, hogy a feh®rjep·tl· t§pszerek ²ze, ami mint tudjuk nem igaz§n 
kellemes, de a di®t§z·k az ®vek sor§n m§r megszokt§k, a v§rand·ss§g sor§n, k¿lºnºsen 
annak elsŜ h·napjaiban nehezebben fogyaszthat·k, hiszen ilyenkor az ®rintettek szagl§sa, 
²z®rz®se sokkal intenz²vebb® v§lik, ®s gyakori a h§ny§s is.  
 
Ugyanakkor, m²g egyr®szrŜl a mindennapi t§pl§lkoz§s sor§n a feh®rjebevitel tov§bbi 
megszor²t§sa sz¿ks®ges, m§sr®szrŜl viszont a magzat megfelelŜ nºveked®s®nek ®rdek®ben 
a v§rand·snak megfelelŜ mennyis®gŪ kal·ri§t kell bevinnie a szervezet®be, ®s a k®t 
kºvetelm®ny egy¿ttes megval·s²t§sa fokozott kih²v§st jelent.  
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Mit tett¿nk-tesz¿nk a budapesti centrumban a matern§lis PKU, ®s szºvŜdm®nyeinek 
megelŜz®se ®rdek®ben?  
 
1.  Minden regisztr§lt PKU-s, illetve HPA -s le§ny beteg¿nk csal§dj§nak 5 ®vente 
t§j®koztat· levelet k¿ld¿nk a matern§lis PKU vesz®lyeirŜl ®s a megelŜz®s lehetŜs®g®rŜl.   
2. Ugyanezt a levelet a gondoz§son val· megjelen®skor, ®vente a 12 ®vn®l idŜsebb l§nyok, 
illetve sz¿leik szem®lyesen is k®zhez kapj§k, mikºzben sz·ban is t§j®koztatjuk Ŝket.  
3.  Az ®vente megrendez®sre ker¿lŜ PKU-s t§borainkban k¿lºn felvil§gos²t· elŜad§st 
tartunk  a t®m§ban. ¥t ®vente speci§lis, tematikus h®tv®g®ket is szervez¿nk a sz¿lŜk®pes 
korba ker¿lt fiataloknak, ahol sz·ba ker¿l a fogamz§sg§tl§s is.  
4. Speci§lis oktat· h®tv®g®ket, s¿tŜ-fŜzŜ st¼di·kat rendez¿nk a di®t§s fegyelem jav²t§s§ra. 
5. Szakmai elŜad§sokat tartunk sz¿l®sz-nŜgy·gy§szoknak, v®dŜnŜknek, hogy gondoljanak 
a MPKU-ra, mint lehetŜs®gre, ®s terhes gondoz§s kapcs§n c®lzottan k®rdezzenek r§ az 
esetleges anyagcsere betegs®gre.  
6. Kºzºss®gi port§lon, dietetikai blogon, PKU Egyes¿let weboldal§n, valamint t§j®koztat·  
kiadv§nyokon kereszt¿l t§j®koztatunk. 
 
Az anyagcsere-gondoz§s sor§n  a dietetikus® a fŜ szerep. A v§rand·ss§g  megtervez®s®nek 
jelentŜs®ge felbecs¿lhetetlen, hiszen a c®l az anyagcsere-kontroll, a v®r phe szintek 
optimaliz§l§sa a fogantat§s idŜpontj§ra, majd annak folyamatos fenntart§sa eg®szen a 
gyermek sz¿let®s®ig.  
Gyermekv§llal§s elŜtt h§rom h·napos pr·badi®ta sor§n, ®trendi v§ltoztat§sokkal, a 
feh®rjep·tl· t§pszerek adagol§s§val, vagy adagj§nak m·dos²t§s§val ®rj¿k el a k²v§natos 
v®rszinteket, ®s kºvetŜen kap ăzºld utató a terhess®g v§llal§sa. A dietetikai ellenŜrz®sek 
havonta egy alkalommal szem®lyesen, telefonon/e-mailben sz¿ks®g szerint heti tºbb 
alkalommal is tºrt®nnek. Az ®rintettektŜl hetente egy-k®t alkalommal k®r¿nk szŪrŜpap²ros 
v®rmint§t phe meghat§roz§sra, (c®l®rt®k 60-240 Õmol/l), magas ®rt®k eset®n ism®telve.  
 
Egy felnŜtt PKU-s §tlag napi 300-500 mg napi phe bevitel®vel szemben (egy®ni phe 
toleranci§t·l is f¿gg) a terhess®g alatt a javasolt bevitel csak 150-200 mg, teh§t a napi 
bevitel 50-60 %-kal is csºkken! A PKU-s betegek di®t§juk sor§n nem fogyaszthatnak 
tejterm®keket, toj§st, h¼sf®l®ket, lisztes ®teleket, keny®r f®les®geket, csokol§d®t, olajos 
magvakat, sz·j§t, sz§razh¿velyeseket, zºldbors·t. Ehhez a v§rand·ss§g sor§n tov§bbi 
szigor²t§sok t§rsulnak (burgonya, zºlds®gf®l®k bevitel®nek mennyis®gi korl§toz§sa). 
Ugyanakkor mindh§rom trimeszterben fontos a napi energia bevitelt 2155-3155 kcal 
mennyis®gben biztos²tani. 
 
A v§rand·sok orvosi ellenŜrz®s®re az anyagcsere gondoz·ban 3 havonta tºrt®nik, minden 
alkalommal di®t§s tan§csad§ssal egybekºtve. Ezen alkalmak sor§n a tests¼ly, v®rnyom§s 
ellenŜrz®se mellett sz§mos laborat·riumi vizsg§latot is sz¿ks®ges elv®gezni  
 
Fontos a szakm§k kºzºtti egy¿ttmŪkºd®s, hiszen b§rmilyen kiugr· ®rt®krŜl, a magzat 
vesz®lyeztetetts®g®rŜl a sz¿l®st vezetŜ szakorvosnak is tudnia kell, illetve a magzat 
fejlŜd®s®t is k¿lºnºs figyelemmel kell nyomon kºvetnie.  
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C®lszerŪ, hogy az MPKU kialakul§s§nak legkisebb  gyan¼ja eset®n is a sz¿l®s olyan 
int®zm®nyben tºrt®njen, ahol az ¼jsz¿lºtt speci§lis ell§t§sa is megfelelŜ szinten 
biztos²that·.   
 
A budapesti centrumhoz tartoz· betegek kºz¿l az elm¼lt ®vtizedekben 23 PKU-s ®s 38 
HPA -s v§rand·ss§g§b·l ºsszesen 50 ¼jsz¿lºtt sz¿letett. Ezek kºz¿l a HPA-s mam§k mind 
eg®szs®gesek voltak. A PKU-s v§rand·ss§gokb·l sz¿letett ¼jsz¿lºttek kºz¿l, eltekintve 
att·l, hogy k®t gyermek ºrºkºlte a sz¿lŜk PKU-j§t, 23 ¼jsz¿lºttbŜl 19 lett eg®szs®ges. 
Szomor¼ T®ny azonban, hogy sz¿letett n®gy kisfejŪ, k§rosodott ¼jsz¿lºtt is, amibŜl a 
legszomor¼bb, hogy ez a 4 gyermek ugyanazon k®t PKU-s anya terhess®g®nek gy¿mºlcse, 
akik minden kor§bbi felvil§gos²t§s ellen®re nem tartott§k a di®t§t, ®s nem j§rtak 
anyagcsere gondoz§sra sem!  
 
A megelŜz®s, hasonl· esetek elker¿l®se kºzºs feladat,  amely csak akkor val·s²that· meg, 
ha a gondoz·kºzpont dolgoz·i, az orvos, a dietetikus ®s az ®rintett betegek kºzºtt az ®vek 
sor§n szoros ®s j· bizalmi kapcsolat alakul ki, amelynek sor§n a gyermeket v§llal· PKU-s 
bel§tja, hogy fontos a szak®rtŜ seg²ts®g, ®s el is fogadja azt, tudva, hogy ez a sz¿letendŜ 
gyermek eg®szs®g®nek z§loga!  
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M§sodlagosan kialakul· betegs®gek felnŜttkorban 
Dr. Reismann P®ter - Semmelweis Egyetem, II. sz. Belgy·gy§szati Klinika, Budapest 
 
A fenilketonuria 1975 ·ta az orsz§gos ¼jsz¿lºttkori szŪrŜprogram r®sze. A ter§pia alapja 
az ®lethosszig tart·, term®szetes feh®rj®ben szeg®ny ®trend ®s a napi rendszeress®ggel 
elfogyasztand· orvosi t§pszer. Az ®rintett ¼jsz¿lºtteket gondoz§sba veszik anyagcsere-
profillal b²r· gyermekgy·gy§szati klinik§n. M§ra m§r felnŜtt tºbb olyan gener§ci·, amely 
sz¿let®s®tŜl kezdve a fenti ter§pi§val ®l. El®rt®k a felnŜttkort, egy r®sz¿k anyagcsere-
profillal b²r· belgy·gy§szati gondoz·kºzpontba j§r ellenŜrz®sre. A mai tud§sunk alapj§n 
a PKU-s felnŜttnek ®lete v®g®ig a v®r fenilalanin szintj®t 600 mikromol/L (10 mg%) alatt 
kell tartani, hogy az alapbetegs®gbŜl eredŜ szºvŜdm®nyektŜl - a lehetŜs®gekhez k®pest 
- mentes maradjon! 
 
Az ®letkor elŜrehaladt§val sz§mos olyan t®nyezŜvel kell sz§molnunk, mely befoly§solja a 
felnŜtt PKU-s ®let®t. 
 
Az elsŜ fontos t®nyezŜ a ter§piahŪs®g, azaz mennyire szigor¼an tartja a term®szetes 
feh®rj®ben szeg®ny di®t§t ®s fogyasztja naponta tºbbszºr az orvosi t§pszert. A felnŜtt PKU-
sok nagy r®sze elkºltºzik a sz¿lŜi h§zb·l, ºn§ll· ®letet kezd, ²gy r§ h§rul a feladat ®s a 
felelŜss®g is, hogy a di®t§ra odafigyeljen, bev§s§roljon, megfelelŜ ®teleket fŜzzºn, a 
t§pszereket beszerezze! Sajnos, sokszor l§that·, hogy az ºn§ll· ®letvitel a di®ta rov§s§ra 

²r·dhat! Ez®rt k¿lºn odafigyel®st ig®nyel mind a sz¿lŜktŜl, mind a PKU-s fiatalfelnŜttŜl, 
mind a gondoz·kºzpontt·l, hogy ezen ă§t§ll§sió idŜszakban is a di®ta ne maradjon el, a 
v®rszintek a c®ltartom§nyba maradjanak! 
 

Ha a di®t§t nem tartj§k, az orvosi t§pszert nem fogyasztj§k 
hossz¼t§von, akkor k¿lºnbºzŜ szºvŜdm®nyek megjelen®s®vel kell 
sz§molnunk!  
 
A leg®rz®kenyebb szerv, amely magas v®r fenilalanin szint eset®n s¼lyosan k§rosodhat, az 
agy. Az agy mŪkºd®s®nek roml§sa sok esetben nem visszaford²that·, ²gy a megelŜz®s az 
egyetlen j· ®s hat§sos l®p®s. Ha a v®r fenilalanin szint sok§ig magas, akkor az agysejtekben 
is magas lesz a fenilalanin szint, mely negat²van befoly§solja a gondolkod§st, a lelki 
§llapotot, a dºnt®seket, ºsszess®g®ben a mindennapi ®letvitel, mely munkahelyi vagy 
otthoni/csal§di probl®m§khoz vezethet! 
 
A bŜr ekz®m§ss§ ®s s§padtt§ v§lhat, ennek h§tter®ben a bŜr pigment csºkkent k®pzŜd®se 
§ll, mely a tirozin nevŪ aminosavb·l sz§rmazik.  
 
A csont erŜss®g®t ®s tºr®ssel szembeni ellen§ll·-k®pess®g®t sz§mos faktor befoly§solja. 
Megfigyelt®k, hogy PKU-ban a csont ăsŪrŪs®geó alacsonyabb lehet a hasonl· ®letkor¼, 
nem PKU-s emberek®hez k®pest. Ebben nemcsak a magas fenilalanin szintnek van 
meghat§roz· szerepe, de a kev®s testmozg§s is szerepet j§tszhat! Fontos b§tor²tani a PKU-
sokat, hogy min®l tºbbet mozogjanak, sportoljanak, mert ez§ltal erŜsºdhet a csont! A csont 
anyagcser®j®hez elengedhetetlen a megfelelŜ k§lcium ®s D-vitamin ell§totts§g, ²gy sok 
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PKU-sn§l napi rendszeress®ggel kell k§lciumot ®s D-vitamint tartalmaz· ®trendkieg®sz²tŜt 
fogyasztani. IdŜszakosan a csontsŪrŪs®g kontrollja sz¿ks®ges a gondoz·kºzpontokban! 
 
Jelen korunk felnŜtt n®pbetegs®gei kºz® tartozik a t¼ls¼ly, a cukorbetegs®g, a magas 
v®rnyom§s ®s a magas v®rzs²rszint. Ezen betegs®gek hossz¼t§von a sz²v ®s az ®rrendszer 
§llapot§t rontj§k, melyek k¿lºnbºzŜ szervk§rosod§sokhoz vezethetnek. Ezen betegs®gek 
megelŜz®se az eg®szs®ges ®letvitel megŜrz®s®vel lehets®ges, melynek alapjai a 
tests¼lygyarapod§s elker¿l®se ®s a rendszeres testmozg§s. Ez k¿lºnºsen fontos PKU 
eset®n, mivel a fenti betegs®gek mindegyik®ben valamely di®t§s megszor²t§s az elsŜdleges 
ter§pi§s l®p®s. Cukorbetegs®g eset®n a sz®nhidr§t bevitelt kell korl§tozni, magas 
v®rzs²rszint eset®n a zs²rszeg®ny ®trend bevezet®se sz¿ks®ges, t¼ls¼ly eset®n 
kal·riaszeg®ny di®t§t kell tartani. Nem kell nagyon hangs¼lyozni, hogy az am¼gy is 
ăneh®zó PKU-s di®ta mell®, mennyire bonyolult lehet a fenti di®t§s elv§r§sokat 
hozz§illeszteni!  
 

 
 
¥sszefoglal§sul elmondhat·, hogy a m§r j·l ismert kezel®ssel, mint a term®szetes 
feh®rj®ben szeg®ny ®trend ®s a t§pszer mindennapi elfogyaszt§s§val j·l kezelhetŜ a 
PKU!  
 
A szºvŜdm®nyek megelŜzhetŜek, ha a v®rszintek a k²v§nt tartom§nyban vannak, ezt a 
rendszeres v®r fenilalanin szint ellenŜrz®ssel tudjuk biztos²tani. Ahhoz, hogy 
felnŜttkorban is teljes ®rt®kŪ ®letet ®ljenek a PKU-sok a fenti kezel®s ®s ellenŜrz®s mellett 
fokozott figyelmet kell szentelni a mindennapi mozg§sra, a tests¼lygyarapod§s 
elker¿l®s®re, hogy a ătipikusó felnŜttkori betegs®gek ne t§rsuljanak a PKU-hoz! Ebben 
mindenk®pp seg²ts®get tud ny¼jtani vagy a szegedi vagy a budapesti gondoz·kºzpont!  
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A fenilalanin szerepe a szervezet¿nkben 
Dr. R§cz G§bor ð SZTE Gyermekklinika, Szeged 
 
A PKU -s di®t§z·k ®letminŜs®g®t legink§bb az befoly§solja, hogy mennyire j·l tartj§k a 
di®t§jukat, milyen j·l fŜznek, mennyi ºrºmet tal§lnak a veg§n-jellegŪ ®telekben; ®s nem az, 
hogy ismerik -e az anyagcserezavaruk biok®miai alapjait. A saj§t tapasztalatom az, hogy a 
p§ciensek egy r®sze annak ellen®re, hogy minden alkalommal besz®lget¿nk ilyesmirŜl, 
nincsen teljesen tiszt§ban azzal, hogy mik az aminosavak, ®s az egyik mi®rt okoz n§luk 
bajt. Ez®rt idŜnk®nt ®rdemes lehet felfriss²teni a tud§sukat a t®m§r·l, ami seg²thet 
meg®rteni azt, hogy mi®rt is ®rdemes tartani a di®t§t, mi®rt kell a t§pszereket 

elfogyasztani.  
 
Az aminosavak kis szerves molekul§k, melyek a feh®rj®k ®p²tŜkºvei. H¼szf®le aminosav 
van a szervezet¿nkben, egyik a fenilalanin. Ez esszenci§lis aminosav, ami azt jelenti, hogy 
az emberi (§llati) szervezet nem k®pes elŜ§ll²tani, szemben az olyan aminosavakkal, mint 
pl. a glicin. Az esszenci§lis aminosavakat csak a nºv®nyek §ll²tj§k elŜ, az §llatok v®gsŜ 
soron csak innen, a nºv®nyek, ill. nºv®nyevŜ §llatok elfogyaszt§sa r®v®n jutnak hozz§juk!  
Az aminosavakb·l a sejtek endoplazm§s retikulum§ban l®vŜ ribosz·m§k a genetikai k·d 
alapj§n polipeptideket (aminosav l§ncokat) gy§rtanak. Ezek a l§ncok a fizikok®miai 
tulajdons§gaik §ltal vez®relve meghat§rozott szerkezetŪ, saj§tos funkci·kat v®gzŜ 
feh®rjemolekul§kk§ rendezŜdnek. Ha a genetikai k·d megv§ltoz§sa (mut§ci·) miatt a 
polipeptid l§ncban olyan v§ltoz§s tºrt®nik, ami miatt nem tud a szok§sos alak¼ 
feh®rjemolekul§v§ feltekeredni, akkor elvesz²theti a funkci·j§t, az eredm®ny egy genetikai 
betegs®g. 
 
A test¿nket kb. 20000 f®le feh®rje 
alkotja, sejtt²pusonk®nt v§ltoz· 
mennyis®gben ®s ºsszet®telben. 
Sejtenk®nt 1-3 milli§rd darab 
feh®rjemolekula van, egyenk®nt n®h§ny 
sz§z-h¼szmilli· p®ld§nyban. A feh®rj®k 
ºsszehangolt, szab§lyozott mŪkºd®se 
eredm®nyezi v®gsŜ soron az 
®letfunkci·kat. Egy 70 kg-os felnŜttben 
kb. 12 kg feh®rje van, ennek egyhuszada 
a fenilalanin  (Phe).  
 
A Phe egyr®szt teh§t minden feh®rj®ben 
jelen l®vŜ ®letfontoss§g¼ aminosav. M§sr®szt a tirozin (Tyr) aminosavv§ alakul, ami fontos 
molekul§k elŜanyaga. A Phe-Tyr §talakul§s§nak zavara a PKU oka. A Phe, illetve a tirozin 
azt§n tºbb l®p®sben le is bomolhat (egy®bk®nt ezeknek a l®p®seknek is megvannak a saj§t 
betegs®geik, pl. a tirozin®mia).  
 
A nºveked®s ®s a lebontott, elvesz²tett feh®rj®k miatt fontos az esszenci§lis aminosavak 
folyamatos bevitele, ami a Phe vonatkoz§s§ban nem PKU-sok sz§m§ra napi 20 mg/kg (a 
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70 kg-os felnŜtt eset®ben 1.5 gramm/nap). Ez furcsam·don nem sokkal tºbb, mint a felnŜtt 
PKU-s 6 800 mg/nap maxim§lis bevitele. M§sf®l gramm Phe-t kb. 150 gramm csirkeh¼s 
tartalmaz, de enn®l §ltal§ban sokkal tºbbet esz¿nk, mert a hasznosul§s nyilv§n nem 
tºk®letes ð illetve az ®tkez®s t¼lmutat a puszta t§pl§l®kbevitelen ð, §m ez nem okoz 
probl®m§t, a felesleg lebomlik. A PKU di®t§z·ban a norm§l bevitel, pl§ne a felesleg 
probl®m§t okoz, ez®rt kell a feh®rjeszeg®ny di®ta. A megengedett 600 mg Phe-t tartalmaz· 
norm§l feh®rje mennyis®g viszont csak a fele-harmada a minim§lis adagnak, de ebben m§r 
t¼l kev®s a tºbbi aminosav. Ez®rt sz¿ks®ges a tºbbi aminosav bevitele a t§pszerrel. 
 
T¼l kev®s fenilalanin, ®s §ltal§ban az esszenci§lis aminosavak el®gtelen bevitele eset®n a 
sejtek ®s szervek mŪkºd®se zavart szenved, mert kevesebb feh®rje k®pzŜdik. A t¼l ·vatos 
PKU-s di®t§z· bŜrsz§razs§got, h§ml§st, hasmen®st, fogy§st, v®g¿l §ltal§nos fogy§st, 
le®p¿l®st fog tapasztalni. 
 
A tirozinb·l a bŜr fest®ksejteiben melanin termelŜdik, ami a barn§s sz²nt adja, ill. a f®ny 
UV sugarai ellen v®d. PKU eset®n a kevesebb tirozinb·l kevesebb melanin k®pzŜdhet, 
emiatt a nem kezelt betegek szŜk®k ®s vil§gos bŜrŪek.  
 
Az idegrendszerben ®s a mell®kves®ben a tirozinb·l katekolaminok (dopamin, adrenalin 
®s noradrenalin) k®sz¿lnek, melyek fontos ideginger¿let§tvivŜ anyagok ill. hormonok.  
A dopamin a kering®si rendszerben helytŜl f¿ggŜen ®rt§gulatot vagy ®rºsszeh¼z·d§st 
okoz, ®s fokozza a sz²vizom-ºsszeh¼z·d§st. 
 
Az agyban 4 dopamin rendszer van, ezek szerepe:  

¶ Mezokortik§lis p§lya: a kºz®pagyb·l vezet az agyk®regbe; eml®kez®s, figyelem, 

probl®mamegold·-k®pess®g. 

¶ Mezolimbikus p§lya: a kºz®pagyb·l vezet a limbikus (®rzelmi) strukt¼r§khoz; ehhez 

a kellemes ®rzetek, az ºsztºnºs magatart§s, a jutalmaz§s ®s az addikci· kialakul§sa 

kapcsolhat·ak. 

¶  Mezostriat§lis p§lya: a kºz®pagyb·l a stri§tumhoz vezet, az akaratlagos ®s a 

spont§n mozg§sok szervezŜd®s®t szab§lyozz§k. 

¶ Tuberoinfundibul§ris p§lya: a prolaktin szekr®ci·t szab§lyozza az agyalapi 

mirigyben.  

Az adrenalin hormonk®nt a mell®kvesevelŜben termelŜdik ®s onnan v§laszt·dik ki a 
v®rbe. Emeli a v®rcukorszintet, fokozza a sz²v teljes²tm®ny®t, kiv§ltja a stressz-reakci·t.  
A noradrenalin ®s adrenalin gy·gyszerk®nt szŪk²ti az ereket, emeli a v®rnyom§st. 
Neurotranszmitterk®nt a kºzponti- ®s a szimpatikus idegrendszerben is jelen van. JelentŜs 
a hangulat meghat§roz§s§ban; hangulatzavar (depresszi·, m§nia) h§tter®ben a 
noradrenerg inger¿let§tvitel zavara, hi§nya ill. t¼lmŪkºd®se §ll.  
 
Stresszhormonk®nt az agynak azt a r®sz®t ®rinti, amely a figyelmet ®s a v§laszreakci·kat 
ellenŜrzi. Az adrenalinhoz hasonl·an a noradrenalin is r®szt vesz a fight-or-flight reakci· 
(ă¿ss vagy fussó) kiv§lt§s§ban.  



PKU Magazin IV. évf./3-4. szám                48 

 

PKĒjdons§gok 
 
Ēj at²pusos-at²pusos PKU 
Ismert, hogy az at²pusos PKU oka egy kofaktor, a tetrahidrobiopterin (BH4) hi§nya. A BH4 
a fenilalanin hidroxil§z, tirozin hidroxil§z, triptof§n hidroxil§z ®s nitrog®n-monoxid 
szint§z kofaktora. A BH4 hi§nyban ez a 4 enzim mŪkºd®se szenved zavart, ami PKU-t ®s 
katekolamin hi§nyt okoz. Id®n le²rtak egy ăat²pusos-at²pusos PKUó form§t, mely nem a 
BH4 k®pzŜd®s®nek zavar§ra vezethetŜ vissza, hanem a BH4-et haszn§l· enzimek norm§lis 
feltekerŜd®s®t (folding) biztos²t· specifikus chaperon molekula hi§nya okozza. 
 
Ēj PKU differenci§ldiagnosztika teszt 
Ha a ¼jsz¿lºttkori anyagcsereszŪr®ssel magas Phe szintet tal§lunk egy bab§n§l, nagyon 
fontos elk¿lºn²teni, hogy klasszikus PKU-val vagy BH4 hi§nnyal §llunk-e szemben. Erre a 
legjobb m·dszer a BH4 terhel®s. Ha a magas Phe szint BH4 ad§sa ut§n 24 ·r§ig vagy 
tov§bb is magas marad, akkor nem BH4 hi§nyr·l van sz·. Ez egy legal§bb k®tnapos 
proced¼ra, tºbb v®rv®tellel j§r. N®metorsz§gban fejlesztenek egy m·dszert, ami ezt a 
tesztet radik§lisan lerºvid²ti. Radioakt²van jelºlt fenilalanint adnak az ¼jsz¿lºttnek. Ha a 
f®l ·ra m¼lva kil®legzett levegŜben nem jelenik meg radioakt²v boml§sterm®k, az azt 
jelenti, hogy a Phe nem bomlott le. Azt§n adnak BH4-et, ®s ut§na ¼jra rºvid idŜvel vesznek 
levegŜ mint§t; ha nincs radioakt²v jel, a BH4 sem, hat, klasszikus PKU-r·l van sz·.  
Az elŜny teh§t az, hogy nincs sorozatos v®rv®tel, aminek az eredm®nye legtºbbszºr csak 
m§snap van meg, az eg®sz teszt gyorsabb. 
 
ĒJ EU PKU ir§nyelv 
Az EU-s orsz§gokban nemcsak az uborka gºrb¿let®t szab§lyozz§k egys®gesen, hanem 
imm§r a PKU-s diagnosztikai ®s kezel®si alapelveket is. A tag§llamok kºzºtt a 
legjelentŜsebb k¿lºnbs®gek az aj§nlott felsŜ Phe szint vonatkoz§s§ban voltak, pl. 
N®metorsz§gban egy felnŜtt sz§m§ra elfogadott volt a 900 Õmol/l -es ®rt®k. Mai tud§sunk 
szerint ez t¼l megengedŜ; kisebb korban viszont val·sz²nŪleg t¼l szigor¼ volt a 240 Õmol/l 
felsŜ hat§r. Mostant·l 0-12 ®ves kor kºzºtt 120-360 Õmol/l a c®l®rt®k, 12 ®ves kor felett 
pedig a betarthat· ®s biztons§gos 120-600 Õmol/l. Sz§mos m§s t®m§ban is 
megszºvegezt®k az egys®ges ®s egy®rtelmŪ aj§nl§sokat. 
 
Ēj kezel®si lehetŜs®gek 
A pheh®rjeszeg®ny di®ta + Phe-mentes t§pszer tov§bbra is gold standard. Vannak azonban 
m§r kieg®sz²tŜ kezel®sek, melyek n®mileg kºnny²thetik a sokszor nehezen tarthat· di®t§t.  
A tetrahidrobiopterin alkalmazhat· olyan, nem klasszikus, enyh®bb PKU-s esetekben, 
amikor az enzim megv§ltozott szerkezete valamelyest helyre§llhat nagyobb 
koncentr§ci·j¼ BH4 hat§s§ra. Ez a BH4-reszponz²v PKU, mely haz§nkban el®g ritka. 
H§tr§ny a gy·gyszer igen magas §ra, ²gy ezt elsŜsorban a BH4 hi§nyban adjuk, ahol ez a 
kezel®s l®nyege.  
A nagy semleges oldall§nc¼ aminosavak (large neutral amino acid, LNAA) feleslegben, 
azaz nagy mennyis®gben adva kiszor²tj§k a Phe-t a b®len tºrt®nŜ felsz²v·d§sb·l illetve az 
agyi transzportb·l. Teh§t kevesebb jut be a v®rkering®sbe, onnan pedig kevesebb jut az 
agyba, ahol a probl®m§t, a betegs®g t¿neteit okozn§. Az LNAA t§pl§l®kkieg®sz²tŜt 
D§ni§ban gy§rtj§k, ®s n®h§ny orsz§gban ®rhetŜ el. 
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A tejsav·b·l kivont glikomakropeptidek (GMP) speci§lis feh®rj®k, minim§lis mennyis®gŪ 
arom§s oldall§nc¼ aminosavat (Phe, Tyr, Trp) tartalmaznak. A GMP-t tartalmaz· 
k®sz²tm®nyek kiss® term®szetesebb ²zŪek, mint a hagyom§nyos t§pszerek. Megfigyeltek 
egy-k®t kedvezŜ ®lettani hat§st is. A megszokott t§pszerek aminosav kever®kek, savas 
k®mhat§s¼ak, emiatt kiss® fokoz·dik a kalcium ¿r²t®s. A GMP-n®l ez a kedvezŜtlen hat§s 
hi§nyzik, ami elŜnyºsebb hat§ssal van a csontsŪrŪs®gre.   
 
M§r klinikai kipr·b§l§s f§zis§ban van a bakteri§lis eredetŪ fenilalanin-amm·nia li§z 
(PAL), mint enzimter§pia. Heti-k®theti gyakoris§ggal bŜr al§ adott injekci· hat§s§ra a Phe 
szint 30-50%-kal csºkken, cser®be n®mileg tºbb term®szetes feh®rje fogyaszthat·.  
 
 
 
 
 

A phenylketonuria neurol·giai vonatkoz§sai 
Dr Aradi Gabriella - neurol·gus 

 
K·r®lettani h§tt®r 
 
A phenylketonuria anyagcsere betegs®g. A phenylalanin tirozinn§ ®s tov§bbi 
metabolitokk§ tºrt®nŜ lebont§sa s®r¿l a phenylalanin-hidroxil§z enzim el®gtelen 
mŪkºd®se kºvetkezt®ben. 
Neurol·giai szempontb·l fontos metabolitok, a dopamin, noradrenalin ®s a melanin. A 
megv§ltozott lebont§si folyamat magyar§zza a kezeletlen betegs®g eset®ben jelentkezŜ 
mozg§s-, hangulat- ®s viselked®szavart, intellektus csºkken®st. 
 
Genetika szerepe 
 
A k·rk®p autosz·m recessz²v ºrºkl®smenetet mutat. Ez azt jelenti, hogy amennyiben 
mindk®t sz¿lŜ hordozza a betegs®g®rt felelŜs g®nt, minden sz¿letendŜ gyermek¿knek 25% 
es®lye van az anyagcsere probl®ma kialakul§s§ra. Magyarorsz§gon ®vente 10 ¼j esete 
®szlelnek. Minden 50. ember hordozza a k·ros g®nt. 
 
Tºrt®nelmi §ttekint®s 
 
A betegs®get Dr. Ivar Asbjßrn Fßlling norv®g biok®mikus ismerte fel 1934-ben. A Ŝ 
nyomdokain haladva dolgozta ki ®s kºzºlte le 1953-ban Birminghamban Dr Horst Bickel 
az anyagcsere rendezŜd®s®hez sz¿ks®ges di®t§t. A szŪrŜ vizsg§lat bevezet®se Dr Robert 
Guthrie  nev®hez kºthetŜ, aki lehetŜv® tette az ¼jsz¿lºttek v®r®nek phenylketonuria 
ir§ny§ban tºrt®nŜ elemz®s®t. 1963-t·l Szegeden 1968-·ta, Dr. Szab· Lajos v®gzett v®r 
vizsg§latot ¼jsz¿lºtteken. 1975-·ta Magyarorsz§gon kºtelezŜ a bab§k szŪr®se. 
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Gyermekkori t¿netek 
 
A di®ta bevezet®se elŜtt, genetikai anom§li§val sz¿letett ¼jsz¿lºtteken t§pl§l§si neh®zs®g, 
mikrokephalia, ekzem§s bŜrt¿netek, sz²vfejlŜd®si rendelleness®g volt ®szlelhetŜ. 4-6 ®ves 
korra j§r§szavar, IQ csºkken®s, meglassults§g jelentkezett. 10 ®ves korra epilepszi§s 
rohamok, izommerevs®g, ®l®nk reflexek, lass¼ ²r§s, akaratlan mozg§sok, remeg®s, 
viselked®si ®s figyelem zavar, autizmus alakulhatott ki.  
 
FelnŜttkori t¿netek 
 
Di®ta hi§ny§ban felnŜtt korra a szellemi k®pess®gek jelentŜs csºkken®se jelentkezett. Az 
esetek 25 %-ban epileptiform gºrcsºk jelentkeztek. A beteg nagy r®sz®n®l v®gtagi remeg®s, 
j§r§s- ®s viselked®si zavar, parkinsonizmus, furcsa k®ztart§s alakult ki. 
 
Diagnosztika 
 
Diagnosztik§t tekintve koponya MR, EEG ®s neuropszichol·giai tesztek eml²tendŜk meg. 
MR felv®teleken az agykamr§k ®s kºr¿l ®s a nyakszirti lebenyben feh®r§llom§nybeli 
jelzavar, agyk®rgi volumen csºkken®s, a pigment§lt agyi ter¿letek (substancia nigra, locus 
coeruleus) halv§nyabb megjelen®se (melanin termelŜd®s zavara miatt) ®szlelhetŜ di®t§t 
nem tart· betegen. Az MR elt®r®sek nem specifikusak ®s nem ar§nyosak a klinikai t¿netek 
s¼lyoss§g§val, valamint reverzibilisek lehetnek. A jelzavar®rt szºvettant tekintve 
demyeliniz§ci·, gli·zis, oedema felelŜs. 
 
Az EEG-n diff¼z lassul§s ®s epileptiform kis¿l®sek egyar§nt ®szlelhetŜk di®t§t nem tart· 
betegn®l. K·ros EEG ºsszef¿gg az alacsony ment§lis teljes²tm®nnyel. Neuropszichol·giai 
vizsg§latokk®nt eml²tendŜ meg az Addenbrook teszt, ·rateszt, mini mental vizsg§lat. 
Ezekkel a feladatokkal a lebenyi funkci·kat illetve a mem·ri§t vizsg§ljuk. 
A di®ta felfedez®s®t ®s bevezet®s®t kºvetŜen a fent r®szletezett k·rjelek ®s radiol·giai, EEG 
t¿netek m§r nem vagy igen ritk§n fordulnak elŜ. Pontosan kisz§m²tott, elŜ²r§st kºvetŜ 
®trenddel megelŜzhetŜ a t¿netek kialakul§sa. 
 
Kimenetel 
 
Kor§n elkezdett ®s betartott di®ta kulcsfontoss§g¼ a kognit²v funkci·k megŜrz®s®ben, 
viselked®szavar megelŜz®s®ben. Gondozott esetekben felnŜttkora a p§ciensek tºbbs®g®n®l 
norm§l intellectus jellemzŜ, de elŜfordulhat enyhe figyelemzavar, kognit²v r®szfunkci·k 
gyenges®ge is. K®sŜn megkezdett di®ta gyerekekn®l csak a viselked®s zavart csºkkenti, 
felnŜttek eset®ben a kognit²v t¿neteken enyh²ti. 
 
 
¥sszefoglal§s 
 
Mivel anyagcsere betegs®grŜl van sz· ®s egyelŜre nincs lehetŜs®g az ®rintett 
enzimp·tl§s§ra, az egyetlen megold§s a di®ta pontos kºvet®se. A p§ciensek gondoz§s§ban 
kiemeltszerep jut a belgy·gy§sznak ®s dietetikusnak. 
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Kognit²v funkci·k vizsg§lata PKU-s gyermekekben CANTAB 
tesztekkel 
Dr. Becsei D·ra, t®mavezetŜ: Dr. B·kay J§nos - Semmelweis Egyetem, I. sz. 
Gyermekgy·gy§szati Klinika, Budapest 
 
A kognit²v funkci·k azok a szellemi tev®kenys®geink, melyek kihatnak az ®let minden 
tev®kenys®g®re. FŜ elemei a tudatoss§g, ®rz®kel®s, meg®rz®sek, okfejt®s, v®grehajt§s, 
als·bbrendŪ form§k: szelekt²v figyelem, vizu§lis rºvidt§v¼ mem·ria, ®szlel®si tanul§s. A 
v®grehajt· tev®kenys®gek is ide tartoznak, melyek pl. a tervez®s, szervez®s, 
munkamem·ria, kognit²v tartalmak megtart§sa ®s v§lt§sa, bizonyos automatikus v§laszok 
g§tl§sa.  
 
A fenilketonuria (PKU) m§ig §ltal§nosan elfogadott kezel®se az ®letre sz·l· Phe-szeg®ny 
di®ta, feh®rjep·tl· t§pszerrel kieg®sz²tve. C®l a fenilalanint (Phe-t) a kºzponti idegrendszer 
szempontj§b·l vesz®lytelen¿l alacsony szinten tartani. Ez 4-6 ®ves korban 120-240, 7-12 
®vesen 120-480, 13 ®ves kor felett 120-600 ȋmol/l ®rt®keket jelent. Kezeletlen PKU-s 
esetekben j·l ismertek az ideggy·gy§szati szºvŜdm®nyek,  a szellemi visszamaradotts§g, 
gºrcsºk, komoly, pszichi§triai betegs®gig fokoz·d· magatart§sbeli probl®m§k. 
Ugyanakkor kezelt gyermekekben is le²rtak finomabb idegrendszeri-kognit²v elt®r®seket.  
 
Egy ¼j, nemzetkºzileg elfogadott sz§m²t·g®pes alap¼ m·dszerrel, a CANTAB 
tesztsorozattal (Cambridge Cognition Ltd., http://www .cambridgecognition.com) 
vizsg§ltuk eddig 45 PKU-s ®s 109 korcsoportos kontroll (nem PKU-s) alanyunkat. A PKU -s 
gyermekeket j·l ®s kev®sb® j·l di®t§z· csoportra osztottuk. Kev®sb® j·l di®t§z·nak vett¿k, 
ha volt 4-6 ®ves korcsoportban 3, 7-12 ®vesen 4, 13 ®v fºlºtt pedig 5 olyan ®ves Phe-§tlaga, 
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amely meghaladta a c®ltartom§ny felsŜ hat§r§t. Vizsg§ltunk reakci·idŜt 4, 
munkamem·ri§t 2, §ltal§nos k®pess®get, pontoss§got, mozg§si idŜt, g§tl· fel¿gyeletet, 
t®rbeli tervez®st, szervezŜ k®pess®get, probl®mamegold· k®pess®get, logik§t jellemzŜ 1-1 
teszttel. 
 
JelentŜs k¿lºnbs®get kaptunk PKU ®s kontroll ºsszehasonl²t§sban h§rom reakci·idŜt 
vizsg§l· feladattal, k®t munkamem·ri§t ®s 1-1 mozg§si idŜt, §ltal§nos k®pess®get, g§tl· 
kontrollt felm®rŜ feladattal. Legkifejezettebb k¿lºnbs®get az §braut§nz·s teszt alatti 
gondolkod§si idŜben tal§ltunk, ami az eg®szs®gesekhez k®pest 2,3x k¿lºnbs®get hozott.  
 
Az §tlagos kognit²v teljes²tm®ny jellemz®s®re normaliz§lt, s¼lyozott eredm®nyekbŜl egy 0-
10 sk§l§j¼ pontrendszert hoztunk l®tre, 0 volt a legrosszabb, 10 az el®rhetŜ legjobb pont.  
0-12 ®veseket tekintve PKU-s ®s kontroll §tlag kºzt 1,05 pont k¿lºnbs®g van, a PKU-sok 
h§tr§ny§val. Ugyanez a k¿lºnbs®g 13 ®ves kor fºlºtti gyermekek eset®n 1,35 pont. A 
fiatalabb, rosszabbul di®t§z· PKU-sok kºz¿l is tºbben meghaladt§k, ¼gy PKU-s, mint 
kontroll §tlagot. Az idŜsebb koroszt§lyb·l azonban a j·l di®t§z· gyermekek teljes²tm®nye 
is csak k®t esetben ®rte el a kontroll gyermekek §tlag§t. Ez alapj§n felmer¿l, hogy az 
idŜsebb koroszt§ly kev®sb® szigor¼ di®t§ja mellett fell®phetnek finom kognit²v zavarok. Ez 
alapj§n ®rdemes fontol·ra venni a di®ta szigor²t§s§t ebben a korcsoportban. 
 
Kisz§moltuk tov§bb§, hogy hogyan befoly§solja az §tlagos kognit²v teljes²tm®nyt az 
®let§tlag Phe-szint. Sz§m²t§saink szerint azonos Phe-szint mellett 1 ®vet ºregedve 0,24 
pomt javul§s jelentkezik. M²g azonos korban 100 ȋmol/l Phe-emelked®s 0,23 pont roml§st 
eredm®nyez a kognit²v teljes²tm®nyben. Ez azt jelenti, hogy ha lenne k®t, egy®bk®nt azonos 
k®pess®gekkel rendelkezŜ, j·l di®t§z· 15 ®ves gyermek, 0,98 pont k¿lºnbs®g is ad·dhat 
teljes²tm®ny¿k kºzt a 0-10 sk§l§n, aszerint, hogy mennyire szigor¼an (c®l®rt®k als· vagy 
felsŜ hat§r®rt®k®t megc®lozva) tartj§k-e be a di®t§t. E sz§m²t§sunk szerint is ®rdemes a 
di®t§t szigor¼an betartani 13 ®ves kor fºlºtt is, felvetŜdik a di®ta esetleges szigor²t§s§nak 
sz¿ks®gess®ge is. 
 
A rutin klinikai gyakorlatban m®g nem elterjedt CANTAB tesztekkel teh§t az eddig 
haszn§lt pszichol·giai tesztek mellett, §rnyaltabban tudtuk vizsg§lni a finomabb kognit²v 
funkci·kat PKU-s ®s kontroll gyermekekben. Tºbb kognit²v funkci·ban is tal§ltunk 
elt®r®st, legjelentŜsebbet egy komplex, §braut§nz·s teszt alatti gondolkod§si idŜ sor§n. 
Eredm®nyeink alapj§n szerint a kor ®s a di®ta is jelentŜsen befoly§solja a finom kognit²v 
teljes²tm®nyt, felmer¿l esetleges szigor²t§s§nak sz¿ks®gess®ge, fŜleg a 13 ®v feletti 
koroszt§lyban.  
 
Vizsg§latunk hasonl· form§ban megjelent a Gyermekorvos Tov§bbk®pz®s foly·iratban (2017, 16(3), 
132-136.o.) 
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Csodabog§r-h²rek 
 

K®rj¿k azokat a felnŜtt di®t§z·kat, akik nem rendszeresen jºnnek 
egyes¿leti ®s egy®b rendezv®nyekre, sz²veskedjenek megadni 

el®rhetŜs®geiket sz§munkra ð ak§r a PKU Magazin h§tulj§n tal§lhat· 
BćRMELYIK el®rhetŜs®gen -, mivel FELNśTT PROGRAMJAINKON 

FELT£TLEN¦L sz§m²tunk megjelen®s¿kre. 
 

 
Bar§ti ºlel®ssel, 

 
Havasi Anik·, Moln§r-G§bor Ottilia,  

Bencsik R®ka ®s Bigda Orsolya 
a Nutricia Advanced Medical csapata   

R®gebbi PKU ¼js§gok minden sz§m§ban olvashatt§k 
di®t§z·ink, de ma is nagyon helyt§ll· a figyelmeztet®s, ²gy 

fontosnak tartjuk sz· szerint itt is kºzºlni: 
 

J KEDVES PKU-S! J 
 

JĎL JEGYEZD MEG! 
A DI£TćT EG£SZ £LETEN ćT FOLYTATNI 
KELL, HOGY EDDIGI JĎ EREDM£NYEIDET EL 

NE RONTSD! 
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Di®ta az ®let¿nk r®sze 
 

A di®ta a felnŜtt PKU-sok ®lete r®sz®nek kell, hogy legyen, ez®rt a 
FelnŜtt Nap dietetikai jellegŪ elŜad§sait itt tessz¿k kºzz®.  

 

 

Compliance alakul§sa tin®dzser ®s felnŜtt korban  
Kiss Erika RD, MSc, jogi szakokleveles t§pl§lkoz§studom§nyi szak®rtŜ 
 
Kedves Olvas·im! 
 
A PKU-s felnŜtt nap rendezv®nyre a ăCompliance alakul§sa tin®dzser ®s felnŜtt korbanó 
c²mŪ t®m§t kaptam. Mit is jelent a ăcomplianceó? Az orvostudom§nyban a compliance 
alatt a ter§piahŪs®get ®rtj¿k, mennyire siker¿l betartani az orvos-dietetikus tan§cs§t, 
javaslat§t, vagyis a di®ta betarthat·s§ga ugyanolyan lenne, mint kisgyermek korban? 
 
Mivel Magyarorsz§gon a PKU tºmegszŪr®se 1975 ·ta §ll rendelkez®sre, ®s kºtelezŜen 
minden egyes megsz¿letett csecsemŜn®l el kell v®gezni a vizsg§latot, a felnºvekvŜ 
gener§ci· ma m§r el®rte a 30-as vagy ak§r 40 ®ves kort is, ²gy el®g sok tapasztalattal 
rendelkez¿nk, a tin®dzser korban, illetve felnŜtt korban felmer¿lŜ neh®zs®gekrŜl. J· volna 
azt hinni, az ®let minden egyes napj§n ugyanolyan fegyelmezetten be lehet tartani a di®t§t, 
de vannak olyan ®lethelyzetek, vagy ¼j kih²v§sok, amelyek felvetnek neh®zs®geket.  
 
Minden di®t§z· ®s csal§dja a kiszŪr®s pillanat§ban elsaj§t²tja a di®t§s kezel®s alapelveit, 
hisz ez®rt tºltenek el egy teljes hetet kiszŪr®skor a Gyermekklinik§n, annak ®rdek®ben, 
min®l alaposabban megtanulhass§k a tilos ®s fogyaszthat· ®lelmiszereket, a helyettes²tŜ 
term®kek v§laszt®k§val megismerkedhessenek, a di®t§s bolth§l·zatokkal, a fenilalanin 
tolerancia kisz§mol§s§val, a gy·gyt§pszerek alkalmazhat·s§g§val. Ebben az idŜszakban 
megtan²tom mindezek mellett a sz¿lŜket, az ujjbegysz¼r§s technik§j§ra, 
megismerkedhetnek az egyes¿let §ltal ny¼jtott lehetŜs®gekkel, valamint az ºsszes szoci§lis 
juttat§s ig®nybev®tel®rŜl. 
 
Siker¿l ebben az idŜszakban olyan behat·an megismerkedni a csal§dokkal, hogy kºzºsen 
el tudjuk dºnteni melyik PKU di®t§s ăiskolaó §ll legkºzelebb az Ŝ 
gondolkod§sm·djukhoz, melyet tudn§k a meghat®konyabban elsaj§t²tani. Legtºbben a 
klasszikus megold§st v§lasztj§k az ¼gynevezett ătilt·-korl§toz·ó iskol§t, melyben 
meghat§rozzuk a tilos ®s fogyaszthat· ®lelmiszereket. Itt nem tudunk beilleszteni 
magasabb feh®rjetartam¼ norm§l ®teleket, ugyanakkor pontosan betarthat·k a szab§lyok. 
A m§sik iskola az ¼gynevezett ăexchangeó rendszer, ahol egy t§bl§zat seg²ts®g®vel tudja 
meghat§rozni az ®desanya, h§ny egys®get ehet egy adott ®telbŜl gyermeke. A harmadik 
PKU-s iskola az ăintelligensó di®ta, melyn®l a m®rleg haszn§lata alapvetŜ fontoss§g¼, 
mindent c®lszerŪ pontosan lem®rni ®s kalkul§lni annak ®rdek®ben, hogy magasabb 
feh®rjetartalm¼ ®telek is bevezet®sre ker¿lhessenek ¼gy, hogy a v®r phe szint a norm§l 
tartom§nyban mozogjon (ez ugye ®letkoronk®nt v§ltozik 120-360, 120-480, 120-600 umol/l, 
®s terhess®g eset®n 60-240 umol/l).  
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Ugyanakkor felnŜtt korban a di®ta betart§s§t megnehez²ti ahogy a di®t§z·ink kirep¿lnek 
otthonr·l, elkezdenek dolgozni, ®s ak§r 10-12 ·r§t is t§vol tºltenek otthonukt·l. ElŜre meg 

kell tervezni az eg®sz napi ®trendet, emellett el is kell k®sz²teni, ®s magukkal sz¿ks®ges 
vinni a munkahelyre. Tal§lkoztam m§r olyan munkahellyel, ahol nem volt mikro ®s nem 
lehetett megmeleg²teni az eb®det, ebben az esetben a v²zforral·, ®s a zacsk·s levesek lettek 
a mindennapos eb®dek alapjai, a sal§t§k, gy¿mºlcsºk, gy¿mºlcsleves mellett, valamint a 
kºrtek§s§t is napi szinten vissza§ll²tottuk az ®trendbe. £rdemes h®tv®g®n nagyobb 

adagokat megfŜzni, ®s kiporci·zva lefagyasztani, hogy egyszerŪbbek lehessenek a 
h®tkºznapok. 
 
Azokban a csal§dokban, ahol a PKU-s felnŜtt nŜ 

egyed¿li di®t§z·, ®s amellett f®rj®nek, gyerekeinek 
norm§l kosztot is elk®sz²t, §ltal§ban h§tt®rbe szorul 
a saj§t di®t§ja, mivel m§r alig marad ideje munka 
mellett k®tf®le ®trendet is elk®sz²teni. Itt is nagy 
seg²ts®g lehet, ha a nagymam§kat is bevonjuk az 
®telk®sz²t®sbe, osszuk le a feladatokat, ®s egy¿tt 
sokkal kºnnyebb lehet! FelnŜttkorban is hasznos, 
ha di®t§s ®trend¿nket idŜrŜl idŜre le²rjuk 
pontosan, azaz egy t§pl§lkoz§si napl·t k®sz²t¿nk 
¼gy, hogy 3 napig pontosan le²runk mindent, amit 
elfogyasztunk ®telt ®s italt, ®s a negyedik nap egy 
reggeli v®rmint§val egy¿tt felk¿ldj¿k a 
gondoz·kºzpontba. Ekkor pontosan ki lehet 
sz§m²tani az aktu§lis phe bevitelt, ®s kºzºsen 
kialak²thatjuk, hogy ak§r tºbb norm§l ®lelmiszert 
is be®p²ts¿nk a di®t§ba ¼gy, hogy a v®rszintek 
megfelelŜek legyenek. Ebben is nagyon sz²vesen 
seg²t¿nk! 
 
Sok di®t§z· sz²vesen utazik k¿lfºldre ak§r szabadidej®ben, ak§r munk§j§val 
kapcsolatban, ezeket az utakat kºzºsen szoktuk megtervezni a di®ta szempontj§b·l. 
Legut·bb egy h§rom hetes amerikai ¼tn§l t®rk®pezt¿k fel kºzºsen, hol lehet di®t§s 
®lelmiszereket v§s§rolni, hol vannak olyan ®ttermek, sz§ll§sok, ahol nyugodt sz²vvel lehet 
feh®rjeszeg®ny ®teleket is tal§lni. Az utaz§s elŜtt heteket azzal tºltºtt¿nk, hogy 
letesztelj¿k, milyen ®teleket tudunk beilleszteni an®lk¿l, hogy megemelkedne a v®r he 
szint. Ēgy v®lem mindannyiunk sz§m§ra megnyugtat·, ha felk®sz¿l¿nk egy ilyen 
hosszabb ¼tra, ®s az eg®szs®get szem elŜtt tartva tervezz¿k meg az utaz§st. 
 
Sokak sz§m§ra a sport szerencs®re a mindennapok r®sze, ebben az esetben a 
feh®rjefogyaszt§s k¿lºn figyelmet ig®nyel, melyet a sport§gnak megfelelŜen §ll²tunk be. 
A csapatsportok mellett, egy®ni bajnokainkkal is b¿szk®lkedhet¿nk, valamint a 
versenyt§nc, ®s r¼dt§nc is tºbbek kedvenc idŜtºlt®se, ahol a megfelelŜ tests¼ly 

elengedhetetlen. Ebben is nagy seg²ts®g¿nkre van az inbody k®sz¿l®k, mely behat·an 
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meghat§rozza mennyi szervezet¿nk v²ztere, zs²rtºmege, izomzata, valamint milyenek 
csontjaink szerkezete. Mindezek mellett meghat§rozza mennyit c®lszerŪ fogyni vagy h²zni, 
ezt az izomb·l vagy zs²rb·l kell megtenn¿nk, ®s r®szletes edz®stervet is ºssze§ll²t 
sz§munkra. Ha valaki szeretne r®szt venni egy ilyen vizsg§laton, idŜpontegyeztet®s ut§n 
megteheti.  
 
A felnŜttkor kiemelt idŜszaka a PKU-s l§nyok eset®ben a terhess®g idŜszaka, amikor 
szem¿nk elŜtt az lebeg, hogy a magas phe szintek ne k§ros²ts§k a magzatot, ennek 
®rdek®ben kifejezetten szigor¼ di®t§t sz¿ks®ges tartanunk. Ez®rt javasoljuk a tervezett 

terhess®geket, mely elŜtt egy h§rom h·napos idŜszakban mindenki ki tudja pr·b§lni, 
val·ban siker¿l-e betartani a szigor¼ szab§lyokat. Szerencs®re 70-n®l tºbb csemete 

sz¿letett m§r PKU-s ®s HPA-s l§nyokn§l, ®s az esetek nagytºbbs®g®n®l kºzºs erŜvel 
siker¿lt megval·s²tani az ®trendet. Igaz ehhez hetente k®t alkalommal sz¿ks®ges v®rmint§t 
k¿ldeni, szinte nincs olyan h®t, hogy ne besz®ln®nk telefonon, e-mailben, stb. ®s 
egyeztetj¿k a di®t§s lehetŜs®geket. A felnŜtt napon volt lehetŜs®g¿nk megcsod§lni az 
egyik legifjabb kisleg®nyt Martink§t, aki szint®n ®desanyja kitart· di®t§j§nak kºszºnheti 
j· eg®szs®g®t, melyhez a legnagyobb ºrºmmel j§rultam hozz§! 
 
Rem®lem m®g sok ilyen hasznos rendezv®nyen tal§lkozhatunk, melyre mindenk®ppen 
®rdemes eljºnni, hisz nemcsak elm®letben lehet elsaj§t²tani az inform§ci·kat, hanem 
gyakorlati ismereteket is megtan²tunk, valamint tal§lkozni lehet a PKU-s t§rsakkal is! 
 
Kellemes kar§csonyi ¿nnepeket k²v§nok, ®s boldog ¼j esztendŜt, rem®nykedve abban, a 
kºvetkezŜ ®vben is siker¿l minden nap egy kicsivel tºbbet tenni testi ®s lelki 
eg®szs®g¿nk®rt! Ha ebben b§rmilyen form§ban seg²thetek, sz²vesen §llok rendelkez®sre az 
al§bbi el®rhetŜs®geken: kisserikadietetikus@gmail.com, tel.: 0620-8258299, blogomon: 
pkudieta.blogspot.hu, a budapesti Anyagcsere Kºzpontokban, a Semmelweis Egyetem 
I.sz§m¼ Gyermekklinik§n (Budapest, B·kay J§nos utca 54), valamint a II-es sz§m¼ 
Belgy·gy§szati Klinik§n a FelnŜtt PKU Gondoz§si Kºzpontban (Budapest, Szentkir§lyi 
utca 46.)! 
 
 

Hogyan mutassam be a di®t§mat 
m§soknak? 
Simon Erika, dietetikus ð SOTE I. sz. 
Gyermekklinika, Budapest 

 
A feh®rjeszeg®ny di®ta betart§sa nagyon fontos a szellemi ®s 
a fizikai eg®szs®ged szempontj§b·l, noha n®ha nem kºnnyŪ.  
 
A csal§dunk, bar§taink fontos t§maszt jelentenek az 
®let¿nkben, Ŝk azok az emberek, akik mellett mersz 
ºnmagad lenni. Ha ¼gy hat§rozol, hogy besz®lsz arr·l 
az emberekkel, hogy mi is az a PKU, annak szem®lyes 
dºnt®sednek kell lennie. A bar§taid, ¼j ismerŜseid 

mailto:kisserikadietetikus@gmail.com
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nem fogj§k tudni meg§llap²tani, hogy Te PKU-val ®lsz, ugyanakkor ®szrevehetik, hogy 
k¿lºnleges ®trendet tartasz, ®s k®rd®seket tehetnek fel. Ilyenkor c®lszerŪ lehet ezeket a 
p®ld§kat hozni: ăA PKU egy anyagcserezavar.ó, vagy ăNem fertŜzŜ, nem lehet elkapni!ó, 
esetleg ăNem betegs®g, csak egy §llapot.ó, de azt is mondhatod, hogy ăNem betegs®g, csak 
m§st eszik a PKU-s, mint a nem PKU-sok!, vagy, hogy ăA PKU-soknak speci§lis di®t§t 

kell tartaniuk, ®s ²gy a PKU-s emberek teljesen eg®szs®gesek.ó. Term®szetesen ilyenkor 
k®rd®sekre is sz§m²thatsz. Sokszor felmer¿l k®rd®sk®nt, hogy hogyan ºrºklŜdik a PKU; 
hogy gy·gy²that·-e; mi az a t§pszer; mi®rt kell fogyasztani; m®g ak§r olyan k®rd®st is 
kaphatsz, hogy mikor hagyhatod abba di®t§dat. Ekkor ®rdemes min®l egyszerŪbben ®s 
pontosan magyar§zni.  
 
Amikor m§r t¼l vagy az elsŜ k®rd®seken, sor ker¿l az elsŜ bar§ti ºsszejºvetelekre, csal§di 
mulats§gokra. A di®t§dr·l ezekben a szitu§ci·kban sem szabad megfeledkezni, 
ugyanakkor a di®ta miatt nem ®rdemes lemondani a t§rsas ®lm®nyekrŜl sem.  
A megh²v§s ut§n gondold v®gig, hova m®sz, ®s tervezd meg elŜre, ha ott ®tkez®sre is sor 
ker¿lne, akkor mit fogsz enni. Ha nyilv§nos helyre mentek ®s lehetŜs®ged van r§, keress r§ 
a neten a vend®glŜ ®tlapj§ra, ®s tanulm§nyozd §t azt. Tervezd meg az ®tkez®st, ®s ²gy ott 
nem ker¿lsz k²nos szitu§ci·ba, a hosszan tart· ăv§logat§ssaló. A legtºbb helyen sal§t§t, 
valamilyen burgony a kºretet, rizst, h¼s-, ®s t®szta n®lk¿li leveseket, p§rolt vagy grillezett 
zºlds®geket tudsz rendelni. £rdemes megn®zni az indiai, §zsiai, gºrºg, tºrºk, francia, 
spanyol ®ttermek k²n§lat§t, tºbb di®t§ba illeszthetŜ ®telt lelhetsz az ®tlapon! Ha tudsz, 
egy®l a tal§lkoz· elŜtt, hogy ne ®hezz, ha v®letlen¿l nem tal§ln§l valamilyen di®t§ba 
illeszthetŜ ®telt.  
 
Az ºsszejºvetelekre, bulikra vigy®l 
magaddal feh®rjeszeg®ny ®teleket, 
r§gcs§lnival·kat. Ċgy biztos lehetsz 
benne, hogy egyfajta ®tel biztosan 
akad majd, amit biztons§ggal 
elfogyaszthatsz. K²n§ld meg a 
tºbbieket is! Ne feledd, hogy teljesen 
rendben van, ha visszautas²tod az 
®telt, amivel megk²n§lnak. Jelezd 
nyugodtan, hogy Te ezt nem eheted.  
 
Ha tºbbszºr m®sz ugyanoda 
vend®gs®gbe, nyugodtan aj§nd®kozz 
az alap di®t§s ®lelmiszerekbŜl a 
vend®gl§t·nak (PKU-s t®szta, PKU-s 
liszt, PKU-s zsemlemorzsa, toj§sp·tl·por, stb.), ²gy biztos lehetsz benne, hogy mindig van 
n§la Neked val· ®lelmiszer, vagy menjetek el egy¿tt bev§s§rolni! 
 

A legfontosabb mindig az legyen, hogy ne kock§ztasd az eg®szs®gedet, 
®s ne ®rezd magad kellemetlen¿l, hogy di®t§zol! Ahhoz mindig 
ragaszkodj, ®s tartsd be egy ®leten §t az ºsszes alapelv®t! 
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Feh®rjeszeg®ny di®ta a v§rand·ss§g ideje alatt 
Gy¿re Eszter, dietetikus ð SZTE-SZAKK, Szeged 
 
Minden PKU-s nŜben elŜbb-ut·bb felmer¿l a k®rd®s, hogy szeretne csal§dot 
alap²tani. Term®szetesen a megfelelŜ szab§lyok szigor¼ betart§s§val a PKU-s 
nŜk is vil§gra hozhatnak eg®szs®ges gyermeket. 
 
 
Amennyiben egy PKU-s hºlgy ®s a partnere gyermeket szeretne 
v§llalni, nagyon fontos, hogy gondosan k®sz¿ljenek fel a terhess®gre. 

Ehhez hozz§tartozik a fogantat§s elŜtt egy r®szletes konzult§ci· a nŜgy·gy§sszal, valamint 
az anyagcsere gondoz·kºzponttal, ahol orvosi ®s dietetikai tan§csad§son egyar§nt r®szt 
kell venni.  
ElsŜk®nt fogalmaz·dik meg a k®rd®s a p§rokban, hogy a sz¿letendŜ gyermek lehet-e PKU-
s avagy sem. Itt szeretn®m eloszlatni azt a t®vhitet, hogy a gyermek PKU-val sz¿letik-e, 
nem a terhess®g alatti fenil-alanin v®rszinttŜl f¿gg, hanem a sz¿lŜk g®njeitŜl, hiszen egyik 
g®nt az any§t·l a m§sik g®nt az ap§t·l ºrºkºlj¿k, bele®rtve a PKU-ban oly fontos PAH 
enzim mŪkºd®s®®rt felelŜs g®neket is. 
 
Tekints¿k §t leegyszerŪs²tve a lehetŜs®geket: 
A PKU-s nŜ vagy PKU-s f®rfi, minden esetben csak PKU-s g®nt adhat tov§bb. A tºbbi teljes 
eg®sz®ben a partneren m¼lik: 
× Amennyiben a partner is PKU-s : 100% az es®ly , hogy az ºsszes gyermek PKU-s lesz 
× Amennyiben a partner hordoz·: 50% az es®lye , hogy a gyermek hordoz· lesz ®s 
szint®n 50% a lehetŜs®ge , hogy PKU-s lesz 

× Amennyiben a partner nem hordoz·: a gyermek minden esetben egy PKU-t hordoz· 
®s egy eg®szs®ges g®nnel fog rendelkezni, teh§t ²gy biztosan hordoz· lesz. 

  
 
Terhess®g elŜtt 
× MielŜtt egy p§r abbahagyja a v®dekez®st, a PKU-s hºlgy legyen 100%-ig biztos 

abban, hogy fenil -alanin v®rszintj®t megfelelŜ tartom§nyban tudja tartani. ErrŜl 
legal§bb 3 h·napon §t tartott szigor¼ di®t§val gyŜzŜdhet meg, ahol a c®l, hogy a phe 
v®rszintje 60-240 Õmol/liter (1-4 mg%) kºzºtti tartom§nyban legyen, melyet a 
terhess®g teljes idŜtartama alatt tartania kell. 

× Legal§bb hetente egyszer k¿ldjºn szŪrŜpap²ros v®rmint§t az anyagcsere 
gondoz·kºzpontba. 

× SzŪrŜpap²ros v®rmint§val egy idŜben t§pl§lkoz§si napl· k¿ld®se tºrt®njen meg az 
illet®kes dietetikusnak, amelyben szerepelnie kell az ®tkez®sek sz§m§nak, idej®nek, 
mennyis®g®nek, valamint a napi fenil-alanin-, feh®rje- ®s energia- bevitelnek. 

× Fontos, hogy a di®t§z· megfelelŜ felvil§gos²t§sban r®szes¿ljºn a sz§m§ra sz¿ks®ges 
fenil -alanin mentes gy·gyt§pszerekrŜl, a di®t§ba esetlegesen be®p²tendŜ 
sz®nhidr§tmodulokr·l, ezek a napi adagol§s§r·l ®s ismerje a di®ta alapelveit 
valamint a forgalomban l®vŜ di®t§s ®lelmiszereket, melyeket beiktathat ®trendj®be. 
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× A helyes v®rv®teli technika elsaj§t²t§sa, mely az ujjbegybŜl tºrt®nik, szint®n 
sarkalatos pontja a felk®sz¿l®snek. 

× Ahhoz, hogy a v®rszintek a megfelelŜ tartom§nyban maradjanak, felt®tlen¿l 
sz¿ks®ges a fenil-alanin tolerancia meghat§roz§sa. A phe tŪrŜk®pess®g, azt a fenil -
alanin mennyis®get jelenti, amit naponta a PKU-s di®t§z· a term®szetes 
®lelmiszerekbŜl elfogyaszthat oly m·don, hogy a v®r phe szintje az elŜ²rt 
tartom§nyban marad. 

× Nem utols· sorban fontos a tests¼ly rendez®se is. A fogy§s hat§s§ra 
megemelkedhet a v®r phe szintje, mivel a szervezet ilyenkor lebontja a saj§t 
testfeh®rj®it ®s ez magas phe v®rszintet eredm®nyez. Ez a folyamatot m§s n®ven 
katabolizmusnak is nevezz¿k. 

 

 
Terhess®g alatt: 
× A phe v®rszintet 60-240 Õmol/liter (1-4 mg%) ®rt®ken tartani 
× A tirozint  50-100 Õmol/liter (0,9-1,8 mg%) kºzºtt aj§nlott tartani. Abban az esetben 
ha tirozin szint a v®rben kevesebb, mint 50 Õmol/liter, akkor k¿lºn kieg®sz²t®s 
sz¿ks®ges. A tyr kieg®sz²t®srŜl ®s a megfelelŜ d·zis be§ll²t§s§r·l az anyagcsere 
gondoz·kºzpont ad felvil§gos²t§st ®s ny¼jt seg²ts®get. 

× SzŪrŜpap²ros v®rmint§t, heti 2x k¿ldeni az illet®kes anyagcsere gondoz·kºzpontba. 
Fontos, hogy a v®rt ®tkez®s ut§n kb. 2 ·r§val vegy¿k le. 

× Az elŜ²rt terhess®gi s¼lyt el®rni 
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× A napi meghat§rozott phe-, feh®rje- ®s energia-bevitelt pontosan elfogyasztani. A 
nem megfelelŜ feh®rje- ®s phe- bevitel kºvetkezt®ben megemelkedik a fenil-alanin 
v®rszint, ennek eredm®nye pedig a magzat norm§list·l elmaradott nºveked®se lesz, 
amely kihat§ssal lesz a s¼ly§ra ®s a hossz§ra is egyar§nt. 

× Terhesvitaminok haszn§lata, k¿lºnºsen a m§r tervezett terhess®g elŜtt ®s az elsŜ 
harmadban aj§nlottak, az orvos utas²t§sa szerint, k¿lºnºsen ¿gyelve arra, hogy 
fenil -alanin forr§st ne tartalmazzanak. 

 
Egy®b ellenŜrzŜ vizsg§latok: 
× V®rk®p a 12., 20., 32. terhess®gi h®ten. Felt®tlen¿l kiemelendŜ, hogy amennyiben a 
sz®rum vas alacsony vasp·tl§s v§lhat sz¿ks®gess® az orvos utas²t§sa szerint. 

× Sz®rum albumin, sz®rum feh®rje szintek ellenŜrz®se havonta, alacsony ®rt®k eset®n 
phe-mentes gy·gyt§pszer emel®se. 

× Sz®rum koleszterin szint ellenŜrz®se, t¼lzottan alacsony ®rt®k eset®n spont§n vet®l®s 
elŜfordulhat 

× Tests¼lym®r®s hetente tºrt®njen 
× Ultrahangos vizsg§lat a sz¿l®sz orvos javaslata alapj§n tºrt®njen, de a 10-12., 18-22., 

32-34. h®tben felt®tlen¿l sz¿ks®ges, 
 
 
Di®ta terhess®g alatt 
 
Klasszikus PKU-s terhesnek m§r nem ¼jdons§g a speci§lis feh®rje- ®s fenil-alanin szeg®ny 
di®ta tart§sa. Ennek a l®nyege, hogy az ºsszfeh®rje bevitel legal§bb 70%-§t speci§lis fenil-
alanin mentes gy·gyt§pszerrel kell biztos²tani, 30%-§t pedig term®szetes feh®rj®vel 
(®lelmiszerrel). 
 
Ez terhess®g alatt fokozottabban ®rv®nyes, mivel m®g jobban csºkkenteni kell a 
term®szetes feh®rjebevitelt, c®lzottabban oda kell figyelni, hogy mit eszik a kismama. 
Sz§mos ®lelmiszer, ami eddig megengedett volt m®rt mennyis®gben, annak bevitel®t 
terhess®g alatt tov§bb kell csºkkenteni, vagy ha a tolerancia ¼gy k²v§nja, akkor javasolt 
elhagyni ( pl. kevesebb burgonya, magasabb phe. tartalm¼ zºlds®gf®l®k ®s egyes di®t§ba 
beilleszthetŜ norm§l ®lelmiszerek elhagy§sa). Ezzel egyidejŪleg viszont a fenil-alanin 
mentes t§pszer mennyis®g®t nºveln¿nk kell, hogy a napi feh®rje ð®s t§panyagig®nyt 
fedezni tudjuk ®s a bab§nk megfelelŜen fejlŜdjºn. 
 
ElŜnyŜs, ha a napi ®tkez®sek sz§ma legal§bb 5, de legide§lisabb a 6X-i t§pl§lkoz§s. Itt is 
®rv®nyes¿l az az aranyszab§ly, hogy tºbbszºr ®s kevesebbet egy¿nk, ²gy elker¿lhetj¿k a 
rossz kºz®rzettel j§r· kellemetlens®geket (pl. h§ny§s, gyomor®g®s, hasmen®s), mivel nem 
erŜltetj¿k meg a gyomrunkat. 
 
Kiemeln®m, hogy a di®t§t illetŜen az energia bevitel legal§bb 30%-§t sz¿ks®ges zsirad®kb·l 
fedezni. Megengedett a margarin, vaj, nºv®nyi olajok, zs²rok (pl. set®s, liba ®s kacsa). 



PKU Magazin IV. évf./3-4. szám                61 

 

A tel²tetlen zs²rsavak kºz¿l, k¿lºnºsen kettŜ f®le, a linolsav ®s a limol®nsav, j·t®kony 
hat§s§t emeln®m ki a di®t§ban, melyek a hidegen sajtolt nºv®nyi olajokban fordulnak elŜ 
(pl. lenolaj, repceolaj) 
 
Az energia bevitel nagy r®sz®t sz®nhidr§tokkal fedezz¿k, tºbbek kºzºtt speci§lis t®szt§k, 
speci§lis lisztkever®kbŜl k®sz¿lt keny®rf®l®k ®s p®ks¿tem®nyek ®s kekszek, speci§lis 
rizsp·tl·. M®z, szŜlŜcukor vagy kem®ny cukorka fogyaszt§sa, k¿lºnf®le lekv§rok, 
gy¿mºlcsºk, rostos iv·levek, szºrpºk ®trendbe iktat§s§val, mind a kal·ria bevitelt 
nºvelj¿k. 
 
Amennyiben a napi kal·ria bevitel nem kiel®g²tŜ, ¼gy energiap·tl§s v§lhat sz¿ks®gess®, 
sz®nhidr§tmodul beiktat§s§val. Ennek napi mennyis®g®t a gondoz·kºzpont orvosa vagy 
dietetikusa hat§rozza meg. ElŜnye, hogy feh®rj®t nem tartalmaz, csak ºsszetett 
sz®nhidr§tot (maltodextrint). Ċze, illata nincs, por form§tum§n§l fogva kºnnyen old·dik, 
²gy belekeverhetŜ ak§r te§ba, ¿d²tŜitalba, szºrpbe,®s a m§r k®sz ®telbe is, fogyaszt§s elŜtt. 
Az energia bevitel mindig egy®nre szabott, f¿gg a tests¼lyt·l, fizikai aktivit§st·l ®s m®g 
sok egy®b t®nyezŜtŜl, de §tlagban, az elsŜ trimeszterben 2200 kcal, a m§sodik ®s harmadik 
trimeszterben 2500 kcal. 
 
Terhess®gben a napi folyad®kbevitel 2-3,5 liter naponta. 
A fenil -alanin bevitel is teljesen egy®nre szabott, §tlagban elmondhat·, hogy az elsŜ 
trimeszterben 200-600 mg kºzºtt mozog, a m§sodik trimeszterben 200-800 mg, a harmadik 
trimeszterben pedig 300-1200 mg kºzºtt van a napi bevitel. 
 
 
A kºvetkezŜ t§bl§zat ºsszefoglalja, hogy mennyi fenil-alanin, tyrozin, ºsszfeh®rje, 
energia ®s folyad®k sz¿ks®ges trimeszterenk®nt: 

 

¢ǊƛƳŜǎȊǘŜǊ Şǎ ŞƭŜǘƪƻǊ  Phe (mg/ 
nap)  

Tyr (g/ nap)  CŜƘŞǊƧŜόƎκ 
nap)  

Energia 
(kcal/ nap)  

CƻƭȅŀŘŞƪ 
(ml/ nap)  

9ƭǎǃ ǘǊƛƳŜǎȊǘŜǊ  
(0-мпΦǘŜǊƘŜǎǎŞƎƛ ƘŞǘύ 
15-мф ŞǾŜǎ ƴǃ 
Ҕмф ŞǾŜǎ  

200-600 
200-600 

5,3-7,6 
5,1-7,4 

>76 
>74 

2200 
(2000-3500) 
2200 
(2000-3000) 

2000-3500 
2000-3500 

ałǎƻŘƛƪ ǘǊƛƳŜǎȊǘŜǊ 
(14-нтΦǘŜǊƘŜǎǎŞƎƛ ƘŞǘύ 
15-мф ŞǾŜǎ ƴǃ 
Ҕ мф ŞǾŜǎ ƴǃ 

200-800 
200-800 

5,3-7,6 
5,1-7,4 

>76 
>74 

2500 
(2000-3500) 
2500 
(2000-3500) 

2000-3500 
2000-3500 

Harmadik trimeszter 
(14-нтΦǘŜǊƘŜǎǎŞƎƛ ƘŞǘύ 
15-мф ŞǾŜǎ ƴǃ 
Ҕ мф ŞǾŜǎ ƴǃ  

300-1200 
300-1200  

5,3-7,6 
5,1-7,4 

>76 
>74  

2500 
(2000-3500) 
2500 
(2000-3500) 

2000-3000 
2000-3000  
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K¿lºnºsen nagy figyelmet kell ford²tani a PKU-s terhes nŜnek arra, hogy ne fogyasszon 
fenil -alanin tartalm¼ ®des²tŜszereket (ASPARTAM, NUTRASWEET) tartalmaz· 
term®keket, mint p®ld§ul light ¿d²tŜitalok, egyes r§g·gumik, de megtal§lhat·ak bizonyos 
gy·gyszerekben ®s pezsgŜtablett§kban is. 
 

Tippek, praktik§k  
 
H§nyinger eset®n: 
× Gyakran a t§pszer bev®tele probl®m§t okoz jellegzetes illata, ²ze miatt. A napi elŜ²rt 
t§pszermennyis®get c®lszerŪ legal§bb 3-5 r®szre elosztva bevenni. 

Ma m§r nagyon sokf®le form§tum¼ t§pszer l®tezik (por, folyad®k, puding §llag¼). A 
t§pszer bev®tele elŜszŜr a nap folyam§n mindig reggeli ut§n tºrt®njenAmennyiben por 
form§tum¼ t§pszert v§lasztunk beletehetj¿k te§ba, amit m®zzel vagy cukorral ²zes²t¿nk, 
²gy elnyomjuk a kellemetlen ²zt ®s illatot. Beletehetj¿k a di®t§ba beilleszthetŜ speci§lis tejbe 
®s ²zes²thetj¿k speci§lis kaka·porral is, vagy ¿d²tŜitalba, vagy szºrpben is feloldhatjuk. 
ElŜre elk®sz²tett ²zes²tett gy§ri speci§lis fenilalanin mentes t§pszern®l seg²t, ha elŜtte j·l 
behŪtj¿k. Valamint j· ºtlet m®g, ha az elŜre elk®sz²tett t§pszeradagot j®gkockatart·ba 
ºntj¿k ®s lefagyasztjuk, majd elszopogatjuk. Amennyiben ezek a m·dszerek sem 
c®lravezetŜek , haszn§lhatunk patik§ban haszn§lhat· orr-, illetve sz§jmaszkot. 
Itt fontos kiemelni, hogy a speci§lis t§pszert, fŜz®se, s¿t®se nem megengedett! 
× Naponta, tºbbszºr kis adagokat fogyasszunk. Biztos²tsunk az ®tkez®shez nyugodt 
kºr¿lm®nyeket, lassan egy¿nk ®s alaposan r§gjuk meg az ®telt. 

× KºnnyŪ ®teleket v§lasszunk, a t¼ls§gosan zs²ros, fŪszeres ®s neh®z fog§sokat 
ker¿lj¿k. 

× Reggel, felkel®s ut§n az §gyban j· hat§s¼ lehet, n®h§ny darab di®t§ba beilleszthetŜ 
keksz, kev®s te§val. Ne kelj¿nk ki mindj§rt az §gyb·l, pihenj¿nk m®g 15-20 percet. 

× Ha az iv§s h§nyingert okoz, akkor csak kortyonk®nt fogyasszuk a folyad®kot. 
× A hideg italok, mentolos vagy savanyk§s italok (pl. limon§d®) csºkkenthetik a 
h§nyingert.  

× Ker¿lj¿k a cigarett§t, alkoholt, k§v®t ®s a koffein m§s form§it. 
× Ker¿lj¿k a stresszes helyzeteket. 
× Tart·zkodjunk sokat a friss levegŜn, szellŜztess¿nk sokat, abban a helys®gekben 
ahol tart·zkodunk. 

× Ne hordjunk szoros ruh§kat, amik a gyomrunkn§l vagy a nyakunkn§l szor²tanak ®s 
k®nyelmetlenek. 

 
Gyomor®g®s ellen: 
Ker¿lj¿k a fŪszeres, cs²pŜs, savas ®teleket, sz®nsavas italokat, k§v§t, alkoholt, doh§nyz§st. 
Ev®s ut§n  kºzvetlen¿l ne hajoljunk le ®s ne fek¿dj¿nk le. 
Lefekv®s elŜtt emelj¿k meg fej¿nket, a megl®vŜn k²v¿l legal§bb m®g egy nagyp§rn§val, 
²gy csºkkenthetj¿k a gyomorsav nyelŜcsŜbe tºrt®nŜ vissza§raml§s§t. 
Igyunk meg napi k®t-h§rom cs®sze gy·gyte§t. J· hat§s¼ lehet a kamilla- ®s a citromfŪ tea, 
illetve a levendula ð®s kºrºmvir§g tea. 
 
 



PKU Magazin IV. évf./3-4. szám                63 

 

Sz®kreked®s ellen: 
× MegfelelŜ folyad®kbevitel 
× Rostd¼s t§pl§lkoz§s (aszalt gy¿mºlcsºk beilleszt®se , nyers gy¿mºlcsºk fogyaszt§sa 
h®jast·l ®s min®l tºbb zºlds®gf®le ®trendbe iktat§sa) 

× Reggel kºzvetlen¿l felkel®s ut§n elfogyasztott langyos v²z, m®g a reggeli elŜtt 
Amennyiben a PKU-s nŜ az elŜ²rt utas²t§sokat nem tartja be, sz§molnia kell a matern§lis 
PKU szindr·m§val (MPKU). A v®r emelkedett anyai fenil-alanin koncentr§ci·ja 
kºvetkezt®ben a terhess®g alatt magzati k§rosod§s alakul ki. 
 
Az a PKU-s nŜ, aki nem az elŜ²r§soknak megfelelŜen tartja a di®t§j§t terhess®ge alatt, a 
kºvetkezŜkkel sz§molhat: 
× Spont§n vet®l®s 
× Kisebb sz¿let®si s¼ly 
× Velesz¿letett sz²vfejlŜd®si rendelleness®gek 
× Kis fejkºrfogat ( microcephalia) 
× A gyermek szellemi elmarad§sa, csºkkent IQ 
× Nºveked®sben val· visszamarad§s 
× Idegrendszeri t¿netek  

 
Amit HPA eset®n tudni ®rdemes 
Hiperfenilalaninaemia eset®n a fenilalanin szint nem emelkedik meg tart·san olyan 
m®rt®kben, mint egy klasszikus PKU-s eset®ben, ®s a vizeletben k·r·s anyagcsereterm®kek 
nem jelennek meg, a tirozin szint is norm§l ®rt®ket mutat, ²gy a feh®rje ®s a fenil-alanin 
bevitel megszor²t§sa nem indokolt, di®ta nem sz¿ks®ges. A PAH enzim norm§lishoz 
viszony²tott, enyh®bb aktivit§sa mellett is megfelelŜ testi ®s szellemi fejlŜd®s megy v®gbe. 
Ezen egy®nek kontrollja is rendszeres, fŜk®nt, hogy a HPA-s l§nyok terhess®ge eset®n is 
elv§rt, hogy v®rszintj¿k a norm§l tartom§nyban maradjon. Ehhez az esetek nagy r®sz®ben 
nincs sz¿ks®g a speci§lis, szigor¼ di®t§ra, csak minim§lis ®trendi megszor²t§sra, ²gy 
elegendŜ, ha pl a h¼sokat elhagyj§k ®trendj¿kbŜl, vagy a norm§l tejet speci§lis 
feh®rjeszeg®ny tejp·tl·val helyettes²tik. Amennyiben a HPA -s nŜ gyermeket szeretne 
v§llalni, elŜtte felt®tlen¿l keresse fel a ter¿letileg illet®kes anyagcsere gondoz·kºzpontot.  
 
¥SSZEGZ£S 
A legnagyobb probl®m§nak azt tartom, hogy a PKU-s hºlgyek nagy r®sze tudatosan 
nem k®sz¿l a terhess®gre, a fogantat§s elŜtt h·napokban nem jelzi, hogy bab§t tervez 
p§rj§val, csak akkor jelentkezik, amikor a fogantat§s megtºrt®nt. Sajn§latos m·don nem 
tºrt®nik meg a fenil-alanin tolerancia meghat§roz§sa, nem sz§molja pontosan a fenil-alanin 
bevitelt, rosszabb esetben azt sem tudja mennyi fenil-alanint fogyaszt naponta, sŜt 
szŪrŜpap²ros v®rmint§t sem k¿ld kellŜ rendszeress®ggel, ²gy gyakran magas fenil-alanin 
v®rszinttel kezdi meg az elsŜ trimesztert. Amennyiben m§r n®h§ny hetes terhesen , a 
terhess®gben elv§rtn§l j·val magasabb v®rszinttel jelentkezik, megfontoland· sz§m§ra a 
terhess®g megszak²t§s lehetŜs®ge, de term®szetesen ez egy®ni dºnt®s , hogy a gyermeket 
v§llalja- e ¼gy, hogy magas kock§zattal beteg(pl. microcephalia, sz²vfejlŜd®si 
rendellen®ss®gek)  vagy szellemi fogyat®kos lesz , ®s itt term®szetesen nem arra gondolok, 
hogy klasszikus PKU-s  lenne a magzat, hiszen tudjuk a  klasszikus PKU-j·l kezelhetŜ 
di®t§val, a gyermek ²gy teljes ®letet ®lhet.  
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Milyen feh®rjeszeg®ny alapanyaggal helyettes²t¿nk ®s mire haszn§ljuk 

MMiitt MMiivveell MMiirree  hhaasszznn§§lljjuukk?? 

HHeellyyeetttteess²²tthheett¿¿nnkk 

HH¼¼ss  HHeellyyeetttt GGoommbbaa,,  ZZººllddss®®ggeekk,,  GGyy¿¿mmººllccssººkk RR§§nnttootttt  ppaattiisssszzoonn,,  ggoommbbaappººrrkkººlltt,,  ss¿¿lltt  

ss§§rrggaarr®®ppaa,,  bbuunndd§§zzootttt  aallmmaa,,  ttººllttººtttt  

ppaarraaddiiccssoomm,,  bbuurrggoonnyyaa  kkrrookkeetttt,,  

kkaarrffiioollffaass²²rrtt 

LLiisszztt  hheellyyeetttt KKeemm®®nnyy²²ttŖŖ,,  ffeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  

kkeennyy®®rrppoorrookk,,ffeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  

lliisszzttkkeevveerr®®kkeekk 

KKeemm®®nnyy²²ttŖŖbbŖŖll  ®®ss  ffeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  

lliisszzttkkeevveerr®®kkbbŖŖll  uuggyyaannaazztt  eell  lleehheett  

kk®®sszz²²tteennii,,  mmiinntt  aa  nnoorrmm§§ll  

lliisszzttbbŖŖll((kkeennyy®®rr,,  ss¿¿tteemm®®nnyyeekk,,  kkeelltt--

,,oommll··ss--,,  lliinnzzeerr  tt®®sszztt§§kkaatt)) 

TT®®sszzttaa  hheellyyeetttt FFeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  tt®®sszzttaa LLeevveessbbeett®®ttkk®®nntt,,  ffŖŖ®®tteellkk®®nntt,,  

®®ddeessss®®ggkk®®nntt,,  kkººrreettkk®®nntt 

DDaarraa  hheellyyeetttt FFeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  ddaarraa TTeejjbbeeggrr²²zz,,  SSmmaarrnnii,,  KKººrreettkk®®nntt,,HHaammiiss  

tt¼¼rr··ggoommbb··cc 

RRiizzss  hheellyyeetttt FFeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  RRiizzss  

  ((  ĂĂMMŤŤrriizzssòò)) 
KKººrreettkk®®nntt,,  RRiizzootttt··,,  TTeejjbbeerriizzss,,  

RRiizzsskkoocchh 

SS¿¿tteemm®®nnyyeekk  hheellyyeetttt KKeemm®®nnyy²²ttŖŖbbŖŖll,,  ffeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  

lliisszzttkkeevveerr®®kkbbŖŖll  kk®®sszz¿¿lltt  ®®ddeessss®®ggeekk,,  

ffeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  ss¿¿tteemm®®nnyyppoorrookk 

UUggyyaannaazzookk  aazz  ®®tteelleekk  eellkk®®sszz²²tthheettŖŖkk,,  

mmiinntt  aa  ffeehh®®rrjjeesszzeegg®®nnyy  lliisszzttbbŖŖll 

TTeejj  hheellyyeetttt ddii®®tt§§ss  tteejjpp··ttll··  iittaallookk ĂĂTTeejjòò  ,,  kkaakkaa··,,  tteejjeesskk§§vv®®,,  kkaarraammeellll,,  

ttuurrmmiixxookk 

KKaakkaa··  hheellyyeetttt ddii®®tt§§ss  kkaakkaa··ppoorr KKaakkaa··,,  ®®tteellkk®®sszz²²tt®®sshheezz 

TToojj§§ss  hheellyyeetttt TToojj§§sshheellyyeetttteess²²ttŖŖ  ppoorr RR§§nnttoottttaa,,  bbuunndd§§zz§§ss,,  ttoojj§§ssooss  nnookkeeddllii 

NNoorrmm§§ll  ttººllccss®®rr  hheellyyeetttt PPKKUU--ss  ttººllccss®®rr VViihheettjj¿¿kk  mmaagguunnkkkkaall  

ccuukkrr§§sszzdd§§bbaa,,kkiiccssiikknneekk  ººsssszzeettººrrvvee  

ggyy¿¿mmººllccssººkkkkeell,,  ddii®®tt§§ss  tteejjsszz²²nnhhaabbbbaall 

MM¿¿zzllii  hheellyyeetttt ddii®®tt§§ss  ffllaakkeess--eekk RReeggggeelliikk,,  KKiiss®®ttkkeezz®®sseekk  

kkiieegg®®sszz²²tt®®ss®®rree 

 
A gondoz· kºzpontokban kontroll alkalm§val vagy egy®b rendezv®nyeken is 
k®szs®ggel v§laszolunk a csal§dtervez®ssel, terhess®ggel kapcsolatban felmer¿lŜ 
k®rd®sekre, merjetek k®rdezni! 

 
Gy¿re Eszter 

dietetikus SZTE-SZAKK 
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JćT£K 
K¿ldd be a megfejt®st szerkesztŜs®g¿nk c²m®re e-mailben vagy post§n.  
A helyesen v§laszol·k kºzºtt Loprofin-term®keket sorsolunk ki! 

 
P§ros²ts§tok ºssze az al§bbi ®lelmiszereket a phe-tartalommal! K¿ldj®tek be a helyes 
v§laszokat hozz§nk ®s nyerjetek! E-mail: sargamaci@gmail.com 
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Egy fantasztikus §talakul§s tºrt®nete 
Tal§n eml®keztek, hogy egy nagy-fogy§s alkalm§val m§r bemutattuk nektek Solymosi Brigitt§t, aki 
·ri§si akaraterŜvel hŜsk®nt k¿zdºtt, hogy az §h²tott c®lt el®rje ®s fogyjon, alakuljon, erŜsºdjºn ð 
mikºzben PKU-s di®t§t tart. Most az edzŜje Ralbovszki Val®ria mes®li el a tapasztalatait.  

 

Az edzŜ szem®velé 

A Lady Fitness edzŜtermet 20 ®ve vezetem Baj§n,test®p²t®s-
fitness nemzetkºzi szakoktat· vagyok. Brigi t¼ls¼lyosan, 
fogy§si sz§nd®kkal ®rkezett hozz§nk. Az elsŜ edz®skor 
elmondta betegs®g®t, §ttanulm§nyoztam azt. Ēgy gondolom,  
nem betegs®ggel, hanem §llapottal §llunk szemben, ez®rt 
soha nem kezeltem Ŝt m§sk®pp, mint edzŜt§rsait. Edz®sterv®t 
ugyan¼gy nagy ism®tl®ssel, eleinte kis s¼lyokkal ind²tottam,  
majd mikor m§r edzetts®gi szintje emelkedett, akkor nagyobb 
s¼lyokra §lltunk,megtartva a magasabb ism®tl®ssz§mot. Heti 
4 x edz, edz®sei energikusak,3x15-20-as sz®ri§val dolgozik. 
 
£trendj®t nagyon szigor¼an betartja a mindennapokban,®s 
h®tv®g®k alkalm§val is. EdzŜt§rsai is elfogadj§k ezt,az elsŜ 1-
2 alkalommal k®rdezt®k,Ŝ mi®rt eszik m§st. M§ra m§r teljesen term®szetes,hogy neki m§s 
van az asztalon. Edz®seit olyan fegyelmezetts®g, rendezetts®g jellemzi, hogy p®ld§val j§r 
elŜ  t§rsainak. Van, aki egy h®ten egyszer vele edz, hogy motiv§lja az edz®sben,seg²t neki a 
lelkesed®se. Izomzata nagyon sz®pen form§l·dik, hossz¼-sz®p-v®kony-sz§lk§s 
izomtºmege nagyon j·l fejlŜdik. Hasi t§jon nehezebben a siker, de a nŜk 99 %-a ezzel 
k¿zd. Ebben az ¿temben fejlŜdve, jºvŜ ny§rra m§r az is top-form§ban lesz. 
MeggyŜzŜd®sem,hogy pozit²v hozz§§ll§sa sokat seg²t a fejlŜd®sben. Brigi egy 
meghat§roz· szem®lyis®ge a teremnek. 
 
Ejts¿nk sz·t a nem fogyni, hanem izomtºmeget nºvelni szeretŜkrŜl! Sajnos a (term®szetes) 
feh®rje bevitelt nem lehet emelni, ²gy a 4x8-as ism®tl®sekre §lln®k be, nagy s¼lyokkal!  A 
vitaminok ®s §sv§nyi anyagok p·tl§s§t azonban minden esetben fontosnak tartom. Ami 
m®g elengedhetetlen,az a folyad®kbevitel,napi 2 -3 liter §sv§nyv²z mell® 2000 mg L-
carnitint javasolok naponta.  
 
Az alapelvem az, hogy sov§ny teh®n nem gazella, ¼gyhogy v®lem®nyem szerint a sz®p 
sz§lk§s testre tºrekedj¿nk, nem a s¼ly a fontos! 
 
£s te mit gondolsz? J 
¥r¿ln®nk, ha megosztan§d a fenti ²r§ssal kapcsolatos gondolataidat vel¿nk, ak§r tinik®nt olvastad, 
ak§r sz¿lŜk®nt, ak§r ®rdeklŜdŜk®nt. Tudni szeretn®nk a TI v®lem®nyeteket is, volt-e ilyen helyzet az 
®letetekben, mi b§nt most benneteket, hogyan tudtok t¼ll®pni rajta. Ċrjatok, ha csak egyszerŪen 
tan§csot szeretn®tek kapni egy-egy (ak§r  PKU-t·l f¿ggetlen)  probl®ma kapcs§n. Ak§r n®vtelen¿l is 
jºhetnek az ²r§sok a sargamaci@gmail.com e-mailre (vagy el®rhetŜs®geink valamelyik®re) a 
szerkesztŜs®g¿nkbe! 

mailto:sargamaci@gmail.com
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L®lekhang  
Dr. Somogyi Csilla d²j 2018. 
Idei d²jazott: R§kos Bal§zs 
 
1998-ban ®retts®giztem a kapuv§ri FelsŜb¿ki nagy P§l 
Gimn§ziumban. 2000-ben n®met nyelvtan§ri diplom§t 
szereztem a Berzsenyi D§niel Tan§rk®pzŜ fŜiskol§n, 
Szombathelyen. 2002-ben oktat§sinformatikus 
v®gzetts®get, 2010-ben informatikai rendszergazda, majd 
2011-ben IT bizons§g-technikusi v®gzetts®get szereztem.  
1997-tŜl 2007-ig az Agyagosszerg®nyi ćltal§nos 
Iskol§ban tan²tottam n®met nyelvet, informatik§t ®s 
angolt. 2006-t·l 2007-ig ·raad·k®nt tan²tottam angol 
nyelvet a fertŜendr®di Endr®dy Vendel ćltal§nos 
Iskol§ban. 2007-tŜl 2008-ig recepci·sk®nt, majd vezetŜ 
recepci·sk®nt dolgoztam a kapuv§ri Fl·ra Term§lf¿rdŜben ®s Panzi·ban. 2008-ban 
·raad·k®nt tan²tottam n®met nyelvet a Soproni Vend®gl§t·ipari Szakkºz®piskol§ban. 
2008-t·l 2014-ig a soproni T·th Antal Iskol§ban tan²tottam n®met nyelvet ®s informatik§t 
hall§ss®r¿lt ®s besz®dfogyat®kos di§koknak. 2011-2012-ben az int®zm®ny 
Igazgat·helyettese voltam. 
2014-tŜl a hegykŜi FertŜ-t§j ćltal§nos Iskol§ban tan²tok n®met nyelvet ®s informatik§t. 
A Magyarorsz§gi PKU Egyes¿letnek alap²t§sa ·ta tagja vagyok. 1995-tŜl k¿ldºtt, 2005-tŜl 
elnºks®gi tag, 2006 ·ta az egyes¿let titk§ra. 1998-t·l 2005-ig (k®t ®v kihagy§ssal) vettem 
r®szt a t§borok helysz²nen tºrt®nŜ lebonyol²t§s§ban. 2008 ·ta vezetj¿k feles®gemmel az 
egyes¿let tagnyilv§ntart§s§t. Feles®gem, Anita ®s gyermek¿nk Kriszt§n (10 ®ves) szint®n 
PKU-s. 

Id®n az a megtiszteltet®s ®rt, hogy az Egyes¿let elnºks®ge 
engem jelºlt a Dr. Somogyi Csilla D²jra. Ezt a jelºl®st a 
kurat·rium el is fogadta ²gy ºtºdikk®nt 2017. november 18-
§n §tvehettem ezt ð a sz§momra fontos ð kit¿ntet®st. Az 
§tad· ¿nneps®g elŜtt rºvid megeml®kez®st tartottunk a 
Farkasr®ti temetŜben Csilla N®ni nyughely®n®l. A csal§dias 
esem®nyen r®szt vettek a csal§dtagok, a kor§bbi d²jazottak 
valamin az Ŝ csal§dtagjaik ®s a kurat·rium tagjai. 
M®g vagyunk n®h§nyan, akik Csilla N®ni eml®k®t ®s 
ºrºks®g®t §poljuk. Sajnos azok az ®rt®kek, melyeket Ŝ 
k®pviselt egyre ink§bb kihal·ban vannak. A mostani 
felnŜtteknek m®g szem®lyes kapcsolatuk volt Csilla n®nivel, 
de sokaknak Ŝ m§r csak egy n®v ð a sok kºz¿l. Nem ®rezt®k 
ð ®rezhett®k ð azt a szeretetet, mellyel Csilla N®ni mindenki 

fel®, v§logat§s n®lk¿l fordult. Mindig tudta hol k®l el a seg²ts®g, hol van sz¿ks®g egy j· 
sz·ra, s ezt ð sokszor csal§dj§t is h§tt®rbe szor²tva ð meg is adta. 
Kºszºnºm az elnºks®gnek ®s a kurat·riumnak, hogy megkaphattam a kit¿ntet®st. 
 
FertŜd, 2017. december 3.                                                                                                            R§kos Bal§zs 
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El®rhetŜs®gek, kºz®rdekŪ inform§ci·k: 
 
A PKU Magazint lektor§lja:  
Szegedi Anyagcsere Ambulancia, Nutricia Advanced Medical Nutrition 
 
Szegedi gondoz·kºzpont: SZTE Gyermekgy·gy§szati Klinika, Anyagcsere-genetika 

Ambulancia (6725 Szeged, Kor§nyi fasor 14-15., Tel.: 62/545-331, E-mail :  
genetikai.amb.pedia@med.u-szeged.hu) 
KezelŜorvosok: Dr. Papp Ferenc, Dr. R§cz G§bor 
Asszisztens: Savanya M·nika  
Dietetikus:  Gy¿re Eszter (  Tel.: 30/422-86-58,  62/544-000/2330. mell®k 
(h®tkºznap 8-16 ·ra kºzºtt),  E-mail: anyagcserediet.szeged@gmail.com) 

 
Nutricia-infovonal: 40/223-223, Web: www.csodabogar.hu  
 
Budapesti gondoz·kºzpont:    SE ćOK  I. sz. Gyermekklinika (1083 Budapest, B·kay u. 54.) 

KezelŜorvosok: Dr. B·kay J§nos, Dr. Zsidegh Petra, Dr. Reismann P®ter 
Dietetikusok: Kiss Erika, Simon Erika 

 
PKU-sok ®rdekk®pviseleti szerve: 
Magyarorsz§gi PKU Egyes¿let 

Tel.: 30/602-7185 
Web: www. PKUegyesulet.hu 

 
Alap²tv§ny a fenilketon¼ri§s gyermekek®rt 
  Ad·sz§m: 19672847-1-42 
  Web: PKUegyesulet.hu/index.php/alapitvany  
 
Kiadv§ny inform§ci·k: 

  Megjelenik: negyed®vente, 350 p®ld§nyban, alternat²v terjeszt®s postai ¼ton 

  Nyomdai munka:  E-press Nyomda,   Egy¿ttmŪkºdŜ partner: Nutricia Advanced 

Medical Nutrition.  SzerkesztŜ: M®sz§rosn® Moln§r T²mea (  Tel.: 70/365-5501, E-mail: 
sargamaci@gmail.com) 

(Copyright: MMT, Numil Magyarorsz§g. Kft. . Illusztr§ci·k®nt saj§t k®sz²t®sŪ fot·kat, v§s§rolt k®peket, enged®lyezett 
fot·kat ®s az all-free-download.com , pixabay.com  ®s freeimages.com weblapokon kºzz®tett k®peket  haszn§lunk fel.) 
 

 

PKU Magazin               
L§jkolj benn¿nket a Facebook-on!  
 

 
 
 
 
 
 

(Tov§bbi p®ld§nyok ð illetve a kiadott sz§mok elektronikus form§ban ð a fenti el®rhetŜs®gen ig®nyelhetŜk.) 
2017. december 


