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Sziasztok!
KedvesPKU-sT8r sak, SzPKUSt §ysakeket nevelS csal §¢

Tal 8n Ti I's ®rezt ®t ek, PUMakgoarz i knet z, e theokgbye evze ta
vaskosabb | ett, mint az eddigiek. Tal 8n ®sz
®sd0b2zom benmegy Kkicsit hi 8nyol t §Edukcsaihayget | e
magyar 8zata az, hogy eagnsnzdem®Ilrygees -kr SaztElenk e®
esetben ®&ny ol m®g®n ki dSlIt ®s ez eg®szen -no
okunk wvan a ak8rp-tl 8srao ( ak PKUARb®Rqg ie nvlo@kast zkic
az m8r meg®ebrgiigSstean§ h Emrokba). A k&rp-tl §st
sz8munk k2v8nja szolgs8ltatni

El Sszor I's c¢c2mlapunkr - | sz- |l n®k, PhUse |l lyama E
sz¢l ei) . Ugye egyet ®rt mi ndenki , hogy t¢ndo@a
bSvebbehogyan k®sz¢lnek 1 za elsS kar 8csonyS§8r

A magazin szer keszt ®s ®b en , hogyrdah at °m&rk ed d ¢ mikdekiu n k
megtal 8§l ja a neki tetszS ®s St ®rintS 2r8§8so
a kisgyermekes csal®Byerkmekke ksrze- |v, 0 a tntkk8ebdb8 szt |
2rtunk nekt ekni Hm8lsugssbdmrhetne, miPKU-s cakza t® v®rl

esem®nayeszaj ol i Qwyyssrei HEsShtoerg e d i S¢t Sst Yudi r
vel et ek, hogy easzsoBkk ias de |®kt®ssz 2(ftinoms 8gokat, a
rendezv®nyen. r @kUaa Maegwnvil 8gband brazoiai Rib D& k b ¢
Janierocban  megrendezett Vel esz ¢l etett, Ri tektae g s®mye &g
Vil 8gkongresszamsel-yir SIsiskzismet-®n Eszt i tud- s?2t

agazin dm&d it kK e kdhre@sfzSt elg- az -22®N-, beBrudadpe

m
grendezettr Flelsaistlt. Napgyekezt ¢nk minden fo
t is meger Skskkatle PKO-b bhfieslzneSit tsovan, mint amer
|l en tudtak | enni, de hisszg¢k, hogy ezek a
jutnak 8ltalunk ®s minSs®gi bb ®IPKEUmetlettis.udn .
K2Zv8nom,mimadeywki nek ny%jtson kell emes ki kap

g ey p.,éTFmagazin, k ®r e m, hogy h a b §
' z Ot ]l etetek t8&8mad, amel vy hasznt
4k megosztan8tok m8sokkal, k¢l dij

~ ' ¢LDOTT KARGCSONYT £S BOLDO!
- K&ENOK MINDEN KEDVES OLVAS
. K¥SZ¥NJ! K, HOBEN2VHL! NK VOLTA

ldvoezlettel,

M®s z8r osn® Mol n
szer kesz
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l et ¢nk r ®sze
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-

[

C
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Ke z®r dek U

tel efonsz8&8mok, el ®rhetés®ge68.o|dal

(
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FDKUSZBAN

Ny 8r i Stzafobbanr
2017.) Yani usban Szajol ban, egy 1| smert, §mde me
rendezt e meg a KB gEygayreosr¢éslzeStgi ny 8r i t 8bor 8t ,
vak8gci -t t°l thetet PKUe ®Py¢tds am&gagranykedvezm®
felt®tel ekkel

R®gkj t 8bor Szajol ban

| d®n az a szerencs®s helyzet k®&rstz °mihrek eSte,n Hba
t°lthett¢nk hatetaa krzearn reagky ®s  SMaagm&lubhdtetben® t t | ®v

Vol tunk ugyan m8r egy al kal ommal itt, 908 ®ve
cs°kkkisz§mEban ®rt minket.

frkez®skor 2gy sok m% tb-1 ©°fzllSned ey &I an®n
®egy tetszetSs kis h8tim8&r§ kkiaflyl Iva8drti mli §itksez -
egyetemben.Remek ki s sz8l Il 8sunk volt, ®s a ®t kez
vVE8rt vnad galme pdefti®@so msPKY-s ak r a . Nem maradhatott
ve®r vet el sem.

Unatkozni nem volt idS. Minden nap volt wval.

Egyi k d®l el Stt

bubor ®kf ocit Kipr -
fej ®r e a vil 8got ,
YVaj f aj t a feh®ey ed®Kk

bemutatia v ol t | a h enl
k®sz2tettg¢gnk pi :
hamburgert. Este Kiss Erika

me s ®| t a bku°dzappcenst
Yoy dons8gair -1, ®s

fel mer¢l S k ®r d ®s e k
bemutatkozott a budapesti
k°®zpont Yaj dietet
Nikolett.

Egy d®l ut8§n a B-kay ®s R&PEUKkao&lt®3 ®u ealrt,tad@ds |

eredm®nyekkel kapcsol at ban.

Azt 8n d®l el Stt laz2t- program k°vetkezett,6
alak2tottunk ki . l gaz8n vs8ltozatos, cgyess®
egy8ltal&&n volt, ,ttabhki ki hagyta, b8nha
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Vol tak m®g tov8bbi vet ® kedSk, ®s 1 d®n -senmn

Ti szAs&knn.nek kedve volt, kieg®sz2tette a progr
az uteslte- nem maradhatott el a k°9z°s szalonn
A gyerekek jtrgaz®d ezt ®k magukat, hi szen az
“wgyhegy al apos terhel ®ses tesztet is sikery
t ov_8&bb vio2rntad k T°bb al kal ommal vol t di ®t 8s
pedig a kvairlk§°gt2§ - vol t amivel bol dogan roh

b¥cs Y%z - ul pedasigl IMB®Qt eetgky- ra i s futotta.

Ez%t on is k°sz°nj¢k a t8rbort, azt gondol o
| ®c¥ests.zegz®s k®nt hedgno ndihmdeomk ®ppen ®r demes a
hiszen vannak ol yan Y4) d oRKH 8kgeozke | ®s ® U e na, a gon
mUk©° d®s ®beamz engyrde bSve¢gl S di ®t §s ®l el mi szer
ember mag8ba sz2vni

J- volt % radeésftjni kar tvak &t , ®s ¥ |1 smer et s
rdvoezlettel,

Barta Levente
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Eddig szinte minden ny 8§ r i t 8bor ban rt®sszetm vseztetr¢entkt, ¢ kmovso |
egy j - | ehet SPRUYsokddls ( chie@ty§za knakz)§j hkgyhabon
tal 8l kozzjanakehet Ss®g a sz¢l Sknek shoigryf ok ang
cser ® jenek!

Ebbena t 8borban tetszett a helyvs8laszt8&8s. Cse
az ®telek finomak (di ® 8s i s) ! T, @d sem evoltdke k
t Yul zs%f ol va a napok. Legjobban a ktSa@at®p X
besz®l get S& peogrzamoek. Or s i ®s Andi mi nt
maguk®rt a szervez®s ter®n, sok munk8juk va

A mi nem tetszett az az ®telek ter®n volt, h

®t r enydbe#fin csak ma X het i egyszer eszek h Y

h¥“scs°mer°m volt . .. Ha | ehetne, ezen v8ltoz

m8&si k ami nem tetszett, b&r ez a vend®gl 8t

di szk -mewo IIXJ, pont a bul i tet Sfok8&8n vetett

pedig m®g lett volna idSnk bSven folytatni
ks |

Rem®l em a k°vetkezBeRveBbeno es
ltdvoezlettel

Palkovics KrisztiPalkovics LIfM®h es ,M®keé s Ant
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Doki-¢, 7 i

Dr. Papp Feren&G8BKUgDOrn.doRz8- or vosok rc

Mi a teendS fWarenket®s pS§e®Rn?vagy ev®s k°
°r

k°h°g®sben t ki, akkor el k®pzel meotrS, faoqy
j 8t ®kdarab is okozhat s%% yos t¢neteket.

AkKki sgyer mekek hirtelen, heves k©°h°°g

MI A TEENDO
FELRENYELESKOR?

All Right Reserved EGESZSEGMAGAZIN C. 2015

Gyermekkorban gyakori eset

M8r a m8szni tud- gyerekek is mindent a sz8§
| ®vS t8rgyakkal. Sz2vesen k-stolgatj 8k da
gombokat , p®nz ®r medtd,e ap rh-ozma&Bg BgpK &8t 8s s or §n
szil 8rd ®tell el m®g ®pp csak ismerkedS gye
mel | et t I's megeshet, hi szen el ®g egy kis n
®ppen a sz§j8&ban | ®S falat a | ®gcsSw®Pdekeri
2gy pr-bs8lja meg a | ®gutakat megtiszt2tani

Bet egs®g, vagy i1 degentest?

Az idegentest |l enyel ®se kapcsg&n fell ®pS k°h
k-rokoz- k kovetkezt ®bend maed) ® Sz HkAW®gi®s t E
t ¢cdSgy-gy8sz, gas 7t d&&A ey eaitmegkuosr,v o |1a . ally
k°h°g®s mindig nagyon hirtelen jelentkezik,
kapkod, a nyak8hoz ny¥ , arca kipirult ag e
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j 8 i ntenz?2v k°h°g®ssel, okozhatja a | ®gut
k®ptelen k°h°gni, vagy | ® egezni , rovid idS|

Mit tegy¢nk, ha a gyermek f®l renyelt?

Ha a gyermek k°h©°g, atk kw § b bbi2azktbaasns uiks ,er & gy &

fel k°h©ogi a f®l renyelt falatot. N®zz¢nk a s
Ha nem | 8that-, ¢ljé¢nk egy sz®kre, a gyer me
| el - gj on Egyi &s skzewk, nh&kg | at Bienl | kas 8§t , a m8§:
nem t W -Br&kkal @dammal m®r j ¢nk ¢t ®st a kot [
nN®zz¢Kk meg, -Booyz Ii&tesgzeink est . Ha nem, i S MG
CsecsemSkn®l iI's khkasomozalmnml a®@ezznsgl uk azonb

ct ®st a | apock8k k°z®, ®s a h8tukra ford2tv.

TedSgyul |l adg§st is okozhat!

El Sfordul hat, hogy a k°ho°og®s megszUn®s ®v el
megszUntasmkasa ap, §m ez megt®vesztS lehetd A
m®g ha a | ®gz®st k°zvetdzni¢cdSwmelm meg jaklaadrgS ye
horgSt §gul at , vagy t 8l yog h2vhatj a f el
reagt§ldSgyudsd ®d83 s gondol ni kel l erre a | el
vizsg8latra ®s h°rgSte¢kroez®sre ker ¢l sor . /
orvos fog-k seg?ts®g®vel az idegentestet 1is

For TgseSke zp

Ez%Wt on is fel h?2v) uSeegédengoptmollrane
bej el ent kezni az al Sbbi t
06-62/342-217 vagy 06-62/342-218
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R®gePKbivaj s8gok minden sz8ms§
di ®t 8z -ink, de ma i s nagyon
fontosnak tartjuk sz sz

J KEDVES PKU-S!J

JDL JEGYEZD MEG!
A DI £TEéT EGESZ BLYIAEW ¢
KELL, HOGY EDDI GI JD ERI
NE RONTSD!

Cs80dabogar.hw

Csodablhhygiek

\e & o L
X /X/"‘\ Dr 8ga di ®t 8§8z- Gye.r é'@“,’e k-
Tr aph )V kedves di ®t §z - Feln"g}tgk\/

é‘%» " Szeretetteljes, §I dot%ﬁann

Nektek®s az Y%j ®vben i s..sike

Y

ih‘ eg®sz®®gbD| dogs §g a \)(

"oy

Bar 8§t i ° ] e

Havasi Ani {G&8b oMo IOn §
Bencsi k R®ka ®s
a Nutricia Advanced Medical csapata
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Riport -
Az el sS karg8csonyra k®sz¢l ¢nk

C2ml apunko®PKUeMaQsaz%rm d ®t ezPMK8}e gy ar maky &s, CS
Sinka Izabella nagytarcsai iKU-s , egy cuKki kis h°lgy, aki a

®s az i1igazi model |l eket is felg¢l mwulja pgroaf-iso
k®sz¢lt a csal §ddal, amel ybSlI n®h8nyat saem
ki s c¢2 n®lsapslzgnyeti t !
Sinka Ilza ®l et e el s-Lassan msgr mi ndent €
k®sz¢l Sdik.  Term@®szetgkjvetel ®@glnapBr3m esz
Vi ki Zdlisi s '29’“ ottan g Az a tapasztalatunk, hogy Izabella
ichnepet, az aj8nd®kokc
sz2vesebben fogyaszt
PKU Magazin: - Milyen kisbaba Izabelfa gy¢melcs®ket, b&r a
z°|l ds®gei't S nagyon
V®kony rdi kt i za ®d-esagy¢mel cs®k kozgl az a

l'zabella, egy igazi 8§zo|dgs®gek k°z¢l pedi g
ked®l yU, mosolyg-s lggesburgonya a favorit

mi nden helyzetben | .| ' _ 1
h-napos kora -®jas&alkagkd® pr-b8§ljuk ekkl iBat:?

J - esS ®r z®s | §t ni °sszebar 8tkoztatni
fejl Sdi k. Gmikodgkenga®a z ® ¢ —

r
c,dv?ozol mi nket mi kor : 1 .‘,!L

®ppen csak YVagay mra@rgd) “,\
Egyszer Uewmali-m8dni

Ahogy ny21li k az ®rt el
egyre t°bb °r°met hoz

- Van-e ms8gr ki al ak otbkP r ' )
Mennyire tartj8tok fong,
;,\)~‘\ R } 2 ’ ig¥

Sinka Zolt§&n, -Ilganavan®de”
Napk©®zben 8§l tal 8ban \

egyett vannakzoséyeakt'van'e.Valami onanA.f.ont
a napi teendSket ® s odafigyel t@&&k 8dyanf amig Ris b ¢
A ti fordet® ’ qi mo s t saj 8§t ®trende2tel<
z estl ¢crdet®s pedi ¢ ogs8pb dadfnisdydlisn @t &%k
k|.v§lts§gom. Ml_kor_ gondol ok p®l d8ul, hogy
ferd@ssel, egy kis 181ty iss zendyse@grk,ter mhek
k®z°sen, majd ViakkisOBB gyeskockaotvtalyyn i h@$Eb2
ami gondosdn lkdazmy®Rd - ¢ | haszngl §sa, stb.)
elmaradhatatlant S ps 2er8d 9 .

-Mi vel m®g i girdat8bed an e
-Hol tartotok most a rPKU-s ®l et m- d a  mi ®|kg.
ehet m8Mi laz uked®venc ®t| , - pe| | a m®g csak 9 h
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b Yj t K i az ebddi$ csdk®t az ember mi ndenf ®| ek
p®pesz2tve kapt a az akar.
al apanyagokat ve®ve
viszonylagk ° nny U volt a dolKer¢l jtakanaz zs2rsavak
ez uts8§n j°nnek majd a -r8kban val - ev®st.
Meg8Il | apodt unk abban, -Mi a | egf ont osabb,
kisl 8nyunk el ®r i nma8zrt megtanultatok®KU-r - 1 vagy a di
szil 8rd t&8pl 8| ®laddigra i s
mi i's nagyobb htekietns Yal e e
arr a, hogy mil yen ®te|§.,.’,’w
Nyilv8nval - m- don s I - -
| egj obbat ny ¥%j t ani a M " .
gondol juk, hogy ha | -'Z sy fF N g
el Stte, akkor nem csa:'-‘_j_. 4 ;
nyerhetg¢nk e z zek lhiszea z | / /
eg®szs®gesebben ®t kez il N .
megsz¢l et ®se el Stt . ‘&}
szeretn®nk megtartani
esetben term®szetesne. A J|egfontosabb dolog,  amit
legyen, de Ygy v®l em megtanultunk, hogy ©s:
lesz egyszerU feladat gnnak ®r dek®ben, hogy a
egy telje® S ® evti lt§m ¢
lgyeksz¢nk negozott fyg§| hasson. Ez adott e
®l el mi szereket fonaS?kapcsoIatunknak efgy
enni, ®s a cukorbevitelt] zapell §val szemben i
amit pedig elfogyaszttydnak meg®rteni, a k
| assabban felsz2v-d- Rhasonl -1t.
ng8dcukor, ny2rfacAuko
z°l ds®gfogyaszt§s i s gagnos vannak rossz tapasztalatink is
®| el mi r oksetto k ,i | yaem fbéven, de m8§ra szerenc
bevisz¢gnk, nagyon - vyisszaker¢lt a rendes
szervezet¢gnkr e A
haszn§l at §t eddig is.Sportos ®l etm-dot ®Il't
biztos, hogy - 8thBuUTgy |za is sportolion? AhogyZolival
qutam§tA 2 7z ®t szeretlbesz®|tem o tudom
csecsemS kor 8t - | | nen ’
kompl ett terve van | z:

| ev@ts,® amil eencky8 npe§t sz U
PKUssnak i s adhat .. J

- Mindketten fontosnak tartjuk, hogy
2z7zes2t ®shez, k¢l ©

£t el | zabel l §val megszeret:
kaphat -ak ter mRszetes Nagyon szeretj ¢k a
sblh-s- alap¥% ®tel®zfontosnak tartjuk ezt
kivs8l  -an helyettes?2tik a Il eveskocKk3gKart, nh a
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gyer mek¢nknek i s me kesztyUbS8bbal ®s egy
ldSvel pedig majd el dfepimeg az angyal ka. Nem
e az eff@'? szabadi dS;{ 45 g. pillanatr a ha
(\)/agyoesetlegvalamlteljesen rieﬁsbehiszen Kisbab§val - ne
romet . Nagyon °r ¢l on _ _

| zabel |l §val min®l toppe2letre J8rni a t
pr-bslni, de er S8l tetrhangul atfelelSs is | zu
semmit. A | ®n®reegz,zehomngaki s| §ny, m8r el Sre | §t
Iza. a kez®vel °r ¢l ni reb g
) ®s az aj 8§nd®koknak.
Egy gondol om, hogy a

rendkz2zvegl i hat §ssal

szem®l yi s®gfejl Sd®s ®r €

| ek¢zd®s ®ben, e®s®r @s &b

Megt an?2t k¢zdeni a c¢c®

seg?2ts®g¢nkreh®tlehenarg |
probl ®&m8i nak | ek¢zd®s (&
®s ®szrevMmegeanptt I
°nmagunkban.

-A decembeegreik ¢l Stt &I |

puttonysb-I mit fog ka'-“Terveziteke, hogy el j°ootto]

Mi kudk &8rs8csony rendezv®
- Sok-s 0 k gyé¢mel csot ®s

mesek®nyvet. Virg8cso. Ter m®szetesen ot t
kap, hiszen nagyon j: - kiteltoettek a jelenZtk
el sS k°z°s kar Srergedlegy Ult a1 §l kozni a sorsts&rs
°r°m¢nk lesz az elk®veegy j-t a t°obbi sz¢l Sv
-Kar 8csonyban a hang

megteremt ®se vagy az Koszo°np°m a riportoth ®
fejt°r®st okozni teljen %gy lza elsS ke

meg8l modt 8t ok!!
-Az aj 8nd®k nem fog fe

ms§ r kital 88l tuk, hogy

Egy gondol t uk, hogy cyy “Cr wy v oo MMT
Ha t i i's szeretn®tek c2mlapra kerg¢glni, k®r j
a k°vetkezS | apszBKdisn kraann trokr meo stoil yog az ol

Bi zony8ra sz®p eml ® | esz a csal 8dPKd-&k tB®sl a®
csal 8djukt-I is v8rjuk a k®peket, °r°mmel 2
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Di ®t a az ®l et¢gnk r ®sze
Gy¢re Eszter dietetikus rove

A szegedi s¢t Sst¥di - recept
Szeptember 28 n rendezt ¢k am&geGedgedemon
Eg®szs®gt udom8§K®Ppz @si Skarc§ rEdadizs TSz
s¢t Sstwdi -t a mAdvaneetl Medical i N&Iho g &t &s
k°sz°nhet ¢nk.

A rendezv®nyen sz®p sz8mmal ] PHUesnotke kc snad g8 d i
p8rjaikkal ®s mindenki sz?2kesleh®y RBStz®S Rbee nt .
voltak ezek:

Sajtgomb-c | eves
Ho z z § \aéeVeshkz

23 evRkans8l ol 2va ol aj
95 g v°r°shagyma

10g fokhagyma

85g s8rgar ®p a

65 g feh®rr ®pa

35¢g zeller

40 g karal 8§8b®

2 db Tesco Value Ty%Wkh¥sl|l eveskocka
12 kk. fTszerpaprika

59g Damin alacsony feh®rjetartal m“ | isztkever ®k
3g friss petrezselyemz©°lIl d

Rr°lt feketebors

Rr°lt kapor

S.
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Hozz8walsal t gomb: - choz
759g Violife n°v®nyi
59g Loprofin alacsony
10gDaminal acsony
1 k®shegynyi
1 k®shegynyi

s a
f
bor

Rr ol t
Rr ol t

| K®s z2t ®s e
megh8mozott,
nszteljg¢k.
ol ajat adunk
Tzr RI | eh¥iz v a
hv“%sl eves kock§t
g . Ezut 8§n
tessz¢gk a | evesbe

Kezben el k®sz2tj¢k a
elkevert Loprofint oj 8sp - t | por
kez¢nkkel °ss y Yar j
maj d f Rz®s k?° n meg

a

s

apr-ra

Amennyi ben
s-val, bor s
tetej ®re.

Z e
zb
ZO
I

al ,

Hozz8adj uk

uk.

g

e

desr ®gk j pukh aa,
k bp5e8r rpad r.c i Ay

jt

eh®rjetartal m¥
|l i szt kever ®k

S

, nat Yar

feh®rjetartal m¥

szerecsendi

vggott

a

kari k8r a
a rojuk.| ds ®gekhez,
megsz-rjuk
felol dunk
hozz®re®zinknal dk Paulhé& g wkhiysiR zilad

ver°shagyms§t
v8go2t

Dami n

®s

a sz8r2tott

sajtgomb-
maj d
Ezt

t,

fog

cot
hozz8tesszg¢k
k°vet Ren

ma | d

kaprot

(kb.

a

duzzadni

| aekvkeosrb eb eal

A kiszabott mennyis®g al apj 8n kb. 4 adag
T8panyagtartal om
Mennyi s ®g Energia Phe |[Feh® Zs2|Sz®nh
(kcal) (mg) @) @) (@)
100g 46,8 14,53 0,02 3,12 3,87
ladag* 156,78 48,7 0,07 10,5 12,96
*1 adag kb.335 ml
Toltott padlizs8n
Hozz8val -k
540g padli zs§&n
35g v°r°shagyma
10g fokhagyma
150 g paradicsom(h ®j j 8t ak8r | e i s h¥zhatjuk)

uk,

feh®r jetartal m¥“

Vi

ol vad- s

maj d dcdessamBba il

padl i zs8nt

t
nokat

60 Loprofin alacsony

40 g vaj

50¢g V|oI|fe sajt, pizzafelt ®t
1 t k. °lt kakukkf T

S.

Rrelt feketebors

El k®sz2t ®s e

A padlizs8&8n sz8r8t | evsg8gj

f® I retessz¢gk a f® bev8got
dobjuk ki! A f®l padlizs§

enyh®n

toj 8sp-

l i sz
hozzg§°nt |

massz§8Db

sajtgomb-
If eRvzezsitk , e zaunt2&gn a

| evest
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A v°r°shagym8t apr-ra v8gjuk, a fokhagyuk8ta °w&a

cvegesre dinsztelj¢k benne a hagym8t. Ezut 8n h

s¢e¢t) k.

Ami kor | 8t j uk, hogy a padlizs8n megpuhul t, h o :

kakukkf Tvel ®szag¢sepg®kzeEzyuyt 8n°BkBel ekeverj ¢k a Kk

n°v®nyi sajtot, s-zzuk ®s borsozzuk.

Ezzel a t k a f® be v8gott p
s

°l tel ®kkel megte°l tj¢
El Rmel eg2tett s¢t Rben 180 Cel siu
padli zs8AbB8pbekbedOvesz ig®nybe.
A kiszabott mennyi s®g al apj8n 2 adag t°lt°tt pa

f pohkloBz nagyghlh | ¢ k

T8§panyagtartal om

Mennyis®g Energia Phe |[Feh® Zs?2|Sz®nh
(kcal) (mg) ()] ()] (@)

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

1db* 309,9 2124 5,86 60,8 17,96

*1 db kb.296 g

Z°| ds®ges pite

Hozz8walt ®szt 8hoz
300 g Loprofin al
l' i szt kever ®k

80 g vaj

80g margarin

70 ml vVZ2z

Hozz8walt°K tel ®khez
35 g v°r°shagyma

2 gerezd fokhagyma

15 g p-r ®hagyma

70 g brokkoli

90 g kaliforniai paprika

509 csiperke gomba

425 ml Tesco Free From Besamel Sz-sz
2 evRkangl napraforg- ol aj

59g margarin a piteforma ki ken®s®hez

El k®sz2t ®s e

Aloprofinl i szt et tegy¢k egy t8l ba, adjuk hozz§ a ki
°ssze, am2g szemcs®s 8llag¥% nem | esz. Ezut 8n Kke
t %l tapad-s, sima t®szt kapunk.

I

§t
K®t s ¢t Rtptaprey%jkt®szsPk ki a t ®szt 8t, de arra ¢gyel
hogy | -val t 4l ®r jen a pitefor m8n, ugyani s a t @
27x27x 3.6 cm legyen.
A Kkiny%jtott t ®sszzt-8tj u®s me gn kRjvt®sf Sltopiroofin | is
nyvjt-f8ra ®s fektess¢k az el RzRlI eg margarinnal
| e, form8l juk henger al ak%vsg ®s akklata. ndglyys&
piteform8ra k°rbe peremk®nt ®s kicsit nyomogass
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Kezben k®sz2ts¢gk el a t°ltel ®ket. Az 1 evRkansg
ver°shagym8t ®s a zWeggpasr e ok&raglyjmgk ., Hwaytd§n, m®g
®s az ©°sszes apr-ra vs§ggott z°l ds®get bel etessz
z°l ds®gekhez ®s az eg®szet ©°sszerottyantajesael Ky

m8rt8s eleve tartalmaz s-t is, de ha s-tlannak
tehet ¢nk hozz§g.

200 Cel si us f okr a -3e5l Roneerlceigg? tsesttt] ¢ske.t Rben 30

A kiszabot mennyi s®g al apj8n 8 szelet pit®t ka

T8 panyagtartal om

Mennyis®g Energia Phe |Feh® Zs?2|Sz®nh
(kcal) (mg) (9) (@) (@)

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
Szilv8sgomb- c
Hozz8val Kk
250 g burgonya (h8mozot
59 Loprofinal acsony feh®rjeta
259 vaj
100g Damin alacsony f eh er @
3 db szilva
3 kk. krist8lycukor
1,5 kk. fah®j
4009 feh®r1eszeg®ny zsem
1 evRkan8l napraforg:- o ~

El k®sz2t ®s e

A megh8mozott, hlbbhssgé&bwns§tf ® ber v8glhan | ® R s-s v
|l eszTrje¢k ®s krumplinyom-n 8tt°rj¢k ®s hagyjuk
A ki hTIt burgony8hoz hozz8adjuk a Damin |iszte
°sszegy¥8ng uk .t @zatt8t KkKiny¥jtjuk, de arra ¢gyel
cm-es n®gyzetet v8gunk bel Rl e. A szilv8kat f ®l be

Mi nden egyes kock8ra egy f® darab szilvsgt hely
sz®| diel hajtjuk ®s gomb-cokat form8zunk majd for
Akkor j - a gomb- c, ha felj°n a v2z tetej ®re, C
zseml emor zs §t vil 8§gosra pir2tjuk ®pemgetejsekl.rt
porcukorr al meghintve t8Il aljuk.

A kiszabott mennyi s®g al apj8n 6 db gomb-cot kap
T8&8panyagtartal om

Mennyis®g Energia Phe [Feh® Zs?2|Sz®nh
(kcal) (mg) @) @) (@)

100g 2218 64,1 1,39 6,32 48,57

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

*1 adag kb.77 g
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Boszork8nykr ®&m

Hozzg8val -k

125g gesztenyemassza

250¢g alma ( h8mozot
75 ml Hul al a cukr 8sz
1 evRkan8l kristsglyc
1 kk.Rrolt fah®j

Kand2rozott gye¢mol cs

El k®sz2t ®s e
A gesztenyemassz§8t

megh8moztuk, f ®l bev§g
| 8bosba tesszg¢k, ®s
Krist8lycukorral ®s fah®jjal ¢k ®s b.
Ezut &§n leszTrj¢k, majd botmixerrel p®pes2tij¢k
Egy m8si k ed®nyben a Hul al 8t kem®ny habbg8 verj ¢
°sszekeverj ¢k.
K°zben a gesztenyemassz§8t vill 8val °sszetOor]
gesztenyemassz8b- |, ererre, lpedeirg ee gne gri @tte ge gayl makh
r®t eg al mahab, v®g¢l a sort egy r®teg Hulala z8
Tetej ®t kand?2rozott gy¢melccsel sz-rhatjuk meg.
T8panyagtartal om

Mennyis®g Energia Phe |[Feh® Zs2|Sz®nh

(kcal) (mg) @) @) (@)

100g 168,2 42,4 0,92 5,93 27,76
Csokol 8d®s ban8ntur mi x
Hozz8val Kk
0,5 db bansgn
250 ml al acsony feh®rjetartal m%“ tejp-t]l al
1 te8skan8l Tesco Value Cocoa kaka-s kenhetR kr
5 g van2li8s cukor
El k®sz2t ®se
A f ®lI darab ban8n h®j 8t elt8vol2tjuk, felkarikHE
turmi xg®ppel ©°9sszeturmixoljuk.
A kiszabott mennyi s®g al apj8n 2 adag turmi xot K
T8panyagtartal om

Mennyis®g Energia Phe [Feh® Zs?2|Sz®nh

(kcal) (mg) @) @) (@)
100m| 81,1 19,4 0,65 3,22 12,2
ladag* 133,81 32,01 1,07 5,31 20,13

*1 db kb.165 ml

Gy ¢ Esxzter

dietetikus SZTE-SZAKK
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JETEK
K¢l dd be a megfejt®st smaerkkesot $a@®g i mast
A hel yesen v 8§l Ioprafint e k MR kserfokdk ki!

HEny | ®h&st h&§ny te9regyeatl eln§t sz a k®pen?

Kedves J8t ®kosok!

Kesz°nj¢k helyes v8laszokat, amit el Sz
A k®k giliszta t®rhetett nyug
A sorsol Boprofmtagr8 nad ®kcsomagot ny.

Bertus lzabella
GRATULC¢LUNK NEKI !
Rem®l j ¢k, ez%ttal i's soka®s ffoimymakr! evne®lr
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Tini-c s o d § k
AtiniRKUs%csodabogarogatunkkan alltl & z®V e s  kfoirdk |agknt)

k ®r d®sei vel foglal kozunk. Ter mPszet esen \
sargamaci@gmail.com? mr e ®s a | egt°bb tini k&l ttaaln §fcesl
ez%tt al nem szakemberrRKksokanakmi keimgét eset & p.
probl ®m8kkal, 2gy saj8t bSr¢k°n tapasztalt§g
Pattang8s, mitesszer, akn®

Tinikorbanz avar - ®s gyakor.i bSrpanasz a pattans§s
kettSt mindig fel tudunk fedezni reggel , . ami

jO

aM8r megint ki
tegyek r 8?6

tt egy! Hogy eakarjam &i ?ek

Mi a pattan8s ®s mik a megjelen®s®nek okai ?
A pattan8s oka az, hogy a faggy¥mirigyek e
gyul |l adnak. A-teamgVy &mi rfigggyg att |, hogy a
hormonter me | ®s b e n Ez mivel 8l tal 8ban serd¢l Sk
is |l egink8bb ezen idSszakra tehetSk. Ami ko
p-rusokon (ny21] 8sokon) kereszt ¢l t 8vozi k.
Propionbacterium acnes bakt ®r i umok el szaporodnak. Ez
feh®r v®r sej tekkel val - bekebelez@ssbeélp,&h@san@

form8j 8ban.

¢l tal 8ban fi %kng8l 9e®lVemz&orhbhaBr em§j°omBeAnek
nSkn®l a haviv®rz®st megel SzSen t°bb pattan
Sokszor csak egy g°b jelenik meg, nN®h8ny n
gennyel a k°zep®n z8rt mitesszer, a kivezet
de hajlamosak begyulladni.


mailto:sargamaci@gmail.com
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Az akn®srakm s Wl yoss8ggi fokozata I smert. Az
megszaporodi k, csak nagyon gyenge gyull ads
sz8zal ®ka mags8t - | gy -gyul . Ez az enyhe form
i nk8bb zcsarkcoam ®s k°rny ®k ®n . A m8sodi k s ¥l
mel | et t sok er Ssebben gyul l adt, f 8 dal mas
megjeleni k. I tt msgr hegesed®s is bek%vetke
sz8mos, p u h a8tjadpai |l nnta8ss %¢ s of m- | 8§t hat -, er Ss g
csom- kb | gyakran genny t°r felsz2nre. A cs

szomsz®dos t8lyogok ©°sszeolvadhatnak.

A t¢éignetekhez sorol ha
pattan8sok ut 8n mar a
Gy- gyul 8skor a P
sz°vetk8rosod8s kis s
' Tel jes gy -gyul 8skor

" kezdet ben nor m81l i san

" bSrbSI ki ss® ki emel |
v®r el | 8t §s a cs°kken,

* az Wwn. macul 8k sokszc

el t el tn@veekl etlU v®gl eg
b | §t

% bSr°n, m®g tov§h

A pattan8sok kezel ®se

1. ElakezekkelNe nyomkodjuk ahg8zilagdbé, b2zzuk sz
2. Nagyon fontos a tiszt&8l kod§8s, a higi®ni a
t 8vol 2t suwmkeel mansgimig! Ker ¢l j ¢k a sz8r2t -,
haszn8l at 8§t , mert ez fokozza a faggy¥ter
mert ez8Iltal a homlok fokozott zs2rosod8§:c

3.Antibiotikum t ar t antibottkumktemtSalsm¥ agy:- gy szer
bSrgy-gy8sz.

4. A m®r s ®k e | t napf ®ny ] - hat 8§ssal | ehet
szol 8riumoztatni a pattan8sokat nem szabe
5. Amennyi ben az sakd@®kSkor ut 8n nem m¥l nal
kezel ®sen t Yl ®r demes fel keresni bSrgy- g

a pattang8§sos .bSA h§tager @b sn fel 811 2tva
el egan®dSr kozmet jvhgysed Kk k®@ged ®sz2akor vosi K ¢

£s te mitJgondol sz?

¥r ¢l n®nk, ha megosztan8d a fent.i 2r 8ssal k a
ak8r sz¢l Sk®nt, ak8r ®rdekl SdSk ®n 4 ilyenThalydet az s
®dt et ek bempstbreinnkegrek et , hogyan tudtok t %l | ®j
tan8§csot szeregw(rRrRKKIK -kaprippedy ®@ma kapcs8n.
j °hetnek asargantaci@anaillcoremai | r e (vagy el ®r het Ss

szerkeszt Ss®g¢nkbel
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L®l ekhang

Johanna

Decemberk ® zel etht ®dely eszembe jut e gy o0 mmgzeged ° r t

egyes¢cl éai hehygi szoci 8lis int®zetbe vittem
csomagot . Nagyon ©°r ¢l t neki a k iPKU-s8caokit, amid s i |
v®gr e S itsdermangsesbkatdSel | apotdmemi awwtunk vele be
Mellette Johanna volt, egy akkor 1819 ®vied8& mszemU, mosol yg-

kerekessz®kben k®nyszer ¢l t ®l ni Besnzi®legletnyin
sokat. EImondtam,hogy hoztam a ki sl 8ny-oakmagygt ol gmnt
Mondta, hogy | 8tja, hogy S mindig m&s kap,
ez a di®ta, mert sodrar $lednmsGreysa@ietnenky dm & kil ke

elmondtam, mivel | 8 PKl mi | yen di ®t 8§t kel l betartanu
alapvet Sen norm8lis ®l etet |l ehet ®I ni, ha |
rszl etek i s, hogyan veszem be aetBpsaertt’,b
suibanaz ®r t, PhE-s tv®gyok (mondtam, hogy nem, te
tan§csot k®rt, hogy S mit aj §nd®PKUshatt §iras &n
illetve r®szletesen ki k®rdezett, mit szabad
tilos ®l elmiszereket sorol tdatnm,djkuikc s ihto sfdezlVh %
majdS, aki ott, a szoci8lis otthonban, egy Kk
fiatal | 8nyk®nt azt mondta nekem, ®za®x ak? z Catk
| 8b8n beszal adt egy gyors meglepire az ott
nekedlo , © I fd b e gy°kerezett a | 8§ bam, nem t udt
borzal masan el szGNghiaktt kml magammondani am, hc
hogy ®n szaladhatok a busz ut 8§8n, a csal&do
bar 8t ai mmal, ahova szeretn®k, nem sajn8lni!
Az -ta ®rtem ®s tudom, hogy ha az ember a
probl ®m8i val, a aker e®Iznij ®t uchonandozri® ttwldjud
pozit?2zvan szeml ®I i az ®l et ®t , akkor gy al
kiegyenshbblylbzd®ttapothoz kel

Johanna az-ta sajnos mS8r nem ®I , de tanz2t 8§

®l et emberng§tf Glesz ®l t em, de egy °r %Kk ®l etre
Fantasztikus ember volt.
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Aki kre b¢szk®k vagyunk

Opauszki Vikt-ria Kinga

2017. Ssz®n tartottuk kisl &nyom, Opauszki
egybeesetta2 sz ¢l et ®snapj 8val, 2. gy sz®l esebb csec¢
esem®nyre. Vikt-ria keresztanyja a h¥Wgom, A

Mi |l 8n szint ®RU-sk|,asS zeakyu®b k ®nt pedig az ®n ke

fdvozlettel
Opauszki Zita, V

Cgy | 8tom a doktor bS8csikat

Bodng8r kiBeUs|l @di ®t §z- mindig °r°mmel , mosol
szereti a doktor b8csikat, a legut- -bbi s¢t$S
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Az Ssz sz2nei

Dac z - Z «i®HKUW-si kia ®t §z- kedvenc el foglalts§gg
8l 1 2tott8&8k a munk8it, amik a |legszebbek! Il et

Sand- Lar a
Egyi k |l egkisebbSandt k & ak iPHK4-I®bHhha snoanplo-s ,a di ®t
h&8rom aminosayv i s gondot okoz. K2v8nunk n

di ®t 8§z 8st !
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Baba-sarok

PKU-s a ki shab&imsS h8r ®uw)®v (0

~ Ami kor a ki PKUaval§ d a
di agnos za&biizz&lIntyS8kr a ®r z
fel kavar- idSszak vol
azonban eml ®keznkPKUar-r
S gyer mekek kor a cCs
kezdve megfelelS di
norm8lis, eg®szs®ges
Nagy seg?ts®g ® s
infoom8 ci - f orr 8s |l ehet ,
tartasz m§ s hasonl
csal §8dokkal ®s t S|
besz®l get sz vel ¢k, t L

mi ndennapokr - |

K®r dezd b8tran a gy e
di eteti kusodat ®s a gondoz- k©°zpoejtl SuRskea t s§a
t8maszul szolg8lnak majd.

Gyakor i k ®r d®s e k

Annyira ®sszezavarodtam ®s me ¢ v a g PKUeval i j
di agnosztiz8lt8k. Ez norm8lis?

A sz¢l Sk sz&8m8ra egy W sze¢lott ®rkez®se Ot

| ehet |, ha kiderPKU-s, h®gy nwai Ikv&msvial - v8 v§8Ilik
diagn-zist k°vetS n®hg&ny h®t kiss® ijesgt$S
hor doz. Ter mPRszet es, h a I l'yenkor b8natot,
®s/ vagy d¢ghot ®rzel, mi v el a diagn-zis der ¢
a sz¢l®s el Stti tervek, p®l dg§ul kogpab8S§aBt |
hogy teljesen fel ¢l 2r-dnak. A |l egt°bb szg¢l
normg&lisan nS ®s fejlSdik, ®s meg®rti, hogy
fenilalanin szintj®t. Ha e z®smehg-nnyaupgot kabt a, n  ao
nyugodtan ®| m®nyei d m8sokkal, ®s azoknak a
bi zal ommal vagy, engedd meg, hogy t8mogassa

Forr 8sok:

PKU Handbook [2005]. Australasian Society for Inborn Errordetabolism (ASIEM) (Australia
and New Zealand). 1. fejezet: Mi aPKU?

My PKU Binder [2011]. NationaPKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 Years.
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Szoptathatok?

A diagn-zis ut8&n el k®pzelhetS, hogy p8r na
8l tal 8nos babat8pszert kel adnod a -skintje Bza b §
stresszes |l ehet, hi szen ®ppen a szoptatgs f
i's fontos fenntartani a tejtermel ®stt §shto.gy
gondoz-k°zpontban dol goz- orvosok illetve d
vonatkoz- an, hogy ezt hogyan ol dd meg fej ®s

j ut vagy 8l tal 8nos PKia&b att88ppsszzeerr t tnokvaSpbebsr q fEaHED
k¢l °nb°ozS t8panyagokkal ®s energi 8§val fogj a

Mit mondjak a t°bbieknek?

Ha az embernek PKU-s a gyer meke, az egyi k Kkih2zvsgs,
hogy mivel ez egy ritka anyagcserezavar, csak keves@& hall ottaRKUT - |
el magyar 8z8sa a csal 8dtagoknak, a bar 8t okn

i dSvel egyre k°nnyebb | esz, ahogy gyakorl at
sz¢l ®s ut8n k®szen arr a, hogyk eRBlsmoan dbj a8rk§ tao kh
i nk8bb v8&8rnak a diagn-zis h2r®nek megoszt §s

Sgyben. Ut - bbi eset azt jelenti, hogy a t°b
ami kor akarod. Ahhoz, hogy <Z2etzst®gme g tnByddeyal a3 :
kapcsolatos | egfontosabb v8z|l atpontok megad.
9 APKUgeneti kai eredetU anyagcserezavar, teh
T Azon k2v¢l, hogy k¢l °nleges di ®t 8ra van s

ugyanazokat a dolgokatttTbins8Sgypatelh, min

9 Az °n gyermek®nek szervezete a ffebl@njetar
(PHE) nevU aminosavat nem k®pes megfelelsSsS
9T A PHE 29gy felhalmoz-diksai v®@rdekh§i st ¥hla m
k8§ros2$Sjd& agiyail

9 APHE-szeg®ny ®trend betart8sa el f o-gzatdthamit - t
|l ehet Sv® teszi a norm8lis fejl Sd®st ®s az
T Az °n gyermeke nem | esz abetegod6 a t ¥ mag
fogyaszt §s8t -lly,z edte shoak Sizg af enren &1 1, i dSvel
eg®szs®ge¢gyi probl ®m8t fog okozni

9 Ha a gyermek olyan feh®rjetartal m¥“ ®I el mi
az nem tekinthetS &dak®nyeztet ®s nkRKKg §rmi. vel
17 Agyer meke nem f BKUita kaizntSniavaasol juk teh§t,
a di ®t 8t , hogy a lehetS |l egjobb eredm®nyt
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Forr 8s:

PKU Handbook [2005]. Australasian Society for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM) (Australia
and New Zealand 2. fejezet: What does a diagnosi®kfJ mean for my baby and our family?
My PKU Binder [2011]. NationalPKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 years.

Kihez fordul hatok tov8bbi t&8mogat8§s®rt?

Sok sz¢lS szePKUnngyea menEsket

csal 8dokt - | kapott t 8mogat §s
tudat ban, hogy a gyer mekg¢ k €
Hasznos |l esz, ha RKE-s zgRelmekes n e
sz¢l Skkel arr -1, hogyan Kk®sz?2
illetve hogy milyen a PKU-v a | ®l ni . PKWB4 ni
gyer mekeket, ahogy rendben

megnyugtat - ®r z ®s . Besz®l ges.
dol goz- eg®szs®ge¢gyi szakembe
neked hasonl - helyzetben | ®v

meg®rti k az taggodal mada

Hi vat koz 8si forr 8s:

PKU Handbook [2005]. Australasian Society for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM) (Australia
and New Zealand). 2. fejezet: What does a diagno$0f mean for my baby and our family?
My PKU Binder [2011]. NationaPKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 Years.

A Magyar PKBEgYes ¢l et el ®r het Ss®geit megt al §
sz2vesen seg2tenek a felmer¢l(Serk)®r d®sei d me

Ejsze¢lottszUr ®s

Mi nden %j sz¢ |lPKUtagt ebh®enakbaba p8&r napos ko
V®r mi nt §t . Ha a bab8j 8mak nt®r ®@leen | had @5 %a i B
ell enSrizni kell ®s meg kell erSs2teni

Laborat - -ri umi tesztek

A v®rvizsgs8gl atot kovet Sen snpd@ma FHEg niakt be ¥h e
TovE8bhbi vizsg8latokkal erSs2tik meg a die
tan8csokkal fog adni neked a kezel ®st il | et
Budapesten ®s Szegeden t al 8§8lnhdactz-- KArpagdtctser
el ®r het SKapaggaakoeltd aal on t al §1 s z.

Anyagcsere SzUrS ®s Gondoz-k°zpont

Az anyagcserezavarral ®l Sket gondoz- kK1 i
megv 8l aszRKUv 8k &apcsol &PKWwekaiarkd8,r ak 8 a ke
vonat koz- esetleges k®rd®seidet . Tan8csokka


http://www.feherjeszegeny.hu/kapcsolat/
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hogy a kisbab 8d v ®r ®ben a fenilalanin szintet az
Val -sz2nUl eg aj8nlani fogj 8k PHlek eds emzs eamS/kan
speci 8lis t8pszert vagy §8ltalgnos csecsemS
szerezdbe ezeket , ®s mennyit kapjon bel Sle a k
fognak adni, hogy hogyan kel tszfiingy) e®lte mme | k
A kor ai di agn-zi s, a feh®rjeszeg®ny ®t rer

seg?2ts®g®wzntetme gPHEel S tartom8&§nyban | ehet t a

Forr 8§sok:
PKU Handbook [2005]. Australasian Societ
for Inborn Errors of Metabolism (ASIEM)
(Australia and New Zealand). 1. fejezet:
az aPKU?

Eat Right Stay Bright [2010], Guide fo
HyperphenylanemigUSA). L. Bernstein and
C. Freehauf. Chapter 1.
My PKU Binder [2011]. National PKU
Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to
Years.

Mit mondanak m8s sz¢l Sk, aki k hasonl - helyz

aM®g mindig eml ®kszem arra a telefonh2v§8sra
PKU-t esztje pozit2v | ett. A f ®rjemmel h- napok
| assan r 8 °RKtU-t nkhat ®bgypyan | ethreta kfeizemnhi s z ®r
r®sze. 0

aA fiunk gy°ny°rU ®s nagyon okos baba. Fejl
Ami kor el Ssz?© PKlhvaalll od it saagm o shzotgiyz § 1 t § k , nagyo
nem | esz ¢ej sl2g.taket eMosrt 8§t8r t udom, hogy GS8§
nagyon sz®pen fejl Sdik. ¢

aNe p8nikolj, ami kor az interneten tal &8l hat
m8sf ®I ®v ®t k°nnyek k°z°tt tREtesbdmk. aPedil
aArra j°ttem r §, hogy ha mind®KUkri-tl f®esl hntevgonky

Sket, azzal ®n i s hamar abb el fogadom a hel
minden rendben van, nemisolyanmssa hel yzet ¢, ann8§I i nk8bb
i's, hogy minden rendben | esz. 6

Hi vat koz 8si forr 8s:

My PKU Binder [2011]. NationaPKU Alliance (USA). 4. fejezet: Diagnosis to 2 Years.

*kk

Megj egAPKBdiI ®t 8j a egy®nenk®nt k¢l °nbezi k, az
| l egUek. A dieteti PKsbid®t®sv/avlaglapaczsobrat os
j koztat 8st fog adni Neked ®s a csal 8dodn.
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PKUanagyvil 8gban
aAz ember mi ndent n®l k¢l ©zhet , csak a m8si k
milyen nagy sz¢ks®geée¢nk van a m8si k emberre.

Besz8mol - Ri ob -1, a Velesz¢gletett,
Vil 8gkongresszus§8r - |

2017.09.0s0 9. 0 8. ko zott ker ¢ t megrendez®sr e a
vil 8gkongresszusa, amin kolleg8i mmal r®szt

|l zgatottan v8rtam az uta

 ut 8§n ®jszaka | andol tunk
- r 8sdSeltol  -dgssal nem t
n®ztem a rept®rrSI a sz:
{ Ri o csod8l atos esti f®ny

4 Szeptember 6§ n r ®s zt vNutrkiat er
Szimp-amum ahol S oKk ®r d
hall hattam, neves el Sad-
ki csit ebb®s zI| et es

Az el sS Prefl pandWalter a Manchest er | Tudom8nyos

professzor a, aki t°bb mint 25 ®ve foglalko
c2Zme az ®trendi kezel ®sl asnikrerkisd®gxi |sgH ay lois !
nemzet k©zi szUr®s fontoss8&8gs8r - | az Yaj sz ¢ |
k¢l d®s®nek fontoss8gs8r -1, 2gy a szakembere
val -ban -¢ -4 dia®t§tn ®s amennyi ben megf ehyek S

el ker¢l het Sek pl . tanul §si neh®zs®gek, epil

MegfelelS v®rszintekkel rendal kez®dp8é&ieensk
®s eg®szs®ges ®l etet ® hetnek.

M8 sodi k DilSKadidBebloaki a Lipcsei Egyetem KIl.ni
El Sad§8§s8&8nak c¢2 me: KiPKLP d/ig®to&t ai lalreetl Saexn8& | tt68 p |
mi krot 8panyagok. PKU emgl ke, ahodgeygyggakori bb
anyagcserebetegs®géekneX.,, 00i0nc®dendci3®) 800 k °
k- r k®p b e-alaninf lednoxill § z ( PAH) enzim nemd®sn@2wdlel
probl ®ma

Amennyi ben m8r csecsemSkorban nem kezdj ¢k e

retard8ci -, neurol -gs$aisztvfem@ky ®a!| askzuf§ rhoa't
visszaford?thatatl an k8rosod8sokat okoz a s
Az egyetlen kezel ®si m-d az ®| et hoss-zglanig t

szeg®ny ®trend, ki eg@®slz2nivie amemetgese,|l g¢ 5§ if ted
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egy®n teljes ®letet ®l het, ment 8l i s ®s fiz
nemPKU-s t 8rsait - |

A napi fenil-al anin toleranci a 2o o I S - ay
fenil-al ani n hidroxil 8§z enzi LY : |
egy®bk®nt az akteigvyiets§ sp 8na
tekintve kel onbozS§. Van
aki knek az enzi maktt vki 8
hogy nem klassziku®KU-s o k r - | 0 @ PEKW |
enyh®bb for m§i 8l I nak f
szigor¥% di ®t §8s megszorkt
sz8mukra el ®g a arel ax§glt
Neki k ny?%jt seg?ts®get a
2zes?2tett t8pszere, GMPr @

( GMP) al ap¥ feh®rjep:- " gf e
mi Kkronutriens, eszenci 8 f el
tartal ommal a p8ciensek T ®sz®r e. ess®
meghat 8rozott mer mynii n@g U s fteamritlal maz, ez8Ilt
jelenleg forgal omban | ®vS t8pszerektBaez kg®a
k°nnyen el va@mimootth elteShet Ss®g¢nk megk:-stol ni i
A 3. @toSMalia Gizewska Lengyel orsz&gb-1. EIl Sad§sa
sz- | t, ahol fontos szerepet k a pRKU-val kapcsolatasr o t

tanul m8nyok, 80°®Whves mimiast t ra t® rnek Vvissza,
Besz®Il t a kezel ®si PRUdwo&ktr®d a sdik®ta&Srs-zli k u®s r

gy-gyszeres ter8pi 88kr - 1. Megeml 2tette ,-nho
Il 1l etvreg§l Ffem®Pnyi abnormalit8sokhoz vezet
v8ltoz8sokr -1, a myelin/ dopamin teori KU | ,
eset ®n mi | yen sz°vSdm®nyekkel, t¢netekkel
| n8hs8nyat me g &kerdt 4G e n |
szint (kb.20-40), epilepszia,
hyperaktivit§8s,
depresszi -, agoraf
szoci 81 is i zol 8ci -,
neurol - giai t¢gnetek

A kezel ®s a kP&BE-Sn
sokns§gl IS nagy j el
mi v el a t ov8drmli 8s
megel Sz hezof, az \addig
kialak u | t k- ros 8l | ap
vi sszaford?2that -
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A konferencia a Windsor

Kongresszusi £s bel
ker ¢l t megrende z( C
*Tijuca v8rosr ®s z | G
" biztons§egoRsn, t ecrsel
- ce8n p amtnjagin, ah
Ipanema beach, a  Copacabana &
AP heach ®s a t°rt®n °©z|
i ki ®p2tett at
c k°sz°nhet Sen
f megk°zelRittheert Sa v
unat kozni nem | e a
| 8t nival - kon K2 v e |
m¥z eummal , t°bb
mozi val, SZ2nh@Bx i
mUv ®s zet i K i el
rendelkezik.
A |l egnagyobb ® m®ny s z Lk
el l 8togattunk Ri o belv8ros§hb sto
nemzet.i ital 8t na®wir ea h@dil miart i a
brazilok azt mondj 8k a szemg 8 k.
Cukorsg¢veg hegyen, kis anmakikkal is r
tal 8l koztunk;-szaboKnglkzt umel
megpi hent ¢nk ®s k8v®ztunk a D r 8§
a Copacabana R achen, ahol aka ®r
megf¢rodtegnk a hull 8mokban, cC a
hall gattunk al ®p2crseSsk & sakelnvesrk
Ssz8mS8r a rendezett est ®l yen a
rophattuk egy¢tt. A bS8t r abamia Lk
k°znyelven nyomornegyednek h
n®l k¢ | nem ®r demes el l 8t oga nny

v8l hat sz.

cop P\C.\\B\\\\\\

Gy¢re Es.:
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PKU Wellness

Ak°d®s, ragaszkod8s a babamassz8zshb
A massz8zs felnStteknek is a wellness, a aj
is egy |j-lesS, sz¢sks®ges ®s kellemes ell a
bevezethet ¢nk a napi rut itnbm, hiks8ze mze zezseli r
a Ki s babatestet, hanem ez8I1tal az ®r i nt
intelligence s zi ntj ®r e i 6f prr 8at sY¥YdBabamble€kEre)

A k°tSd®s ®s ragaszkod§s

A k°t @3d@pjel ens®g, amel vy a Vil 8gegyet embe
fogal mai val ®l ve: energiamezSk k°z°tt jon |
ember. i sz2v k®t ® S sejtje, amely egym8s k?©°
embereit b@&h egyar gnt az anya ®s kicsinyei I
meghat §rozza a k®sSbhbi kapcsol atokat ®s a z

szerzett tapasztal atoknak ®s a szeretettel
csecs&mBpepeé ker¢glnek egym8shoz, t°o°k®letes eg
A k°tSd®s kialakul 8s8nak kritikus idSszaka

ember n®lI kev®sb® k°r ¢l hat 8rol t nem szor 2th
e | h #hat:

A k°tSd®sen kz2vgl gyakr 1® g
ragaszkodS§8s sz -t I s . A ) S I
i dSszakra tehet S, S ut g

emberi s®g k°z©%tti hason sz k.
hosszabb i dSszak al att r me |
®1 S1 ®ny KkO°zrfgtets .| ehe

A k°t §d@sk Bolton szerint da bi oy

anys8ban kezdSdi k a t e g ma j

folytat- -dik a sz¢l ®s al a

n®h8&8ny napj 8§8n. Ezzel S z d§ ¢
bi ol -gi ai vagy az °r°kb yer
k°z©°t t%nhetl &ss, amglyy tdz tq

sor 8§n al akul Ki, ®s R mi
szorosabb§8 v&Ilik. Frank & s AT N i
mindk®t f® Y%gy ®rzi, h | ha
sz8m8r a.

Kennel ®sa z Kr a2ursj a a k ©

aegyed¢! 811 - kapcsol at : :
k¢l °nl eges ®s maradand- 0™ ®r
| ehet a ragaszkod8sra is.

A nem vagy bizonytalanul k°tS csecsemSk fe

mi nt 8t mu t aat h aktampacks:ol at ok kial ak?2t8s8ban,
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neh®zs®gekt Sl | egs %l yosabb es et b @&nbizoaytalahd v i 8§
kotSdS baba nem mer ellazulni, nem b2zik ab
a vil8g j- ®s bAar §tlsySegnosgylreeaelmekek f ® nek a Kk
meg b8rkiben, alig ny2dwnakr avegf enl§gyykl emlSitk
k®sSbb felsz2nre t°rhet. Nem tanulnak meg b
A gyermek ®l ete teh8t atlty-dn fesrgSys e nh okgeyt Sedrnzeel
Azok az any§8k, akik a csecsemS ®l et®nek el s

k®sSbb is k°zelebb 8llnak hozz§, vVviselked®
szemkont aktust ®s gyakr abkiaatn. ®X i ko &1 mlegp Ks
anyuk8k babgja h8romBRetb@®ket esQtSérmnfiedadntSs
eredm®nyt ®rnek el, mint az anyuk8jukt - -I el"

A k°tSd®s ®s ragaszkodS8lsi Vietgdloba®Dsmb bas 2§ 2 sk

Szemkontaktus: A° szemkont aktus az egyi k | eger St el
el Sszor akkor ®r zi k i1 gaz8§n k°zel magukat k
n®znek. A szemkontaktus Kkifejezett j eekz@®st -
iczenet |l ehetSv® teszi, hogy a sz¢ gl ®s al att
k°sz°nhet Sen egy sor pozit2v visszajelz®s s
ez8ltal folyamatosan erSs°dik athgtrtemeth: &M

BSrkont &kt uanyuka °szt°n®sen simogat|j a az
t 8mogatva ezzel az ®rz®kszervek fejl Sd®s ®t .
kot Sd®s kial akul §s8ban.

4A csecsemS az anyja fel@®&nyardglasHolhyiah Me

el fordul tSle? Milyen egyszerU ez a helyzet
benn¢gnket ezen esem®ny nemes egyszer Us®ge,
®vtizedekig ®rezteti hatl ®s §tor dAt , aERgai he;sk® € S
besz®I . Ki gondolta volna, hogy ennyire fon

(The Infant Mind)

A sz¢l SAthahgkezdve, hogy a baba a magzat.i

reags8lt a hangr a, f ol yamat osan ahall gat - z
besz®dm- dj 8val ®s a magas hangok k¢l ©n®sen
bi zonyos hangoskodt a° smaskapzxzsal. | sm®t el get
megtanul ja el engedni a fesz¢glts®get. A baba
k°tSd®s tovs8hb erSs°odik. A kisbaba megtani
fel becs¢l het et I®sn bnyugpals@mgmalk et ne k. £fdesany
n®z, ®nekel neki, megnyugtat - hangon besz®lI

nap mint nap Y ra gyakorolj 8k a k°tSd®s ki al

Egy m8s megi Amere®sdes:z errecsz § sma slsezitet Ss ®g et ad
kozel ebbr SI megi smerje kisbab8ja testbesz®c
megtanul j a, milyen ®rz®s meg®rinteni St ®s
8l 1l apot ban.
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K®r d-fekelek

T°bbs®g@banmni aunkhoz ®rkezett Kk®r d®s edsrzea ki ®&ryt
seg?2tsd®mi@kv@epj ai nkban nagyon fontos inform8c
f-rumok ®s a towaekt i2kgys aFzaodkelt o odkéambekcesse,rl @ t¢, ko |k
egye gy k®r d®sre vonatkoz- -1 ag, i || e fTwdpk (iBetve at
tudnunk KELL), hogy ezek afa k §r | 8§t sz - | agos sd&nankmandig Stelésék, k
esetleg nem t ®nmyag/lak €1z aa lokt, § maysyz tketltl S - vatos
N®h&ny k°z®rdekU k®rd®st kaptunk el a vil 8g

illetvedha m8r AK®Peadewmmyar ol dal akr - | i's kiemel!t
K®r d-®sgyanlehepor vagyt §psy@®kbnyep¢e! Sre felvinni
Dr . R8§cz G8bK®r ®srrevoisgazol §st 8§11 2tu
nyel ven a di ®t 8z - nak. Ezzel az | g a z

vizsg8laton, ak8r a hatg&r8tkel Sk°on §
hogy dhat © bbf ®1 e( tt Sjp-ztelr -t fiogy y@a® |2 d88Aamrdd)i ®
t8pszerre |l egyen ki 8ll2tva az igazol 8§
akkormi nden speci 8lis t8pszer, gy.-gysze

K®r d®&s:¢ | i napot ¢nnepeltek az oviban- lat gy adbk
egyszer sem. A gyermekem nem tudott enni a magash ®r j et art al m¥%“ t ort §
t°bbi gyer mek seadzidkot®@s vmdgy on

Gy ¢r e Eszters£rddieenteest idkzaus- v- nSkkel ti sz
di ®t a al apmilkeazok hagy®l el mi szer ek mel
m®rt mennyi s®gben ®s mi k anhagyhi a@agyarkek £r
nev®vermk Gzeviec 2f eh®r j eszeg®ny kekszet, r
oda tudnak adni a gyermeknek ezeken az alkalmakon,2 gy S sem ma
programokb- | . £l el mi szerbol tokban, na
el Sre el k®sz2tett, csomagolt gesztenyep¢idr ®t
feh®rjetartal m8n§glI fogva m®rt men nByridse®mebse ne z
i's beszerezni abban az esetben, ha az ¢nnepl

K®r d-®lo:gyan | ®phet ek PKUE gay eMasg yeatrboer?s z § g i
R8kos Bal §8zs, aPKWBEgy as g e iz 8zapkndkkaSkriakk m8§
2017ben tagok voltak, c sak az ®ves tagss8gi d2j at

(kisbazso@freemail.hu e-ma i | c2mre vagy a 9431 Fe
|l evel ez®si c2mre) el k¢l deni azt ezt ic¢c
28-ig. Azoknak, akik 2018ban | ®pnek be oaeh8gly&@m® I M®@¢
vagy m8 woltak tagok o k i kel l tol teni a Tagss8gi ad
c2mekre a tagd?j befizet ®s ®r S| sz I - i gazo

Tagss8gi a gadunk &. Minden PKdJ-s ®s vel eszg¢gl etett any
di ®t 8§z -t d&Rse rpatoegtr aenBorkuknakl egyes ¢l et ¢nkbe!

V8rjuk k®rd®seiteket! Ahogy | 8tj8tok, igy
szak®rtSket, v8laszad-kat k®rdezni
Itt k®r d®s nem maradhat megvs8l aszo
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Po y A brfdo'latok

ak tmegh
obi, wF( ves.klsgyermek)‘ y
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asSenki nem mondta, hogyanr
felnStt ®l etet. M8&rmint
felelSs vagy a tettei d®rt
fodr8§szhoz most m8§r t ®nyl

az ¢nneplS ruh8hoz az

(Keresztury Tibor)



PKU MagazinIV. é8-&.. /sz &m 36

F D K SZBAN

F el nnap 2017
Okt - beR2- @&nl rendezt ®k me g Budapesten a Sz
t §mogat §sgenVe®®s ®bBKU-napotf el n St t

Dr. Szab- La8tad?szt°ond?]

A program az ©°szto°ond?2|] §tad- val prlogamdksatl © t t
folytat- -dott.

N®h8ny d?2jazottat -egyigkenrg |l t®red®sP @.ni eqgy

Megtudtuk, hogy Luta Adriennl d ®n e | S snzegr akza p°tsazt °nd2j at . S
l.LIstvanSzakgi mn8zi upgndbdhang tq@inaul szakon-3 Az els ddaell qa
nyelvvizsg8ra szeretn® k°lteni,esKk®dzykesleal §Fr
il letve a j° wlbyeprg|liys§zzsnzeraezt P& zt°nd2jat, ha
Fat ®r S&8ambat hel yi Kani zsai nieou algioy a k@it na & z
oszt 8§l yfbva Vi&r®n | eedkyel ®r atetnn®ei az@ritnt o gy z
t°rt®nel met a fo°ldragizwit|l iaz8dinftoranad okglt e

angol tanul m8nyéemhaszesg8énetn®
Fat ®r \ai kg zirnta®n a Szombat hel yi Kani zsai C
t°rt ®n e loenm tsaznaukl . Az °szt°nd?2j at a k°z®pi s

ford2tani

Szeretettel gratul 8lunk a d2jazottaknak!
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FelnStt Szakmai Program

A fS t®ma aPKthaobétn&lmed y ¥igy gBKUdo Ifoinatmiln ds
fontos.

A szakmai elr.Raed $makat PRE &pest i gondoz-k°zpo
S t®mg§ja a m8sodlagosan kialakul - betegs®g:
megtudhatt uk, hogy mik azok a betegs®gek a
mert PKU-s o k vagyunk. | I yen t°bbek k°zo°tt a

cukorbetegs®g.

A kovet kez Dr. dradd aGabriella vol t |, aki a fenil ket
kovetkezm®nyeir Sl besz®I t. El mondt a, hogy
betartBsakomely neurol -gi ai probl ®&m8kat oko

p®l dak®nt 6 bemutatta k®pelhgunsarkebekteg®®gbe.

Az S el Sad§8KisS Erikda’kvietstzei nt ®n a di ®t a fontos:
vezet ®si t2pusokr - | . Tov&bb8&8 el Sad§s&ban s:
al kal m8val mePd-2 e v ke n ®s @, aks8r egy k¢l fold
kel °nb°ozS di ®ts§st isde greyt %j®geerti egyedi di ®t at e

| es z. P®l dak®nt eml 2tett meg engem, me r t G
Tan8csokkal |l 8tott el , ki eBloedmiye zkt®es zg, | t®k s tsPexg<?
seg2ts®get Slkea.p tkdidmfglussy Martinas aj §t tapasztal at a
terhess®g®r S| , ®s hogy milyen neh®zs®gei Vo
szigor % di ®t 8§t betartani, de mi vel font osna

®s mi ndédrenrdmregyen, ez®rt szigor¥an tartotta
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Az eb®det DkBv&ktaehlagnoostt el SadS8PKU s ai mdart-em&
El Sad§8§s8b-1 megtudhattuk, hogy milyen @&aprol
tartott di®ta. Milyen komoly probl ®m8k jel e

Dr. R8cz @8l bSoamdke°sv et kezet t aki atudom8nyos
fenil ketonuria szerep®t a szervezetben.

A tov8bbdyakrbeanEasrztt ert di eteRKUkainSelt8ath@&sts ®g

val - felk®sz¢l ®s®r Sl , itghtordkedansda®t elod k pOh @
megmondani , ki smagmbdbleh®r | At acsal m¥% t®Inekl, miasnzee
i -1 beilleszthet Sk.

SimonErikapedi g arr -1 besz®lt az el Sad§s8&ban, h
egy <csal 8dtagnak, bar 8t nak, egyPKW, f£ssze? el e
kaphattunk, hogy ha egy t8rsassg8gi esem®nyre el me

ehet ¢nk.

A me gl eppogran® s

Szabadul - szob8ba ment
csapatokat al kot va k
szob§8kb- | megadott i d
Szuper ® m®&ny volt, ®s
A sz8Il I &8sra Vi ssza®r v
k°tetl en besz®l get ®s .
bar 8tokkatt prels,z®hgezt a
eg®szen ®jszaks8ig

M&§snap reggggeell i @ kevet Sen Stat haz Nwttaz &3 a e Ilm
besz®l gett¢nk, ahol el mondhattuk az °tletei

Nekem ez a rendezv®ny nagyon has ztanp amelynekl t .
birtok8&8ban a k®sSbbiekbbkanpl. 8kemapg ®tss plreobd eédkm
kapt am, hogy milyen ®teleket ®s hogyan ill e
hogy ezekrSl a k®rd®sekr Sl besz®hadljg ez&ket az®s
el Sad§8§sokat, ®s tRKUfuhk besz® getni a

Rem®| het Sl eg |l egk°zelebb m®g t°bben | esz¢nk

Nagyon szuper k ®t napot teltottenk el . Eg
Sz8m8r a. Hanal m®s t & ° 2z°Nutrikci aOrmu mla&t 8§ rAsna
Ottin a k , hogy megszervezt®k ezt a h®tv®e®gd®dt.
Neke¢nk, felnStteknek sz-1 - rendezv®nyen.

Bakos Barbara
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Doki-¢, z i

Ez%Wttal¢zDomkiat unk nemcsak egy t ®mS§ t boncol
mi ndenki nek hasznos, ha r ®szesg¢l mi n ddeobvbsh n
r®szd &1 Fel nStt nap keretein bel ¢l az el S
kozz®t essze¢k mindemns elnSaadg8st . k i Kv®ar nj agtko, ol vas
hi szen sosem tudhatj 8t ok, mel yi k ®| et hel yze-

A matern8lis fenilketonuria (MPKU)
Dr . B - k a®SOTEd.520 Gyermekklinika, Budapest

A fenil ketonuri a, a PKU egy genetikailag n
hogy egy enzimhiba miatt a t&8pl 8l ®kkal bev
t 8mad.

Pontosabban ez azt jelenti, hogy a yvanatbamad 8§ s
egyi k aminosav, a fenilalanin (phe), amel vy
tirozinngtg, ®s a | eboml §si fol yamat enn®l

| egf ont osabb k°vetkezm®nye, hogy aasnra&k vegsy
anyagcsere ter m®kei, amel yek az i degrendsze:
Cgy j°nnek | ®re a PKU ismert i degrendszer
koncentr8ci - s, vagy tanul 8si zavar obsak, m@tgy

amilyen az ©°nell 8t 8si k®ptel ens®gi g s¥%l yosb:
Ma m8r k©°zel ezemutwd yiant gi®nme b&n k , amel yek
| ®t rej°ott ®®rt . Az egyes g®nhi bnS8akk ai sk ®te gaylm &«
enyh2tve, vagy erSs2tve.

A geneti kalil hi ba hat 8rozza meg a betegs®g s

azt, hogy term®szetes feh®rj®bSI mennyi a n
a voer phe szialf{egadithgata tartom8nyban mar a
vs8ltozi k, a mai gyakor | at sor 8in4 3®vRevse s® | keotrk
maxi mum 480, ®s 14 ®ves kor felett i's | egf

hogy a v®r mplg szE§mo$ ®egy®b t®nyezS (betec
terhel ®s, vagy ®ppen a v8rand:-ss8g) iIs befo
teheti sz¢iks®gess®.

A PKU kezel ®s®nek ma 8l tal 8no-s(Epher) eds Zog@Wy t
amel ynek | ®nyege a t8pl 81 koz§s Ssor 8n a f el
megszabott m®r t ®k korl 8t oz8sa. Mi ut 8n ez

gyerekek megfel el m®rt ®kU n°veked®s ®t ,®gfeesj
feh®rje fennmarad- mennyi s®g®t speci 8lis ©°s.
A t8pszerek phe -kmenvee®kelminwnosami nokkal, ny
anyagokkal kieg®sz2tve, hogy megel Szkhuelt§s al. e

U
S
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megfel el Sen be8l Il 2tott, ®s el l enSr-g°tetgy @&n
t¢net mentesek, teljes ®l etet ®l nek, ®s ideg
A di ®t 8§8s megfelelS betart§sa sok betegn®r@%
mi nden korl 8t oz 8s el l en | 8zad- ®l et kor ba

fogyaszt8s8nak el hanyagol 8sa, ®s a di ®ta | a
hogy a felnSttkor k¢sz°b®n az ©®ri®ppeh akh

emel kedi k i s m®t a k-rosan magas tartom8nytk
| ®p nek.

L®t ezi k a velesz¢gletett phe anyagcserezayva
bet egekhez k°zel hasonl - gyakor i s 8ggaphe a
koncentr8ci - -j a az emel kedS feh®rje bevitel
m®rt ®kben (360 umol /| koncentr8ci - fol®),

Ezek az un. hyper fesni |ady®nekdmo gtsi MMHIPIAs ies e
el l enSrz®s mellett, di ®t 8s megszor2t8s n®lI
ki, az ®v e k m¥%| 8sa sor8n sokukn§8l a Vv®r mir
el hanyagol j 8k az ellenSrz®seket i s . Slaak n § |
el ®r hetetl enn® a gondoz8s Ssz8ms8r a, esetl eg

probl ®m8j uk van.

A PKU szUb®s t1976®nt hazai bevezet®se -ta,
®vtizedekben ker ¢l t ek fogamz- - k®p es s Skgmrkmaa,k

anyagcsere szempontb- | t°rt®nS menedzsel ®s
feladat k®nt jelentkezett, ®s mind a mai nap
Az embri - fejl Sd®se sor&n a szervrendszerek
A k°zpont. il degrendszer, a kopony8a G&Gseta@®ben?
v®gbe A v8rand-ss8g Kkapcs8n azonban, b 8a a
m®hl ep®nyen kereszt ¢l m®gi s egy un akt?2yv

kovetkezt ®ben az ut - -bbi ve®r ®ben m®r het S p
magasabb, el ®r het i annak t°%bbsz°r°s ®rt®k®
toxikus, k ¢ 1 °n°sen a kor ai terhess®gben, ami kor

vannak kialakul - ban.

anyai ver fenilalanin szint
600 umol/l (=10mg%)

mehlepény

magzati vér fenilalanin szint
1200 pmol/I(=20mg%)
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El |l ehet k®pzelni, hogy ha egy 20 ®ves, 50 |
600 1 mophéslzi ntet tart a di ®t 8ja mell ett, ak
szint milyen m®rt®kben -m®rmaegzatgyzeamownezi ek ®t

A kialakul - k8r osodS§8s ter mPszetesen f ¢i@ge
a PKU-t, mint betegs ®get . Az el lenSrizetlen anyai phe
al koholista, vagy a terhess®g®t v®gig dr ogo.

Az ®rintett esetekben a spont8n vet @ll®sneekg ns
A fel m®Br ®sek®hseonr 8bhelagl m n°vekedb®sn,elanaka d
el Sfordul §si gbyaank oraizs 8igdae gir3emdszer i f efjdnSdes
vel esz¢gletett szhbahi i &@lpapettaghde- ak. Besz§gn

i degrendszer] att @ar@keokproflya fejl Sd®s i zava
sz¢let®st k°vetS n°veked®si ¢tem i s.

A megfigyelt rendel |l eness®gek k°9zvetlen ©°sc:¢
anyai v®rben m®rt phe koncentrs8ci-val, vagy

Felismerve a k®r d®s carsv o®vek eV@eg®®Ss QZA®tEgy ¢

g8l I amil ag t 8mogatott 8§t fog- nemzet k©°zi pr o
ki menetel ®hek pontos felt®rk®pez®se, ®s a s
A N®metorsz8g ®s Kanada rc®smrztvre®itked sBvted n wl®gzn
szerint a kock§8zat mini mg8lisra val - cs°kken

anyai v®r phe koncentr8ci-j8nak m8r a®gfecmsg e
Ezt a szor o&azan dangagcSerekxa@sollt-a t er hess®g teljes

el engedhetet!l eng¢l sz¢ks®ges fenntartani. Je
magzat szempontj 8hb- | m®g vesz®Ilytréasen4m
| az&8bb di ®t §t tart egy felnStt nS a gyer me
Sszigor2t8st a mindennapi gyakorl atban megval
K¢l °n®s neh®zs®get j sl efnetlennSetkt e & z szikfeksoha &R p
emel kedett me g annyira, hogy az di ®t a bev
egy®neknek nincs betegs®gtudat a, nem | 8rna
nSgy-gy8&8sznégl , vagy a v8rand-sgondoz8s so
probl ®m8j uk vol t, i1l etve wvan, ugyanakkor ma
vesz®lyes | ehet.

Szint®n ki h2v8st jelent, hogy a feh®rjep-t

kel |l emes, de a di ®t 8z -k az ®vek8gsos®dBnN8nmnm8rk ¢
annak el sS h-napjaiban nehezebben fogyaszth

27z®r z®se sokkal intenz2vebb® v8glik, ®s gyak:
Ugyanakkor, m2 g egyr ®szr Sl a mindennapi t 8
megszor2t8§sa sz¢i¢ks®ges, m8&sr®szrSlI viszont a
a v8&rand-snak megfelelS mennyis®gU kal -ri 8§

k°vetel m®Pny egy¢ttes megval -s2t8sa fokozott
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Mi t t etteas¢gznékn kK e@as thiudaent rumban a materns8l i s
megel Sz®se ®rdek®ben?

1. Mi nden r ey illsve tHPAR-6t | PE DY beteg¢nk csal
t 8 ®koztat - |l evelet k¢l degnk a matern8li s PK!
2.Ugyanezt a | evelet a gondoz8son val - megj el er
il letve sz¢leik szem®lyesen is k®zhez kapj §!
3. Az ®vent e megresdda8®oreai kebghS KRK®n
tatunk a t ®m8ban. ¥t ®vente speci 8lis, tematik
korba kerg¢glt fiatal oknak, ahol sz-ba ker ¢l a

4. Speci8lis oktfa$3zS h®tt u®ig®Kkaett ,r spde&Sz ¢nk a ¢
5. Szakmai el Sadg§sm&ay- gya§fsankn sk, | ®BEZSn Skne
a MPKU-r a , mi nt IehetSs®gre, ®s ter hes gondoz
esetl eges anyagcsere betegs®gre.

6 . K z9°ss®gi port&8l on, dieet evteiblodidablBogomwal R
ki adv8&8nyokon keresztg¢,l t8j®koztatunk.

Az anyagcseregondoz8s sor 8n a dietetikus® a fS s:
jeIentSs®ge felbecs¢l hetetl-leant rhoilslz e nsaintek/r ®er@®
optimaliz8l 8sa a fogantat§s idSpontj §r a, m

gyermek sz¢ l et ®s®i g.
Gyermekvs8Il Il al 8s el Stt h8rom h-napos pr - bac

feh®rjep-tl - t8pszerek adagal8&sg8qvadl ,®r\v aky ea
v®r szinteket, ®s k°vetSen kap &dz°ld utato &
havonta egy al kal ommall snae M®leyne ssezn¢, kK st®a | esf zoe
al kal ommal is toert®nnek.-k®@&z ®&rkatemmakt S®r p

v®r mi nt 8t phe meghat284r0o zCBnsorla/,l )(,c @haRyrats® k® r6t 0® k

Egy felns$St@tIP&d -5n0a0p i mg3 0mMa p i phe bevitel ®ve
toleranci 8t - | I's f ¢09gg9g) beviteltceak 583G ®g Mm@, at ¢ h &
bevitel 50-60 %k a | i s cs®°kkebbt AgekKUdi ®t 8j uk sor 8§
tejter mPkeket, toj 8st, hvsf ®| ®k et , | i szt es
magvakat, sz-j8t, sz &rsazth ¢ vElhlyes ekhetv,8r ah tdl
szigorz2t8sok t 8rsul nak (burgonya, z°| ds®gf
Ugyanakkor mindh8rom trimeszterben -3165nKkca s

mennyi s®gben biztos?2tani

A v8rand-sokhSozwes®r eelazeanyagcsere gondoz-Db
al kal ommall di ®t 8s tan8csads§8ssal egybek°tve.
ell enSrz®se mellett sz8&mos |l aborat-riumi vi.

Fontos a szakm8kmUKk®d®tst,i hegyetn b8§rmilyen Kk
vesz®lyeztetetts®g®rSlI a sz¢gl ®st vezetS sz
fejl Sd®s®t is ke¢lones figyel emmel kel l ny o mi
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C®l szer U, hogy az MPKU ki al akul®nhs 8insaka | gk
i nt ®zm®nyben t°rt®nj en, ahol az Vaj sz ¢l Ot t
biztos?2that -

A budapesti centrumhoz tartoz:- bet egek @ks° z3
HPA-s v8rand-ss8g8b-1 ©°ssztes ebz ebk0 kA$zs¢mia e kH ANk
eg®szs®gesek wolw8&8rkandA sBEBJokb - | sz¢l etett

att-l, hogy k®t gyermek8Pr°R3|ItYg sac¢lsztet BRI
Szomor ¥ T®ny azonban, hodkySresogldet ¢t tYa) s®QY °
| egszomor “abb, hogy ez a 4 -sgyamnryree kt eurghyeasnsa®&go@®r
aki k mi nden kor 8bbi felvil 8gos?2t8§s el |l en®r
anyagcsere gondoz8sra sem!

A megel Sz®s, khad krelr | ®set «°z°s feladat, an
ha a gondoz-k°zpont dolgoz-i, az orvos, a d
sorg8§n szoros ®s | - bi zal mi kapcsol at al askul
bel 8tj daonhogya szak®rtS seg?2ts®g, ®s el i s

gyermek eg®szs®g®nek z8l oga

<
/
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M8sodl agosan kialakul - betegs®gek f
Dr . Rei smafeemPRRNt wei s Egyet em, I 1 . sSBudape&tel gy -

Afenil ketonuria 1975 -ta az o0orsz8gos Y szg¢l
az ®l ethosszig tart ., termPszetes feh®rj ®b
el fogyasztand- Or vosi t 8pszer. Az ®ri nerett
profill al b2r - gyermekgy-gy8szat.i Kl inik§&n.
sz¢l et ®s®t SI kezdve a fenti ter8pi gval ®I .,
profillal b2r-.- Dbelgy-gy8szati Agomadscual@Eap amp
aPKU-s felnSttnek ®l ete v®g®i g a v®r fenilala
kell tartani, hogy az al apbet-ags®y)bEK5s@®gekB
- mentes maradjon!

Az ®l etkor eb%B8ebal atiydwalt ®nyezSvel kell sz
fel nStst @Kt ®t .

el sS fontos t®nyezS a ter§piahUs®g, aze
h®r ] ®ben szeg®ny di ® 8t ®s fogyasztjBKUnap:
k nagy r®sze elk°lt°ozik a sz¢l Si hg§zb- I,
| el Sss®g i s, hogy a di ®t 8ra odafigyeljer
pszereketSadjesaerezalkdzor | 8t hat a, dh®w ao
- dBEa®t t kel ©°n odafigyel ®st I g®n-geflfi mt atdf a
nd a gondoz-k°zpontt -1, hogy ezen asgtsgl | §
vV®r szintek a c®l tartom8nyba maradj anak!

Ha a di ®t 8§t nem tartj 8k, az or v
hosszYt 8§von, akkor k¢l onb°ozS szovS
sz8mol nunk!

A |l eg®rz®kenyebb szerv, amehy ®smaga®nve®wil yes
agy. Az agy mUk°d®s®nek roml88sa sok esetben

egyetlen j - ®s hat8sos | ®p®s. Ha a v®r feni
iIs magas lesz a fenilalanin szint, melynegat 2van befoly8solja a
8l 1l apotot, a d°nt ®seket, ©°sszess®g®ben a I

otthoni/ csal §di probl ®m8khoz vezethet!

A bSr ekz®m8§ss8§ ®s s8padtt8§8 vs8l hat, ennek h
8l I, mely a tirozin nevU aminosavb: | SZ8r ma:

A csont er Sss®g®t ®s t-PEOPRPRsse®g Btzesnb®Emo s efl 4
Megfigyelt®khanoagycPKJt &adsUr Us®ged al acsony
nem PKU-s ember ek ®h e zen keBpseks d magak Webilalanin szintnek van

meghat 8roz- szerepe, de a kev®s testmozgs8s
sokat, hogy mi n®lI t°bbet mozogjanak, sporto
anyagcser ® ®hez aelmemgd edled tSe tkigetra mum &bk Dt ot |
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PKU-s n 8§ | nap.i rendszeress®ggaimi kel t akf§ht mamot
fogyasztani. | dSszakosan a csontsUrUs®g kon-

Jelen korunk de®gé&Sit khPPbeéewetozi k a t Y%l s ¥l

v®r nyom8s ®s a magas VvV®rzs?2rszint. Ezen bet
§l |l apot 8t rontj 8k, melyek k¢lonb°zS szer vks§
megel Sz®s e az e¢yg®st 24 ®ygmegS®Iz®s ®v el | ehets
test s¥%W ygyarapodS§8s el ker ¢l ®se ®s a rendsze
eset ®n, mi v el a fenti betegs®gek mindegyi k®
ter 8pi §s | ®p ®s . ®®u kar bez @mylsi®dr Se¢selteviteldt
V®r zs2rszint eset ®n a Zs?2rszeg®ny ®t rend
kal -riaszeg®ny di ®t 8t kel l tartani . Nem ke
aneh®z06s PKIU®t a mel | ®, meenhneyti r a benyol udit®t
hozz8illeszteni!

¥sszefogl al 8§8sul el mondhat -, hogy a mS8r jo
feh®r ) ®ben szeg®ny ®trend ®s a t8pszer mi n
PKU!

A sz°vSdm®nyek megel Szhet Sek, ha a v®rszint
rendszeres vV ®r fenilalanin szint el l enSr
felnSttkorban is teljesso@&r taRkfle n@lie tkeetz e®|@®se n
fokozott figyel met kel l szentelnni a mi nde

el ker ¢l ®s ®r e, hogy a &atipi kuso f el &t Ebkear i
mi ndenk®pp seg?ts®get tud ny¥ tani vagy a s.
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Afenilalani n szerepe a szervezet¢gnkben
Dr . RE8&c DSAE Gyermmekklinika, Szeged

APKU-s di ® 8§z-k ®l etminSs®g®t | egink8bb az b
di ®t §j ukat, milyen j-1 fSznekel ®egabygkben® me
hogy ismerik-e az anyagcserezavaruk biok®mi ai al ap
p8ciensek egy r®sze annak el l en®r e, hogy m
nincsen teljesen tiszt8ban aazabtgyihlgmi @i Kk
bajt. Ez®rt idSnk®nt ®rdemes | ehet felfri:
meg®rteni meg®rt hogy ®r de mes tartani a di ®t
elfogyasztani.

Az aminosavak kis szer veehs®rmake k@upl28 kS k °mesliy. e k

van a szervezete¢egnkben, egyi k a fenilalanin.
az ember.i (8l lati) szervezet nem k®pes el S§
pl . a glicin. Azvekatrteoscsia&l ias n@mi®emyse&k 8§l | 2
soron csak innen, a n°ve®nyek, il . n°v®nyev.
Az aminosavakb-| a sejtek endoplazm8s retik
al apj 8n pol(iagnmeipnosdaeevk et 8ncokat) gy 8rtanak.

tul ajdons8gaik 81t al vez®relve meghat 8r o0zc
feh®rjemol ekul §8kk&8 rendezSdnek. Ha a genet
polipeptid | 8ncBan teéry®&ni kv,81 amk mi att nem
feh®r jemol ekul 8vg feltekeredni, akkor el ves

bet egs ®g.

A teste¢nket k b. 2
al kot j a, sejtt?2pul
mennyi s®gben ®s

Sejtenk®nt -3 1 mil |l i 8rd
feh®rjemol ekul a van
szHhzaszmil i - p®l d8§r
°sszehangol t, szab:

eredm®nyezi vegsS
®l et funkci - k-as. fEDbwMW
K b. 12 kg feh®rje v
a fenilalanin (Phe).

A Phe egyr®szt tehs§

jelen | ®S ®l etfontoss&g¥% aminosav. M8sr ®sz
mol ekul 8k el Sdgyyagaal AkBh&€s8nak zavara a PK
azt8n t°bb | ®p®Ishhaetn ( egy bk®nNt ezeknek a | ®
betegs®ge|k pl . a tirozin®mi a) .

A n°veked®s ®s a |l ebontott, el vesz2tett f el

folyamatos bevitele, ami a-soREe8md®mathkapB8sgDb
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70kgos felnStt eset®ben 1.5 gramm/nap). Ez f
PKU.s 6 800 mg/ nap maxi m8lis -dbexibt elles.0 MF afms
tartal maz, de enn®l 81t al 8bama sszonkoksaull §5° Inbye
t °k®ldeitlelset ve az ®t kez®s t %%l mutd@t 8an @ ws znteam
probl ®ms§t , a felesleg |l ebomlik. A PKU di ®t
probl ®m8t okoz, ez®rt kell a tf6@0M@Phete stzaigt®aly
nor m8l feh®rje mennyiha®gnavdias aomtii né¢ sngk i 8 fadla
t Yal kev®s a t°bbi ami nosav. Ez®rt sz gks®ges

T Yal kev®s fenilalanin, ®s a8latkaleSlb&gt eal ze ne sbse:
sejtek ®s szervek mUk°d®se zavart szenved,
PKU-s di ®t §z - bSrsz8razs§got, hg§ml §st, hasm
| e®p¢l ®st fog tapasztal ni

A tirozinb®ksaj bh&rbdmresmel anin termel Sdi k, a
UV sugar ai el l en v®d. PKU eset®n a keveseb

emiatt a nem kezelt betegek szSk®k ®s vil &g

Az i1 degrendszerben ®s a |Imekla t®ekkvoel sa@nbienno ka (tdior

®s noradrenalin) k®sz¢lnek, melyek fontos i
A dopamin a kering®si rendszerben helyt Sl
okoz, ®s f ok o%2xsaz eah BzZz-2dvg sZzto.m

Az agyban 4 dopamin rendszer van, ezek szerepe:

T Mezokortik8lis p8lya: a k°z®pagyb- I Vezi
pr obl ®ma nke®gpoel sds-® g .
T Mezol i mbikus p8lya: a k°z®pagyb-1 vezet ¢

a kell emes ®tnrz®s emagatzartsgg, a jutal maz§g:
kapcsol hat - ak.

T Mezostriat8lis p8lya: a k°z®pagyb- I a s
spont&n mozg8sok szervezSd®s®t szab§l yoz:
T Tuberoinfundibul 8ri s p8lya: a a Pz adyaakit i n
mirigyben.
Az adrenal in hor monk ®nt a mell ®kvesevel Sbe
v®r be. Emel i a VvV®rcukorszintet, f okroealkcia- ts.
A noradrenalin ®s adrenalin egy- geymsezleir k ®@n tv
Neurotranszmitte®&®atsai mpapokts idegrendsz.
a hangul at meghat 8roz8s8ban; hangul at zava
noradrenerg ingerg¢let8tvitel zavara, hi8nya

nak azt a r ®sz ®t ®r
o0z hasonl-erdthighborea
§s8ban.

—_——

tresszhor monk®nt az agy
|l lenSrzi. Az adrenalinh
a¢ss vagy fussod) kivslt

~ o Wn
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PKEjdons&8gok

Ej at 2aptuspoussos PKU

| smer t, hogy az at2pusos PKU oka egy kofakt
a fenil al anin hidroxil 8§z, tirozin h-mathaxid x i |
szint8z kofaktora. A BH4 hi 8nyban ez a-t4 ®en
katekolamin hi8nyt okoz.-attd@nsdse2RPKUW&k fegrymt
BH4 k®pzSd®s®nek zavar8§§ra verehhetzB8Vissnalj
felteker Sd®s®t (folding) biztos2t- specifi ki

Efj PKU differenci 8l diagnosztika teszt

Ha a Yjsz¢lottkordi anyagcsereszUr ®ssel ma g a
fontos el k¢l o°n2teni-valhowagk | B4 zhelsgemmeyR&ild ag | |
| egjobb m-dszer a BH4 ¢eshkhéeh®s BHHa ad8§magas

tov8bb is magas mar ad, akkor nem BH4 hi 8ny
proced%r a, t°bb ve®rvoetellel ] 81 . N®met or s z
tesztet radi k8l i san | erivliial?ani.ntRaald vpaktdx a
f ®I ra mwWw va kil ® egzett | evegSben nem je
jelenti, hogy a Phe nem-dbtoml ®d tutl @8na AZjt Baa m@S
|l evegS mint8t; ha BHY%semdat klasdzikus ®kUir 2 +  jvaln, sa -
Az el Sny teh§t az, hogy nincs sorozatos Vv®r
m8§snap van meg, az eg®sz teszt gyorsabb.

EJ EU PKU irsg8nyelyv

Az EU-s orsz8gokban nemcsak az wuborka g°rbg¢l e
I mmS§8r a-s P&KUagnoszti kali ®s kezel ®si al apel
| egjelent Ssebb k¢l ©°nbs ®gek az aj8nlott fe
N®met or s g§g bfaed zn8Sm&r a el fogado/lt-esv®rt ®k. 9MAai
szerint ez t Yl megengedSz2hkUbefbhbt Kibr barmollo i 8
felsS hat§r-12 M@s tkaonrt -K-3 800mod /1202 c®l ®rt ®k,
pedig a betart hat - ®s bi-&d®maeds/glo.s 32%mMo s m§ s
megsz°vegezt ®k az egys®ges ®s egy®rtel mU aj

Ej kezel ®si | ehet Ss®gek
A pheh®rjeszeg®menptds®t 8pszPhetovs8§bbra is go
m8&r ki eg®d ®ste&k ,keanel yek n®mileg k°nny2thetik

A tetrahidrobiopterin alkal mazhat - -s esktgkben,,

ami kor az enzim megvs8ltozott szerkezete
koncentr 8ci - | %Y EzBaHBH4rheast zZ8pso8nrzaz. v PKU, mel vy h a .
H8tr8ny a gy-gyszer igen magas 8r a, 2 gy ezt
kezel ®s | ®nyege.

A nagy semleges oldall 8nc%¥ aminosavak (I ar
azaznagymenny i s®gben adva ki saz oor@lten§ kt °ar tRRhneS f e |
agyi transzporthb- I . Teh§8t kevesebb jut be
agyba, ahol a probl ®mS§t , a bet egs ®g chet

t
D&§ni 8§banjgkg§ ®s n®h8&ny orsz§gban ®rhetS el
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A tejsav:-b- | ki vont gli komakropeptidek (GMP
ar oms§s ol dall 8nc% aminosavat (Phe-+ Tart alT
k®sz2tm®nyek kiss® ter mPs m8tng vesb bt §psek e k mi
egy-k ®t kedvezS ®lettani hat §st is. A megszo
k®mhat §8s Ya k, emi att ki ss® folk®d - - ckizk aa kkealveiz
hi §nyzik, ami el Sny°sebbehat§ssal van a cso.

M8 r kKl inikai kipr-b8l 8s f8zis8banammnnia O
(PAL), mint enkxi®mhet §pigyakidetiis§ggal bSr al §
szint 30-50%k a | cs°kken, cser ®be n®mil eg hta®bh ter:

A phenyl ketonuria neurol - -giai vonat
Dr Aradi Gabriella-neur ol - gus

K-r®l ettani hg§tt ®t

A phenyl ketonuri a anyagcsere bet egs®g. A
met abol itttok®HS | ebont §sa  shRirdr o xeanlz8h e reyl | Gagl
mUk° d®se k°vetkezt ®ben.

Neurol - gi ai szempontb- | fontos metabolitok,
megvsg§ltozott |l ebont 8si fol yamat magyar 8zza
mo z g,dhangulat-®s vi sel ked®setr bhebtus cs®°kken®st.

Genetika szerepe

A k-rk®p autosz-m recessz?2v ©°r°k| ®smenetet
mindk®t sz¢l'S hordozza a betegs®g®rt felelS
es®l ye van az anyagcsearae paglyla®ma ski@glak ulv
®szl el nek. Minden 50. ember hordozza a k-r1 o0

Tort ®nel mi 8ttekint ®s

A Dbetegs®get Dr . |l var Asbj Brn FRI1 1 rbnegn . n OAr \
nyomdokain hal adva dol g ebanBaminghamb@rsDr Kérst Bidkdl e |
azanyagcsere rendezSd®s®hez sz¢ks®ges di ®t §t
Guthrie nev ®h e z k°t het S, aki |l ehet Sv® tette a
i r8nygpan®nS el emzPs ®izegé&&éBr .19%Bab - Laj os
Vi zsg8jazet °t t-etk@nMadwadmor sz8§gon k°telezS a
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Gyer mekkori t¢net ek

A di ® a bevezet®se el Stt, geneti kai anoms§l i
mi krokephalia, ekzéem§ejbSd®gherekdeb| &n RV E®
korra |j8r8szavar, |l Q cs°kken®s, megl assul t
rohamok, i zommer evs ®g, ®l ®n k refl exek, | a

vi sel Raed ®s igy el e nmmuzaakuthatattkia ut i z
FelnSttkori te¢netek

Di ® a hi 8§ny8&8ban felnStt korra a szell emz ko

esetek25%b an epi l eptiform g°Prcs°k jelentkemeéeg®s
j 8F®Bss visel kpd®kii nsamwnarzmus, furcsa k®ztart §:
Diagnosztika

Diagnoszti k8t tekintve koponya MR, EEG ®s n
MR f el v®t el eken az agykamr 8Kk ®s kor ¢l ®s a
jelzavar,a gy k ®r g i VY&Klkieme&®s ,csa pigment 8l t agyi ter
coeruleushal v8nyabb megjelen®se (melanin ter mel
nem thaerttegen. Az MR el t ®r ®sek nem specifikus
s¥%l yoss8g8valt, reakami bilisek | ehet nek. A
demyeliniz8gci -, gli -zi s, oedema felelSs.

AzEEGn di ff %z | assul 8s ®s epileptiform kisg¢gl

bet egn®I . K-ros EEG °sszeélpegs atm@rn mypesla.ng h o
Vizsg8l atokk®nt eml 2tendS meg azmeAMdddn bwiozms
Ezekkel a feladatokkal a |l ebenyi funkci - kat
A di ® a felfedez®s®t ®s beveetzte tk®sr@te |kekv e@sS er
t¢enetek m8r nem vagy igen ritk8n fordulnak
®t renddel megel SzhetS a t¢netek kialakul §sa
Kimenetel

Kor8n el kezdet't ®s betartott di ®tme gkSu |zo®ssf@d
visel ked®szavar megel Sz®s®ben. Gondozott es
norm8l intellectus jellemzS, de el Sfordul ha
gyenges®ge i s. K®s Sn megkezdett da®aat gge?li
felnSttek eset®ben a kognit2v t¢g¢neteken eny!

¥sszefogl al 8§8s
Mi v el anyagcsere bet egs®gr S| van s z- ®s
I

enzimp-tl 8§s8ra, az egyetlen megol d8s a di ®t
kiemelts zer ep jut a belgy-gy8sznak ®s dietetiku



PKU MagazinIV. é8-&.. /sz &m 51
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Kognit?2y funkci - k -s vgyernseRegkHem t GANTABK U
tesztekkel

Dr . Becsei D-r a, t ®ma v e z eSetnfinelweid rEgyetef, k as J
Gyermekgy-gy8szat.i KIinika, Budapest

A kognit2v funkci- -k azok a szell emi t ev®ke
tev®kenys®g®r e. FS el emei a kydaotkd =g §®s, ®r
als-bbrendU for m8k: szelekt?2v figyelem, Vi z
v®grehajt - tev®kenys®gek IS I de tartozna
munkamem-ria, kognit?2v tartal maakutnoengattai rktuSss av
g8tl 8sa.

A fenil ketonuria (PKU) m8i g 8l tal 8nosare g&®Inf
di ®t a, feh®rjep-tl - t8pszerretl) ka ekg°®RespmEntvie .i
szempontj 8b- | V e s z ®ihtgnttaetdnie Bz;4+6 aRlvaecss okneRd4Obsard 1
Pvesem8D20 13 ®ves 6I0Or Tmollddt ®1 2 ®keket -sj el
esetekben | -1 i smertek az ideggy-gy8szat.i S
g°rcsc°k, komol vy, p®gighif8okoanid- bemmagat art

0
Ugyanakkor kezelt gyer mekekben -kiosg nliet22rvt aekl tf®

Egy Yaj nemzetk®°zileg el fogadott Ssz8m2t -
tesztsorozattal (Cambridge Cognition Ltd., http://www .cambridgecognition.com)

Vi zsg8ltuk eddiisg 14059 FKKoU c s o p or tspatanyknkah A PkaJlsl (
gyermekeket j-I ®s kev®sb® j -1 di®t 8z- <csop
havolt4-6 ®ves kor csloZp o®@wvtebsaemn BL,| 713 @ edi g-851 abw
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amel vy meghal adt a a c®l tartom8ny felsS h
munkamem-ri 8§t 2, 8l tal 8nos k®pess®get, pon
t ®r beli tervez®st, szervezlBRK®pe®Eatig,e t |, okpir lo
teszttel.

JelentSs ke¢l°nbs®get kaptunk PKU ®s kontrc
Vi zsgsgl feladattal , -1k @bo zngusrski a miedrStr,i §8 | t@asl| §:
kontrollt felm®rS felbéddakegladinbs®egeki faezg e bt
gondol kodg§si idSben talsgltunk, ami az eg®sz
Az 8tlagos kognit2v teljes2tm®ny jell emz®s®

10 sk8I1 8j %% pont r®mds zdr tvolhaztaunkglrosszabb,
0-12 ®veseket -4 e®Rs nkopt PKIUI 8tl ag ko°zt I1sok0 5

hg8tr8nys8val. Ugyanez a k¢l °nbs®g 13 ®ves Kk
fiatal abb, rosskbbuk® dg l®t § 5 t°bben -manpnh al
kontroll §tl agot . Az i dSsebb koroszt§&lyb- |
I's csak ko®t esetben ®rte el a kontrolll gy e
i dSsebb kor o®zgBilgorkde viRis®t §j a mel |l ett fell ®f
al apj8n ®rdemes fontol  -ra venni a di ®ta szi
Kisz8mol tuk tovs8bbsg, hogy hogyan bef ol y8so

®l et 8tisadg nPhe Bk Senhttasosoa Phes z i n't mel | et t 1 ®v
pomt javul 8s jJjelentkezik. Mzegmea zkoendo®ss k0o, r2b3a ng

eredm®nyez a kognit2v teljes?2tm®nyben. Ez a:
k®pess®gekkedS,r ejndlel di ®t § z - 15 ®ves gyer mek
teljes2t m®nY¥YQksk8Ekzgn,a @&szerint, hogy mennyi
felsS hat&r ®rt ®k ®te rhegca®l bizA@tat .t aBE t $ B&m2t §s
di ®t 8tir Yaamni dp@t art ani 13 ®ves Kkor folott i s,
sz¢ks®gess®ge i s.

A rutin klinikai gyakorl atban m®g nem el te
haszn8lt pszichol - -giai t eszt ek menlolnmeatbtb, k&orgnr
funkci - kat ®PKWontroll gyer mekekben. T°Dbb k
el t ®r ®st , | egjelent Ssebbet egy kompl ex, 8br
Eredm®nyeink alapj8n szerint a kar a®d i a o i q
teljes2t m®nyt, fel mer ¢l esetl eges szigor?2t

koroszt 8l yban.

Vizsg8latunk hasonl - form8ban megjelent a G
132-136.0.)
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Csodablygrie k

K®rj ¢k azokat a felnStt di ® 8§z - kat
egyes¢cl eti ®s egy®b rendezv®nyekr

el ®r het Ss®gei Bak § BKIAmwrakriaa h&§tul j §
BCRMELYI K eI®F,herrti3/3e®geFrELNéTT PROGR/
FELTETILIENSz8m2tunk megj el en®s

Bar 8§t i ° | e

Havasi Ani {G8boMolIOn §
Bencsi k R®ka ®s
a Nutricia Advanced Medical csapata
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Di ®t a az ®l et¢nk r®sze

A di ®t a @KUtseolkn S@ltet e r ®sz®nek kell
FelnStt Nap dietetikai jellegU el Sa

Compliance alakul 8sa tin®dzser ®s f
Kiss Erika R D, MSc, Jogi szakokl eveles t8pl 8l koz8§:

Kedves Ol vas:-i m!

APKU-s felnStt napa€empkeza®ogral akul §sa tin®d

c2mU t ®m§t kapt am. Mi t I's jJelent a acompl i
al att a ter8piahUs®get ®rtj ¢k, -dnmenmryi kar s s it
javasl at8t, vagyis a di®t a betarthat- -s8ga u:

Mi v el MagyarPKd z€89gmaegszUr ®se 1975, - ®as &Pt el

mi nden egyes megsz¢ gl etett csecsemSn®l e | I
gener 8ci - ma mBy wd®Ry tak& r 300 ®ves Kkort S
rendel kez¢nk, a tin®dzser kor ban, i1l et ne f
azt hinni, az ®l et minden egyes napj 8n ugya
de vannak olyan ®l ethelyzetek, vagy Yj ki h?2:

Mi nden di ® 8z ®s <csal 88dja a kiszU®®salpdgpédol
hi sz ez®rt t°l tenek el egy teljes hetet K i
mi n ®| al aposabban megtanul hass8k a tilos ®:¢
ter m®k e k v8l aszt ®k §v al megi s mer Kald & esilslanin e k ,
tolerancia kisz8mol 8s8val, a gy-gyts8pszerek
megtan2tom mi ndezek mel | et t a sz¢l Sket
megi smerkedhetnek az egyes¢l et 81 tal snzyosjitSol
juttatsg8&s ig®nybev®tel ®r S|

Si ker ¢ | ebben az idSszakban olyan behat - an
el tudj uk d ° n tPeKnUi dmeRlity8isk 8lils k olleagopk © zel eb
gondol kod8sm-dj ukhoz, mel yet tudngk &egteyinl
kl asszi kus megol d8st v 8 |ta slkztd rj 18&t o a z ,0 nmélgbgnk @ V
meghat 8rozzuk a tilos ®s fogyaszthat - ®l e
magasabb feh®rjetartam¥%b nor m§| ®t el e lkadt8,] ywk
A m8si k i skol a eschangelg ymenwekszdrt, aahol egy t8Db
meghat 8rozni az ®desanya, h8ny egys®get e h e

PKU-s i skoilmt ealzl igenae |l gn® a a m®r |l eg omd 9533 §lg
mi ndent c®l szerU pontosan | e m®r ni ®s kal ki
feh®rjetartal m“ ®telek is bevezet®sre ker ¢l

tartom8nyban mozogjon (ez ueg§0e126830e120800umolh k ®n
®s ter hess-Plummld)et ®n 60
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Ugyanakkor felnStt korban a di ® a betart §s§

otthonr - | , dodgbzhie z®endkR8r rB@ is t8vol t°inégene
kell terveznia z e g ®s ze nndaepti, ®tmel | et t el I's kel k ®
vinni a munkahelyre. Tal 81l koztam m8r ol yan
| ehetett megmel eg2teni az eb®det, ebben az
a mindennaloal &pjRaie, a sal 8t 8k, gy ¢mel cs© k,
k°rtek8s§8t i s nap.i szinten Vi sB®ag®Y®h o tntau
adagokat me ®fsS zkiiporci - zva |l efagyasztani,

h®t k°znapok.

Azokban a csal SPKO-Eb&e)] n

egyed¢l i, dos®tegmel | ettt f ® k
nor m§ | kosztot is el k®s ziM Lt ®
a saj st di ®t §j a, mi v el lej ¢
mel | ett k®t f®l e ®trende I
seg2ts®g | ehet, ha a na 0N |j
®t el k®sz2t ®sbe, o0sszuk YR way ,  ®
sokkal ko °nnyebb | ehet! 4& h a
h a di ®t §s ®trend¢nket | = | e2r
pontosan, azaz egyt §pl §1 ko z &k ®is z A ¢ 3% L1 o
“%gy, hoggy p3onntaopsian | e2r u Y N e

el fogyasztunk ®telt ®s i di Kk
reggel. v®r mi nt 8v al e F © mAapN
gondoz-k°zpontba. E k k o r S5 ' e h e
sz8m2tani az akt usgl®ss kp ‘_"' :
kialak2thatjuk, hogyniszark {een M el
is be®p2ts¢gnk a di ®t §ba rsz

seg?t¢nk!

Sok di ®t 8z - uteazdi keskpadkfigrl drseabadi dej ®ben,

kapcsol at ban, ezeket az ut akat k °zémpont § &
Legut -bb egy h8rom hetes ameri kai Yat n 8| t
®l el mi szereket v8s8rolni, hol vannak ol yan
feh®rjeszeg®ny ®t el eket I S tal 8l niPtt ¢Azk, ut
| et eszt enijl¢gyken ®t el eket tudunk beill eszteni
szint. Egy v®l em mindannyi unk Sz8m8r a me ¢
hosszabb YWtra, ®s az eg®szs®get szem el Stt

Sk a k sz8m8p@mrta szerencs®r e a ebbem dze asetlep mk

feh®rjefogyaszt§8s k¢l ©n sfpiogyeSlgmetk ime@mykle,l S
A csapatsportok mel |l et t, egy®ni bajnokain
versenyt 8de8nc®si srut°bbek kedvemegfied®tl Sl t ®
elengedhetetlen. Ebben iIis nagy segbod®g ki®lsmell wabel
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meghat 8rozza mennyi szervezet¢gnk v2ztere,

csontjaink szerkezete. Mindeze k mel | ettt meghat 8rozza mennyi
ezt az i zomb - | vagy zs2rb-| kel l megtennyg
sz8munkr a. Ha val aki szeretne r®szt venni e
megteheti.

A felnStktlkmelt PKUSsd By ok eset ®ben aamkar he
szem¢gnk el St az | ebeg, hogy a magas phe
®r dek®ben kifejezetten szigor¥ di ®t Sterveztt ¢ k
terhess®gkeke!l B§tomgl-napos mid8sen&kba&n tud)]

val - ban -esibkeetrarlt ani a szigor ¥ 76rz@lb 8L 9§ bkatc.s
sz¢l em8eat t SKU®s -sHPIASnyokn§8l1 , ®s az esetek na
sikerg¢glt magv®trehdan. |l gaz ehhez hetente Kk
k¢l deni szinte ni ncs ol yan h®t-maiHdoey, nes
egyeztetje¢k a di ® 8s | ehet Ss®geket. A feln
egyik legifjabb kisleg®ny t Mar t i nk 8td,e saliy | slziilkRittt8&ngmn-a k k?°
j] - eg®szs®g®t , mel yhez a | egnagyobb °r°mmel
Rem®l em m®g sok ilyen hasznos rendezv®nyen
®r d e mes el j°nni, hi sz nlesnx js &itk?2 teaalnm®| &2 benf d
gyakor !l ati i smereteket Iis megtangttudiks aklad la
Kell emes kar 8§csonyi chnepeket k2vs8nok, ®s &
kovetkez$S ®v ben i s si ker gl m°mdbden namnieg
eg®szs®ge¢e¢nk®rt! Ha ebben b8rmilyen form8ban
al 8bbi el ®r hisserifdi@aleid@email.com, tel.: 06208258299, blogomon:

pkudieta. bl ogspot. hu, a budapesti Anyagcser
| . sz8m% Gyermekklinik8n (Budapest, -Bs kaygni
Bel gy-gy8szati KIinik8n a FelnStt PKU Gond

utca 46.)!

Hogyan mutassam be a d

m8soknak?
Simon Erika, dietetikus 0 SOTE 1. sz.
Gyermekklinika, Budapest

A feh®rjeszeg®ny di ®t a bet a
a fizikai eg®szs®ged szempo

A csal 8dunk, bar 8taink font
®l et ¢nkben, Sk azok az e mb e
°nmagad | enni. Ha %Ygy hat 8§r
az emberekkel, hogy mi is az aPKU, annak sze
d°nt ®sednek kel l | enni eid A
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nem fogj 8k tudni me BK¥Jtvlad p 2&l asnzi,, uhgoygayn ake o r
kg,lonleges ®t rendet tartasz, ®s k®r d®seket
p®l d§kata AIPIchJz—:-rgly anyagcserezavar. o, vagynaNen
esetl eg aNem betegs®g, csak egy 8l Il apot. 6, |
m8 st eBKzUis,kminaa nem PKU-sok!, vagy, hogy a APKU-s ok nak speci §I
kel l tartanlPKliUls, etnbed gk adaeljesdrreP®zzs @gene

k®r d®sekre i s sz8m2thatsz. Shkgyan ¢ e fPKEE4dI
hogy gy - gy ?-¢ mat az a;niSRpxrstzekel | Mm®Pyalkgt aal yan
kaphatsz, hogy mi kor hagyhatodEkRkba @&@mdm®dategyszer (
pontosan magyar 8zni

Ami kor m8r tw vagy az elsS k®rd®seken, so
mul at s 8dokdia®t §dr - | ezekben a szitus8ci - - kb
ugyanakkor a di®t a miatt nem ®r demes | emon
A megh?2?vs8sndal8dh w®gi g, hova m®sz, ®s terve
ker ¢l ne, akkor aminty iflovgB8snzo se mreil.yr& ment ek ®s
a neten a vend®glS ®tlapj &r a, ®s tanul m8nyo
nem ker ¢l sz k2nos szitu8ci - ba, a hosszan t
valamilyen burgonya k°r et et-, ®szs®szhésn® k¢l | eves
z°l ds®geket tudsz rendelni. £Erdemes megn®z
spanyol ®ttermek k2ns8gl atsgt, t°bb di ®t 8ba i
egy® | a tal 8l koz- el Stt, hogy ne ®hezz, h a
il leszthetS ®telt.

;
a
d .

Z

Az °sszej%°vetel ek ‘ , : ' G
magaddal feh®rjes|. @ \

r§gcss8l niCgyl -bkiaztt.o
benne, hogy egyf ag
akad majd, amit bi :
el fogyaszthatsz.
t°bbieket i s! Ne f
rendben van, h a
®t el t, amivel me ¢
nyugodtan, hogy Te ezt nem eheted.

Ha t°bbsz®or m® s
vend®gs®gbe, u/"
az al ap di ®t 8§ s ® |
vend®g|§3KUmak®§KzUtsa,

liszt, PKU-s zseml emorzsa, toj8sp-tl - -por, sthb.),
ng8l a Neked val- ®l el miszer, vagy menjetek el

A legfontosabb mindig az legyen,h o0 gy ne kock8ztasd
®s ne ®rezd magad kel l emetl eng¢gl |,
ragaszkodj, ®s tartsd be egy ®Il e
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Feh®rjeszeg®ny di ® a a Vv§8ran
Gy ¢ r e Hsetetikasrd SZTE-SZAKK, Szeged

Minden PKU-s n Sbewmt e Sbfhel mer ¢1 a k®r d®
alapTeam®Pszetesen a megfel el $Kssz ab
nSk is vilg8gra hozhatnak eg®szs®ge

Amennyiben egy PKU-s h° | gy ®s a partnere g

v8llalni, nagyon fontos, hogy gond
Ehhez hozz&tartozik a fogantatgs el Stt egy
az anyagcsere gondoz- k?©°zpoknatit atla n 8achsoald §8®rowno s
kell venni.
El sSk®nt fogal maz-di k meg a k®r d®s a eBKUokb
S avagy sem. ltt szeretn®m el os PHUavtani sazeitl e:
nem a terhessa®@analsatvt®it tfSénifls gg, hanem a sz¢
g®nt az any§8t | a m8si k g®nt PKéban alp ®ritos PAHC r ©
enzim mUk°d®s®®rt felelSs g®neket i s.

Tekints¢k 8t | eegyszerUs2tve a | ehetSs®geke:

APKU-s nS PKA-gfy®r fi, mi ndePKUss gt®me n adhaak tov§ED

eg®sz®ben a partneren m¥u i k:

x Amennyiben a partner is PKU-s 100% az es®ly , PHKUesdeyz a z
x Amennyi ben a partner hordoz:: 50% az es¢
szint®n 50% a IPlhsdesSs®ge , hogy

x Amennyi ben a partner nem hordozPKU-ta hgy @ror
®s egy eg®szs®ges g®nnel fog rendel kezni ,

Terhess®g el St t

x Mi el Stt egy p8r abbalPklsy| a°leggen1808odgkezto®s t |
abban, hogy fenil-al ani n Vv®r szint] ®t megfelelS ta
| egal 8bb 3 h-napon 8t tartott szigor¥ di(
ver szi 2t4joe O6md | /41 imge%) (KI°z°tt | tartom8nyb
terhess®g teljes idStartama alatt tartani

x Legal bdente egyszer k o1 dj °n szUr Spap2ros veo®r m
gondoz-k°®zpont ba.

x SzUr Spap2ros v®r mitgtp§Bdlkoeggli d@aspénc°rt®n
I Il et ®kes dieteti kusnak, amel yben szerep
mennyi s®g®nek, va-blamimi nf e®®n p p-bavigloeh.i |

x Font os, hogy a UelPViEZzSEgm®YtE &% g anpsorna as zs¢zkss
fenil-al ani n mentes gy - gyt 8&pszerekr Sl , a
sz®nhi dr 8t modul okr - 1[I, ezek a nap.i adago
val amint a forgalomban | ®vS di ®t §s ®I el mi
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X A helyes v®r v®t el i eteah®i k@a8sa, mel vy az uj j
sarkal atos pontja a felk®sz¢ gl ®snek.

x Ahhoz, hogy a v®rszintek a megfelelS t
s z ¢ k s Gfgnél-alanin toleranciame gh at 8r o0z 8s a. A phénilt Ur
al anin mennyi s®get j el Kbbsi ,di ®nm8Ez - napotn
®l el mi szerekbSlI el fogyaszthat ol vy m- don
tartom8nyban marad.

x Nem ut ol s - sor btasmst § hy osriesade A®sfeogy 8s
megemelkedhet a v ®-r phe szintje, mi v el a szery
testfeh®rj ®it ®s ez magas phe Vv®rszintet
katabolizmusnak is nevezzg¢k.

Terhess®g al att:
x A phe v@0D2320n0Omo |-4nmgh)®rrt &klen tartani
x A tirozint 50-100 Omol 8mg%e)k° €Ot ® aj8&nlott tarta

ha tirozin szint a Vv®r ben kevesebb, mi n
sz¢ks®ges. A tyr ki eg®sz2t®sr Sl ®s a me
gondoz - -rkt° zgpdb f el vil 8gos?2t8g&st ®s ny¥t seg
x SzUr Spapz2r o hetiex&r¢nhidretn§ti,] | et ®kes anyagcser

Fontos, hogy a v®rt ®tkez®s uts8n kb. 2 -r
x Az ekt 7 hess @&Jgi®rsn¥l yt
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x A napi me g ple4 § If @ 1RBMgeta-bevitelt pontosan elfogyasztani. A
nem megfel e®@sS {bedv®r jeé k°vetkezt ®b e falanme g e

vV®r szint , ennek eredm®nye pedig a magzat
amely kihat 8ssal | esz ars§g¥lty.8ra ®s a hos:s
x Terhesvitaminok haszng8l at a, k¢l ©°n°sen a mS8r ter v
har madban aj 8nlottak, az O0rvos utas?2t 8s:

fenil-al anin forr 8st ne tartal mazzanak.

Egy®b ellenSrzS vizsggl at ok:

x V®r k®p 2& .12 3.2 ter hess®gi h®t en. Felt ®t |
Sz®r um vas alacsony vasp-tl 8s v8l hat szg¢lk
x Sz®rum al bumi n, sz®rum feh®rje szintek e
phe-ment es gy - gylt@Gspes.zer e me

x Sz®rum koleszterin szint ellenSrz®se, t Yal

x Test s ym®r ®s hetente t°rt®njen
x Ultrahangos vVvizsgs8lat a sz¢l ®sz olkyiB22., ) a
323 4 . h®t ben f@®pe®t!| engl sz¢é¢ks

u
n
u

el Sfordul hat
S
a

Di ®t a terhess®g al att

Klasszikus PKU-s t er hesnek m8r nem Yj -0Resn skt&gnai@i 5 pe ¢
di ®t a tartg8sa. Ennek a | ®nyege, Ba g ys paezc -°84d 9
al anin mentes KyeldytBipszestrtepeid] g 30 ®r m®s z e
(®l el mi szerrel).

Ez terhess®g al att fokozottabban ®r v=®nyes
ter mPszet es feh®rjebevitelt, c®l zottabban (
Sz8mos ®|, elamiszeddi g megengedett volt m®e®r t
terhess®g alatt tovs8bb kel cs°kkenteni, V &

I
el hagyni ( pl . kevesebb burgonya, magasabb
beil |l esanm&lt S®Inel mi szerek el hagy§8sa) . -aldiinzel
mentes t8pszer mennyi s®g®t n®ved®es;,nkephalhg
fedezni tudjuk ®s a bab8&8nk megfelel Sen fejl.
El SnySs, ha a napi ®tkez®sel 8§tz §mabSlpdEgdhIXDrk
®r ve®nyesygl az az aranyszabsgly, hogy t°bbsz®
rossz k°z®rzettel ] 8r - kel l emetl ens®geket (
erSltetj¢k meg a gyomrunkat .
Ki emelmo®yy, a di ®t 8§t il l et Sen agt esi2glgs @gde vi

fedezni . Megengedett a margarin, vaj, n°v®n:
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A tel2tetl en Zzs2rsavak koz¢l, k¢l ©°n®seny ke
hat 8s8t emel n®m ki a di ®t 8§ban, mel yek a hid
(pl. lenolaj, repceolaj)

Az energia bevitel nagy r®sz®t sz®nhi dr 8t ok

speci 8l i s | i sztkever kb ®k s ktPeam@hyekke®@y ®kfe®
rizsp-tl . M®z , szSI Scukor vagy kem®ny cu
gy ¢é¢mel cs© k, rostos Il v-|l evek, Sz°%°rp°k ®trer

n°vel]j¢Kk.

Amennyi ben a napi kalel ®gad t Bevidggl ememgi ap - |
sz®nhidr 8t modul bei kt at 8s8val. Ennek napi n
dieteti kusa hat 8rozza me g . El Snye, hogy

sz®nhidr 8t ot (maltodext rpiomt )f.or@®Bd ,umi§inigat & on
2gy belekeverhetS akgr te8ba, ¢d2tSitalba,

Az energia bevitel mindig egy®nre szabott,
sok egy®b t®hwgbhb&nhS| azdel §86 trimeszterben 2
trimeszterben 2500 kcal.

Ter hess®gben a na@blitdrmapoptaad ®k bevi t el 2

A fenil-al ani n bevitel is teljesen egy®nre sza
trimeszterben 2000600 mgk ° z°tt mozog, a m8 s o800 rkg, a harmadi& s z t
trimeszterben pedig300-1 200 mg k°z°tt wvan a napi bevite!

A k°vetkezS t8bl §zat °sszedhdbahahja,tyhogy nn
energia ®s folyad®k sz ;¢ks®ges trimeszterenk:

GNRYSal GdSNJ 200-600 5,3-7,6 >76 2200 2000-3500
(O-M n q: ¥ S NKS&daS3IA KSi 200-600 5,1-7,4 >74 (2000-3500)  2000-3500
15Mm¢p S@Sa y! 2200
bmMd S@Sa (2000-3000)
ata2RA1 GNRYSAT 4GS 200-800 5,3-7,6 >76 2500 2000-3500
(14-HT PGSNKSA&aS3IA KS 200-800 5,1-7,4 >74 (2000-3500)  2000-3500
15-Mm¢p SPSa y! 2500
B mMdp S@Sa y! (2000-3500)
Harmadik trimeszter 300-1200 5,3-7,6 >76 2500 2000-3000
(14HTPGSNKSaaS3IA KS 3001200 5,1-7,4 >74 (2000-3500)  2000-3000
15Mm¢p S@Sa y! 2500

B mMgp S@Sa y! (2000-3500)
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K¢l °n°sen nagy figy@®Kumett ekreHds froSrmdek aarnr aa,
fenil-alanin 't art al m% (®des?2tSszereket ( ASPARTAM,
ter mP@keket, mint p®l  dgul I|ight ¢d2tSital ok,
gy -gyszerekben ®s pezsgStablett8kban i s.

Ti ppek, prakti k§gk

H&8nyinger eset ®n:

x Gyakran a t8pesaoabl ®me8tv®dbkbe pellegzetes i
t8pszermennyi s®getsc®Pszree Uell egatl 8o bb8&8ven

Ma mS§r nagyon sokf®l e form8tum¥% t8pszer | &

t 8pszer bev®tele el SszSmgal napt §oml yamgm®njme |

form8tum¥% t8pszert v8l asztunk bel etehetj ¢k

2gy el nyomjuk a kellemetlen 2zt ®s illatot.
®s 2zes2thetj¢k $pecivilgiys ¢ckdk&ipadbal vagy
El Sre el k®sz2tett 2zes2tett gy8ri speci §li s
behUtj ¢k. Val ami nt ] - °tl et m®g , ha az el ¢
°ntj ¢k ®s j wlkef agnywmasgsiztel szopogatj uk. Amennyi
c®l ravezet Sek , haszn8l hat,unikl Ipeattviek §bzagn nhaassz
ltt fontos kiemelni, hogy a speci 8lis t8psz
x Napont a, t°bbszoor kink. aBBagokbhaset fogkaazz
k°r ¢l m®nyeket , | assan egy¢nk ®s al aposan
x KnnyU ®teleket v8l asszunk, a t %l s8gosa
ker ¢l ¢k.
x Reggel , fel kel ®s ut8n az 8gybanajbeihlaltess
keksz, kev®s te8val. Ne kelj¢nk KROpencet.ndj &
x Ha az iv8s h8nyingert okoz, akkor c¢csak koc
x A hideg ital ok, ment ol os vagy savanykS§8s
h §ymngert.
x Ker¢lj¢k a cigarett 8§t al kohol t , k§v®t ®¢
x Ker ¢l jé¢k a stresszes helyzeteket .
x Tart-zkodjunk sokat a friss levegSn, S Z ¢
ahol tart-zkodunk.

x Ne hordjunk szoros ruh8ka@ay ,aamy&kuanligry®Iimr ¢
k®nyel metl enek.

Gyomor ®g®s el | en:

Ker¢ljeée¢k a fUszeres, cs2pSs, savas ®tel eket
Ev®s ut 8n kozvetl eng¢l ne hajoljunk | e ®s n:
Lefekv®s el Stt ememgglk®unengy K2eilnkleeagala8bb n
2 gy cs°kkenthetj¢k a gyomorsav nyel ScsSbe t
| gyunk megh&ragppm c&ksBRsze gy -gytes8t -®s) - -a hait t8rsdar
illetve alevendula d®s k°r °mvir 8g t ea.
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Sz®kreked®s el l en:

x MegfelelS folyad®kbevitel

x Rostd%s t8pl 8l koz8s (aszalt gy¢melcs®k b
h® ast -1 ®s min®l t°bb z°| ds®gf ®l e ®tr enc
x Reggel k°zvetlen¢l felkel ®s ut 8n eelISfthgyac

Amennyibena PKU-s nS az el S2rt utas?2t8soka nem t

PKU szindr - - m®PK@HI. (AM v ®r emelke-dbanlnanyahceﬂ

k°vetkezt ®ben a terhess®g alatt magzat.i k 8r

AzaPKUs nS, akiehSmr &@8soknak megfelel Sen tart
kovetkezSkkel sz&mol hat:

x Spont 8n vet ®| ®s

x Kisebb sz¢l et ®sii s Yal y

x Vel esz¢letett sz2vfejl Sd®si rendel |l enessd
x Kis fejk°rfogat ( microcephali a)

x A gyermek szell emi el marad8sa, cs%°kkent |
x N°vel®sden val- - visszamar adS§8s

x |l degrendszeri t¢gnetek

Ami t HPA eset ®n tudni ®r d e mes

Hi perfenil alaninaemia eset®n a fenilalanin
m®r t ®k ben, mi n tPKWe-geys ekt I®bsesnz,i kRuss a Vvi zel et ben
nem jelennek meg, a tirozin szint I s -ataoim m§ |
bevitel megszor2t8sa nem indokol t, di ®t a n
viszony2tott, emeyH@&hkh dkt imeigtfedael S testi ®s
Ezen egy®nek kontrollja is -seh@syekeser h&&§
el v8rt, hogy v®rszintjgé¢k a nor m§l tartom8ny
ni ncs szs,k8P®Pgs,a spiegor Yo di ®t 8r a, csak mi ni
el egendS, h a p I a h¥sokat el hagyj 8k ®t r e
feh®rjeszeg®ny t ej pAmenhyibenaa HPA-s8 | yneSt t eyse rt mekk et
vl lalni, elk®trtees sfeelfte®t laen@lr ¢l etileg illet®

¥SSZEGZES

A |l egnagyobb probl ®m8naPKUsazh°ltaydlompnadygy®:
nem Kk®szyg¢l a terhess®gr e, a fogantatgs el St
p8rj 8vaakkocrs ajkel ent kezi k, ami k oSajan 8fl oagt aonst ant - ¢
t°rt®ni k -megnanfeonol erancia meghat 8r oz 8aaan n.
bevitelt, rosszabb esetben azt sem tudja mennyi fenikal ani nt fogyaszt

szUr8pap ve®rmint8&t sem k¢ld kel l S renaasiaer e
verszinttel kezdi meg az elsS trimesztert.
terhess®gben el v8rtnsgl j - val magasabb v®r sz
terhess ®g megszak2t8§8s | ehet Ss®ge, de ter mBPszet
v8ll-ad j agy, hogy magas kock8zatt al beteg
rendel | envRasgsy® gsezke)l | emi f ogyat ®kos |l esz , ®s
hogy klasszikus PKU-s lenne a magzat, hiszen tudjuk a klasszikus PKU-j - | kezel

di ®t 8val, a gyermek 2gy teljes ®l etet ®I het
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Milyen feh®rjeszeg®ny al apanyaggal hel yett e

Mit Mivel Mire haszn8ljuk?

Helyettes?het¢ nk

H¥s Helyett Gomba, Z°lds®gek, Gy¢meles® k R8ntott patisszon, gombap® rkeIt, s¢lt
s8rgar®pa, bund§zott alma, t° Ittt
paradicsom, burgonya krokett,

karfiolfas2rt
Liszt helyett Kem@ny&R, feh®@jeszeg@ny Kem@ny2RbR @s feh@rjeszeg@ny
keny®porok,feh@jeszeg@ny lisztkever@kbR ugyanazt el lehet
lisztkever®kek k®sz2eni, mint a norm§l

lisztbR(keny@r, s¢tem@nyek, kelt-
,oml- s-, linzer t@szt8kat)

T@®szta helyett Feh®jeszeg@ny t®szta Levesbet®kent, fRetelk@nt,
@®dess®gke@nt, ke retk@nt

Dara helyett Feh®jeszeg@ny dara Tejbegr?z, Smarni, K° retk@nt,Hamis
t¥- gomb- ¢
Rizs helyett Feh®rjeszeg@ny Rizs K°retk@nt, Rizott- , Tejberizs,
( /:MTI’iZSQ RiZSkOCh
S¢tem@nyek helyett Kem@ny2RbR, feh@rjeszeg@ny Ugyanazok az @telek elk@z2hetRk,
lisztkever®kbR k®sz¢ It ®dess®yek, mint a feh®rjeszeg@ny lisztbR
feh@rjeszeg@ny s¢tem@nyporok
Tej helyett di®S8s tejp- tl- italok Arejo, kaka- , tejesk8v®, karamell,
turmixok
Kaka- helyett di®8s kaka- por Kaka: , ®elk®sz%®shez
Toj8s helyett Toj8shelyettes%R por R8ntotta, bund§z8s, toj§sos nokedli
Norm8l t° Ics® helyett PKU-s t°lcs® Vihetj¢k magunkkal

cukr8szd8ba,kicsiknek ° sszet®rve
gy¢melcse kkel, di®t8s tejszznhabbal

M¢zli helyett di®8s flakes-ek Reggelik, Kis@kez®sek
kieg®sz%®s®re
A gondl%Zzpont okban kontroll al kal mgv al vV a
k ®s zs ®ggel v8l aszol unk a csal 8dtervez®ssel
k ®r d®s ekr e, merjetek k®rdezni !
Gy ¢ I[Eszter

dietetikus SZTE-SZAKK
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JCTEK

K¢l dd be a megfejt®st s-markkbesot $a@®g o mast
A helyesen v8laszot ekm®Rkeket Eopsofunk

P8ros2ts8tok ©9ssze az atl Zbthal o”@ineallmi sk eglr @& k@
v8l aszokat hozzBmaK saggamani@gmail.cent e k !

110 mg phe

100 mg phe

60 mg phe

775 mg phe 34 mg phe

14 mg phe

9 mg Phe




PKU MagazinIV. é8-&.. /sz &m 66

Egy fantasztikus 8talakul s t°rt®ne

al 8n eml ®keztfekgy i gyl lkeaglym& vagly m8r bemut at -
-r|§si akaraterSvel hSsk®nt k¢gzdott, hody
mi k°zbesn dAKRUM®tstt @zt edz Sj e ReelstRd v s z2KHi aV ala®rai:

Az edzS szem®vel é

Alady Fit ness medz t0er®ve vezetPs|l j - 'r/®p2
fitness nemzet kvagyik. B Z agk oyottailt i
fogyS§si sz&nd®kkal A@rkeelzseStte\k N

elmondta bet e g s®tgt®a n u |l M8 n y ogy goadwloma z : T '
nem betedha®egrel!§l |l apottal e ®BEE ‘ ‘
soha nem kezel tneimn tSte dnz§5d kE@ysyia, gl
ugyanpimaggy | sm®t ¢é®stsel ki s todavhl \ 9
maj d mi kor m8 rnteeechakedett, aki@gniagyablz |
stoyokra 8l 1l tunk, megtartva Hat
4xedz,edz ®s e ener20akusa®r 38148

Etrendj ®t nagyon &zimgod®Zama(
h®t veg®k alKkdi EFradaii si.s ell -9 ‘
2 al kal ommal k®r de zt &r, & nn§r®rtte|ejsezsb<ngn;§€5rlm®
van az asztalon.Ed z ®s ei t ol y an rfeengdyeezl entetzseRt gt gsyRegh ® € thB v
el tS8§r saamaki egy h®ten boggys zreat ievedz & sab eaeki s e g
| el kKes eld®xsmz at a nagyon 8I|s-zd®pke, s sszz¥®qRdag-s z 81 k 8
i zomt ©° mege |nafgeyjdlaSsdiji -kt §j on nehaze bab emSkaezA49 k9
k¢zdEbben az ctembiehvisy 8jt 8dve§r -faozr m§ B ant ol
MeggySzSd®sem, hogy pozitz2y hozz§8§8!| Brgjis agy s o
meghat Szem®|l yi s®ge a teremnek.

Ejts¢nk sz-thaneemi zogyphmeget nShrnosaé(rnier sm®esrze
fen®r j e beviteldt e adx8aeihsem ® t el n®esl enki r ragy? §lyokka® A b e
vitaminok ®s 8sv8nyi -ta®y&golkzwmnban minden eAmet be
m®g el engedhet e tkbewitelnapiz2-3a |fidleyrazd®sne § h v 22-00 0
carnitint javasolok naponta.

Az alapelvem az, hogy sov8ny t eh®¥gyrheong yg avz®d lelmea®ny em s
sz8l k8s test rnemds®leyk ead jf¢onnkt,o s !

£s te mitJgondol sz?

¥r¢ln®nk, ha megosztan8d a fenti 2r8ssal k a
ak8r sz¢lGkd@rktl , SdeSkk8®mt . Tudni s zer-eilen®ayketaa T
®l etetekbmamthemnetb&het , hogyan tudtok t %l | ®j
tan8csot szeregWnrRrREKEK - kapripgedy @maAk&rp crs@wnt. e |
] °hetnek asarganfaci@ggnaillcoremai | r e (vagy el ®r het Ss
szerkeszt Ss®g¢nkbel
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L®l ekhang
Dr. Somogyi Csill a
| dei d2jazott: R8Kkos

1998ban ®r et t s®gi ztem a kapuyvVvé
Gi mn8§zi u2000ben n®met nyel v
szereztem a Berzsenyi D8 n;
Szombathelyen. 2002b e n oktat §sil,
vegzet t s @gnarformatka rertlszergazda, majd |

201kbenITbi zoAw =& ni Kusi v®gzet em.
1997t S| -i2@ 0 7az Agyagosszer o s
| skol 8ban tan2tottam n®met ¥ or
angolt. 2006t - | -2 07 raad- k®nt t I

nyel vet a fertSendr ®di E ¢ |
| skol 8a0&anS| -2®d08ecepci - -sk® : i, S

recepci -sk®nt dol goztam a kapuvsgri 2B08bhan a

-raad-k®nt tan2tottam n®met nyelvet a Sopr o
2008t - | -i2@dl1ld soproni T-tm2Aot alaml skmegbaryel &
hall 8ss®r ¢t ®s besz®df og-a2b@®kos azdi 8iknotk®

lgazgat - -helyettese voltam.

2014t S1 a hegtykjSic¢IFtealt&Snos | skol §ban tan2tok |
A Magyarorsz8gi WPKal £€gytes$Ssaetnae-ttSdgjka | dREMQq
el n°ks®gi t ag, 2006 --tda-4hz-2@9Ppe®t| ®v Ki hlagr
r®szt a t8borok helysz2nen t°rt®nS | ebonyol
egyes¢l et aratgdisgSitem®geni t a ®s gyer mek¢egnk Kro
PKU-s.

| d®n az a megtiszteltet ®s ®rt
engem jel?°lt a Dr. Somogyi C.
kurat - -rium el iI's fogadta 2gy ¢
8n§tvehet damse8momr dkifopntost ®s
8§t ad - cnneps®g el Stt r°vid m
Farkasr®ti temetSben Csilla NG
esem®nyen r®szt vettek a csal
valamin az S chkail &dtmigymi tka ®jsa

M®g vagyunk n®h8nyan, aki k C
°roks®g®t §pol juk. Sajnos az
k®pviselt egyre i n k 8 bAb modtanih a |
felnStteknem®mMPgs kapcsol at uk
de sokaknakS m8& ik egaydan®wWk k°z Il . N
O®r ezhéazt®ka szeretetet, melly
fel ®, v8l ogat 8§8s n®l k¢ | fordul t . Mi ndig tudt

sz-rapsekezor csal §8dj 8tomegssalitdt t ®r be szor 2t ve
K®sz°n®m az el n®°ks®gnek ®s a kurat-riumnak,

FertSd, 2017. december 3. R8kos Bal
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El ®r het Sslkeyz®r drenk8lc:ii-nkf o

A PKU Magazintle k't ot 8§81 | a
Szegedi Anyagcsere Ambulancia, Nutricia Advanced Medical Nutrition

Szegedi gondoXZ TKE® z@yet mek gy - gy §8Anyagcsere-genétika n i |
Ambulancia 6 725 Szeged, K45, 8Tel.y 62/546-33% dmail:1l 4
genetikai.amb.pedia@med.uszeged.hu)

Kezel Sorvosok: Dr. Papp Ferenc, Dr. R 8§
Asszisztens: Savanya M-nika

Dietetikus: Gy ¢ r e K Bek: B0#MR2-8658, 62/544-000/ 233 0. mel |
(h®t k°4dBapr a&, HErai: anyaggserediet.szeged@gmail.com)

Nutricia-infovonal: 40/223-223, Web: www.csodabogar.hu

Budapest. gond®E - &kOK psozn.t :Gyer mekkl i ni ka (108
Kezel Sorvosok: Dr . B-kay J8nos, Dr . Zs
Dietetikusok: Kiss Erika, Simon Erika

PKUs ok ®r dekk®pviseleti szerve:
Ma gy ar o PKUzESggyie s ¢ | et

Tel.: 30/602-7185

Web: www. PKUegyesulet.hu

Al ap2tv8ny a fenilketon%ri8s gyer mekek®rt
Adsz8m: 1498272847
Web: PKUegyesulet.hu/index.php/alapitvany
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