Vzacnym onemocnénim fenylketonurie trpi v
Ceské republice priblizné 1000 lidi.
Onemocneéni se v porodnicich diagnostikuje
od roku 1975
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Metabolické onemocnéni fenylketonurie, znamé také pod zkratkou PKU (z anglického
Phenylketonuria), je raritni dédicna porucha, pri které si pacienti musi prisné hlidat
mnozstvi prijatych bilkovin za den.

Jejich organismus neni schopen premeénit aminokyselinu fenyalanin na tyrosin, protoze
maji nedostatek jaterniho enzymu nazyvaného fenylalaninhydroxylaza (PAH). Dusledkem je
hromadéni fenylalaninu v krvi, coz poskozuje predevsim mozkové bunky a zpusobuje rozvoj
mentalni retardace a epilepsie. Negativnimu vyvoji umi pacienti predejit dodrzovanim
prisné diety a uzivanim specialnich pripravku, které jsou obohacené o ostatni bilkoviny
kromé fenylalaninu.

Fenylketonurici jsou hned od narozeni prirazeni do prislusné ambulance dédi¢nych poruch
metabolismu, nemaji ani svého pediatra nebo vseobecného lékare. V ambulanci jsou celoZivotné
sledovani a testovani. Bc. Magdaléna Pencova, nutri¢ni terapeutka, rika: ,U ditéte se nelécenda PKU
projevuje opozdénim psychomotorického vyvoje, opozdénim vyvoje reci, dité si nesedd, neleze,
nechodi, zaostdvd za vrstevniky a poté se rozviji tézkd mentdlni retardace. V CR by k tomuto stavu
diky novorozeneckému screeningu nemélo teoreticky vibec dojit. U dospélého clovéka, ktery byl v
détstvi lécen, ale v obdobi dospélosti lécbu ukoncil, se rozviji neurologické projevy - tres koncetin,
porucha soustredéni, porucha pameéti, bolest hlavy, nespavost, poklesy ndlady a deprese, posun v IQ
pdsmu smérem dolil a epilepsie.”

Miroslav IStvan, pacient s fenylketonurii, popisuje: ,Abych mohl Zit ve zdravi, museli jsme tomu s
rodici prizpusobit kazdodenni fungovdni. Do skolky jsem viitbec nechodil, na zdkladni skole jsem celil
mnohym pochybnostem, jestli dokdzu drzet krok se zdravymi détmi. Ale s podporou rodiny jsem
vSechno zvldadnul a dnes studuji na vysoké skole. Chtél bych tim rict, ze kdyz pacient dodrzuje
predepsanou dietu, intelekt se vyviji normdlne.”

V Ceské republice existuji pacienti, ktefi nejsou sledovani ve specialni ambulanci, a proto je jejich
zdravi velmi ohrozené. Dlouhodobé porusovani prisné diety ma velmi vazné dusledky ve formé
zhorSené mentalni vykonnosti, podrazdénosti ¢i deprese. ,Vysoké hladiny fenylalaninu v krvi u PKU
pacienttl negativné ovlivriuji vicero psychickych funkci, chovdni a ndladu. Hrozi jim riziko
neurologickych komplikaci, které miizou vést k trvalym ndsledkiim v podobé poruch nervového
systému a ty pak nezvratné vedou k tézké mentdlni retardaci,” dodava Bc. Pencova.

Projevy pri nedodrzovani striktni diety:
V ¢em spociva prisna dieta fenylketonuriku?
Ze stravy musi vyloucCit vSechny zakladni potraviny, které obsahuji bilkoviny, to znamena maso, ryby,

mlécné vyrobky, lusténiny, vejce. Mouku, ryzi a téstoviny nahrazuji jejich nizkobilkovinnou verzi.
Zakladem stravy je zelenina a ovoce. ,Chybéjici bilkoviny, vitaminy nebo minerdlni a stopové prvky



musi pacienti s PKU prijimat pomoci specidlnich pripravki bohatych na aminokyseliny (kromé
fenylalaninu) nebo hydrolyzdty bilkovin, které jim musi predepsat lékar'. Jejich kvalita a riznorodost
se nasteésti stdle zvysuji,” vysvétluje Bc. Pencova.

Spolec¢nost Danone vyrabi pod znaCkou Nutricia specialni produkty, které jsou nezbytnou soucasti
jidelnicku PKU pacientu. ,Dostupnost specidlnich potravin a dal$ich pripravkil je pro pacienty s
fenylketonurii primo nutnosti. Jsme rddi, Ze je mizeme nasimi produkty jejich Zivotnim stylem
provdzet. I proto se snazime nase obaly maximdlné zmodernizovat, aby se nikde nemuseli stydét je
pouzivat,” uvadi Monika Zildkové4, manaZerka medicinského marketingu spole¢nosti Danone pro
Ceskou a Slovenskou republiku.

Pacient Miroslav dodava: ,Psychickd pohoda a dusevni zdravi jsou pro fenylketonuriky velmi
dilezité. Pokud z néjakého divodu nedodrzujeme prisnou dietu, hladina fenylalaninu se zvysi, coz
negativné ovlivni psychicky stav. Zacindme pocitovat nervozitu, podrdzdéni, nespavost a unavu. [
proto se snazim maji chorobu a specidlni stravovdni vnimat spiSe jako Zivotni styl. J[sem zdroven rdd,
Ze mdme silnou komunitu PKU pacienttl a navzdjem si pomdhdme a podrzime se.”

Informace, tipy, inspirace pro zivotni styl, recepty, ale i ispésné pribéhy a komunitu pacientti s PKU
budou moci fenylketonurici jiz brzy objevit na https://svetpku.cz/ a na socidlni siti Instagram na
profilu Svét PKU.

O spolecnosti

Danone je predni svétovd potravindrska spolecnost ptsobici ve trech oblastech zamérenych na
zdravi: Cerstvé mlécné a rostlinné vyrobky, balené vody a specidlni vyziva pro déti i dospélé. V
soucasnosti vlastni nejrozsdhlejsi sbirku fermentacnich bakterii na svété a jejim dlouholetym
posldnim je prindset zdravi co nejvétsimu poctu lidi prostrednictvim potravin.

Cilem Danone je inspirovat lidi ke zdravejsimu a udrzitelnéjSimu stravovdni a dodrzovani pitného
rezimu. Zdrovern se zavdzala dosdhnout méritelnych nutri¢nich, socidlnich a spole¢enskych vlivil a
dosahovat pozitivniho vlivu na Zivotni prostredi. Spolecnost Danone postavila svoji strategii na
obnoveni rustu, konkurenceschopnosti a vytvdareni hodnot z dlouhodobého hlediska. Do roku 2025 se
chce stdt jednou z prvnich nadndrodnich spolecnosti, které ziskaly certifikaci B Corp™.

S vice nez 100 000 zaméstnanci po celém svété a prodanymi produkty na vice nez 120 trzich
spolecnost vygenerovala v roce 2021 trzby ve vysce 24,2 miliardy EUR. V soucasnosti portfolio
Danone zahrnuje predni mezindrodni znacky (Actimel, Activia, Alpro, Aptamil, Danette, Danio,
Danonino, evian, Nutricia, Nutrilon, Volvic, atd.). Na ¢eském a slovenském trhu nabizi znacky
mlécnych a rostlinnych produktii jako napr. Activia, Actimel, Danette, Kostici a Fantasia,
Alpro, ale i vyrobky détské vyzivy Nutrilon a Hami a pripravky klinické vyzivy spojené se
znackou Nutricia - Nutridrink, Forticare, Cubitan, Nutrison, Neocate a dalsi.

Danone je soucdsti evropské akciové burzy Euronext Paris a zdroven je soucdsti amerického
finan¢niho trhu OTCQX prostrednictvim programu ADR (American Depositary Receipt). Je soucdsti
akcii prednich indext udrzitelnosti véetné indext spravovanych spolec¢nostmi Vigeo Eiris a
Sustainalytics a také Ethibel Sustainability index, indexu MSCI ESG, série indextt FTSE4Good,
indexu genderové rovnosti Bloomberg a indexu pristupu k vyzive.

CTK ke zpravé vydava obrazovou piilohu, kterd je k dispozici na adrese http://www.protext.cz.
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