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Drodzy rodzice,

Wiadomoéc o tym, ze Wasze dziecko jest chore na fenyloketonurie, niezwykle trudno zaakceptowad. Staneliscie
przed wieloma pytaniami i obawami dotyczacymi zdrowia Waszej pociechy. Fenyloketonuria, mimo trudnej nazwy
i wielu skomplikowanych informacji, ktére na jej temat otrzymujecie, to choroba, z ktérag mozna nauczy¢ sie normal-
nie zy¢. Nalezy przestrzega¢ odpowiedniej diety i stosowac sie do zalecer Waszego lekarza z poradni metabolicznej
- dzieki temu fenyloketonuria nie powinna stang¢ na drodze do spetnienia marzen Waszego dziecka.

Stworzylismy ten poradnik, aby podzieli¢ sie z Wami naszym doswiadczeniem i wiedza, ktdrg zdobylisSmy przez
wiele lat wspdtpracy ze specjalistami choréb metabolicznych oraz rodzinami takimi jak Wasza. Mamy nadzieje,
ze poradnik, ktory wtasnie oddajemy w Wasze rece, rozwieje wiele obaw i watpliwosci oraz przekona Was, ze
z fenyloketonurig mozna prowadzi¢ catkiem normalne zycie.

Do wspotpracy zaprosilismy doswiadczonych ekspertéw: dr Marie Nowacka oraz mgr Joanne Zétkowska, ktére krok
po kroku przeprowadza Was przez podstawowe informacje na temat fenyloketonurii, wyjasnia, na czym polega
dieta PKU, oraz odpowiedza na najczestsze pytania zadawane przez rodzicow. Wierzac, ze nikt tak dobrze Was nie
zrozumie, jak osoba, ktéra ma podobne doswiadczenia co Wy, poprosilismy, aby swoja historia i doswiadczeniem
podzielita sie z Wami Iza - mama kilkuletniego Kuby, ktéry choruje na fenyloketonurie.

Mamy nadzieje, ze nie tylko poradnik, lecz takze inne projekty, ktore prowadzimy dla dla oséb z PKU i ich bliskich,

sprawig, ze poczujecie sie bardziej pewnie i spokojnie. Pragniemy towarzyszy¢ Wam zardéwno w tych pierwszych

chwilach zycia Waszego dziecka, jak i w kazdym kolejnym etapie jego rozwoju. Jestesmy blisko - aby moc reagowac
na Wasze potrzeby i inspirowac do dziatania.

Do zobaczenia!

Zesp6t NUTRICIA



Od rodzica

Jezeli czytacie niniejszy poradnik, to wtasnie dowiedzieliscie sie, ze Wasze dziecko ma fenylo-
ketonurie. Jestescie w szoku i zadajecie sobie pytanie: ,Dlaczego to wtasnie moje dziecko!?”.
Czujecie strach i bezradno$¢. Macie wrazenie, ze Wasz Swiat sie wali. Zapewne przekopaliscie
internet, szukajac informacji na temat PKU, i jestescie przerazeni. Macie do tego petne prawo.
Nikt z nas nie jest przygotowany na wiadomos$¢ o tym, ze dziecko jest nieuleczalnie chore.
Z tego miejsca chce Wam powiedziec, ze nie taki diabet straszny, jak go maluja. Wasza pociecha
jest zdrowym dzieckiem, cho¢ na specjalnej diecie, ktéra z pozoru wyglada na trudng w zasto-
sowaniu. Teraz jako rodzice musicie oswoic sie z towarzyszka zycia Waszego dziecka i wykazac
sie cierpliwoscig, systematycznoscig oraz kreatywnoscia.

OtychtrudnychdlaWas stowach - takich jak fenyloketonuria, fenyloalaninaitd. - mozecie sie do-
wiedzie¢ wiecejz zaufanychisprawdzonych zrodet (liste takich miejsc odnajdziecie w rozdziale 7).
Zapraszam Was do odwiedzania oraz komentowania mojego bloga ,PHEzyj to sam!” na stro-
nie www.pkuconnect.pl. Odnajdziecie tam inspiracje i podpowiedzi dotyczace fenyloketonurii
i codziennego z nig zycia.

Drodzy rodzice - gtowa do gory!
lza Gontarek, mama Kubusia
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Co powinniscie
wiedziec
o fenyloketonurii?

.

Dzieki wczesnej diagnozie i odpowiedniemu
leczeniu dzieci z fenyloketonuria moga
prowadzi¢ zupetnie normalne zycie.




Najwazniejsze jest to, bys$ szybko posiadt odpo-
wiednig wiedze, ktora pozwoli Ci zrozumiec istote
tej choroby. Rozmowy z rodzicami innych dzieci

Jak oswoic sie z informacja, ze moje
dziecko choruje na fenyloketonurie?

Narodziny dziecka to zazwyczaj bardzo radosny
i dtugo wyczekiwany moment. Informacja, ze na-
sza pociecha ma fenyloketonurie, moze by¢ na
poczatku trudna do zaakceptowania. Lek, niepew-
nos¢, zal czy niezrozumienie to naturalne emocje,
ktére moga sie pojawi¢ w tym momencie. Pamietaj
jednak, ze poczujesz sie znacznie lepiej, gdy szyb-
ko przyswoisz odpowiednig wiedze i zrozumiesz,
na czym polega choroba Twojego dziecka.

Wiekszos¢ rodzicéw odczuwa ulge, gdy dowia-
duje sie, ze stezenie fenyloalaniny we krwi mozna
kontrolowac i utrzymywac na witasciwym pozio-
mie dzieki odpowiedniej diecie.

Kiedy uzyskasz juz wystarczajace informacje na te-
mat choroby, zacznij rozmawiac z rodzicami innych

z fenyloketonurig oraz informacje, ktére znajdziesz
zarowno w tym rozdziale, jak i w catym poradniku,
sprawia, ze poczujesz sie pewniej i bezpiecznie].

chorych dzieci. Podziel sie tez informacja o choro-
bie z najblizsza rodzing i przyjaciétmi. Pozwol im,
by mogli Cie wesprze¢, kiedy bedziesz tego po-
trzebowac.

Zr6dto: National PKU Alliance, My PKU Binder, s. 31.

Co to jest fenyloketonuria?
Informacje w pigutce

Fenyloketonuria (PKU) nalezy do rzadkich chorob
metabolicznych. W Polsce wystepuje z czestoscia
1:7000 urodzen. Oznacza to, ze w naszym kraju
rocznie rodzi sie ok. 50 dzieci chorych na feny-
loketonurie.

Przyczyng fenyloketonurii  jest nieprawidfowa
przemiana jednego z aminokwaséw budujgcych
biatko: fenyloalaniny (Phe). Wszystkie pokarmy za-
wierajace biatko zawierajg réowniez fenyloalanine.



Przyczyna choroby jest czedciowy niedobdr lub catkowity brak aktywnosci enzymu hydroksylazy
fenyloalaniny (PAH - phenylalanine hydroxylase).
Enzym ten umozliwia przemiane fenyloalaniny do innego aminokwasu: tyrozyny.

- @ 0 ° Q ((

Biatko sktada sie z tancuchéw aminokwaséw

PAH nie funkcjonuje

Fenyloalanina
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Fenyloketonuria  jest chorobg  dziedziczna.
Nie mozna sie nig zarazi¢. W chwili obecnej w
Polsce jedynym skutecznym sposobem leczenia
fenyloketonurii jest stosowanie diety niskofeny-
loalaninowe;j.

Istotg tej diety jest ograniczenie podazy fenyloala-
niny zawartej w produktach zywnosciowych. Cho-
ry wymaga jedynie specjalnej diety, poza tym jest
w petni zdrowy. Przestrzeganie diety jest niezwy-
kle wazne. Jezeli chory nie bedzie jej stosowat,
fenyloalanina zgromadzi sie we krwi i spowoduje
uszkodzenie rozwijajacego sie mézgu.

Biatko potrzebne organizmowi do odpowiednie-
g0 rozwoju i zycia dostarcza sie poprzez specja-
listyczne preparaty, ktore zawieraja odpowiednie
ilosci biatka bez fenyloalaniny.

Preparat powinien by¢ podawany réwnomiernie
w ciggu dnia w co najmniej 3 porcjach. Stosowanie
odpowiedniej diety pozwala utrzymac bezpieczne
stezenie fenyloalaniny we krwi, umozliwia prawi-
dtowy rozwdj i prowadzenie zdrowego trybu zycia.
Jedzenie positkdw bogatych w biatko nie spowo-
duje ztego samopoczucia, ale z czasem spowoduje

trwate psychiczne i fizyczne zmiany w organizmie.
Dieta niskofenyloalaninowa musi by¢ przestrzega-
na juz od momentu zdiagnozowania, czyli zaraz po
urodzeniu dziecka. W Polsce wszystkie noworodki
objete sa badaniami przesiewowymi, co pozwala
na wczesne wykrycie fenyloketonurii.

Codzienne prowadzenie diety wymaga doktadne-
go wazenia kazdego produktu i wyliczania spozy-
wanej ilosci fenyloalaniny, biatka oraz kalorii.
Chory nie wyrosnie z fenyloketonurii i musi
pozostac na diecie, by zachowac zdrowie.

Dlaczego moje dziecko jest chore?

Fenyloketonuria to choroba o podtozu genetycz-
nym, przekazywana dziecku przez obydwoje ro-
dzicoéw. PKU dziedziczy sie w sposdb autosomalny
recesywny, co oznacza, ze chore dziecko otrzy-
muje po jednym nieprawidtowym genie wywotu-
jacym PKU od kazdego z rodzicéw. W populacji
polskiej co 46 zdrowa osoba jest nosicielem nie-
prawidtowego genu PKU.

W rodzinie, gdzie mama i tata sg bezobjawowymi
nosicielami, istnieje 25% ryzyka, ze dziecko urodzi



I gen zdrowy

gen wadliwy

25%

Dziecko nie bedzie
nosicielem

' | Rodzice sg nosicielami

£

25% 25%

Dziecko bedzie
nosicielem

25%

sie chore. Urodzenie jednego chore-
go dziecka nie oznacza, ze kolejne
bedg zdrowe. Ryzyko urodzenia
nastepnego chorego dziecka jest
state i dla kazdej ciazy wynosi 25%.
Jezeli jedno z rodzicéw jest chore
na PKU, a drugie jest bezobjawo-
wym nosicielem, ryzyko urodzenia
chorego dziecka z kazdej cigzy wy-
nosi 50%. Z kolei potomstwo dwajki
0s6b chorych na PKU bedzie chore
w 100%.

Zréaio: dr Agnieszka Chrobot, pkuconnect.pl

Jak leczy sie
fenyloketonurie?

Leczenie fenyloketonurii polega na
stosowaniu diety z ograniczeniem
podazy fenyloalaniny. Oznacza to, ze
z diety wyklucza sie produkty boga-
te w biatko, takie jak np. mieso, ryby,
nabiat czy tez rosliny straczkowe.

Biatko jest koniecznym i bardzo waz-
nym sktadnikiem diety, zapewnia
wiasciwy wzrost i rozwéj dziecka, dla-
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tego drugim bardzo istotnym elementem leczenia
jest odpowiednie uzupetnienie ilosci biatka po-
przez codzienne dostarczenie specjalnego ,bez-
piecznego biatka” zawierajgcego wszystkie nie-
zbedne aminokwasy (z wyjatkiem fenyloalaniny).
To specjalne biatko to tzw. preparat PKU. Ist-
nieje bardzo wiele preparatdéw dostosowanych do
wieku i preferencji smakowych dziecka.

W Polsce dla noworodkdw i niemowlat dostepne
sg preparaty zawierajgce wszystkie sktadniki
odzywcze, bedace odpowiednikiem pokarmu
kobiecego czy mleka poczatkowego dla niemowlat.
Sa to: Milupa PKU 1 mix, XP Analog LCP, PKU Gel
oraz Phenyl-Free 1.

Istnieje réwniez preparat o duzej koncentracji
aminokwasow, zawierajacy sktadniki mineralne
i witaminy (bez ttuszczéow i z matg iloscig weglo-
wodandéw: Milupa PKU 1. Umozliwia on uzupet-
nienie podazy biatka bez znaczacego zwiekszania
objetosci.

Z diety chorego dziecka nie wykluczamy catkowi-
cie fenyloalaniny. Pewna jej ilos¢ jest potrzebna.
Zrodtem fenyloalaniny w pierwszym okresie zycia
niemowlecia jest pokarm mamy lub mleko poczat-
kowe dla niemowlat. Wraz ze wzrostem dziecka

do diety wprowadzane sg inne produkty bedace
Zzrodtem fenyloalaniny.

Dla kazdego pacjenta dieta jest uktadana indy-
widualnie, tak aby zaspokoi¢ wszystkie potrzeby
rozwijajacego sie dziecka - z jednoczesnym utrzy-
maniem stezen fenyloalaniny we krwi w bezpiecz-
nych granicach 120>360 umol/I (2-6 mg %).

Czy moje dziecko bedzie sie rozwijato
prawidtowo?

Tak, dziecko chore na fenyloketonurie rosnie
i rozwija sie prawidtowo, tak jak inne dzieci - pod
warunkiem, ze wczesnie postawiono rozpoznanie
choroby i zastosowane leczenie dietg jest syste-
matycznie kontynuowane. Dzieci chore na feny-
loketonurie chodza do przedszkola, szkoty czy tez
studiujg tak samo jak dzieci zdrowe. Majg takie
same mozliwosci rozwijania swoich pasji i zainte-
resowan jak réwiesnicy.

Co stanie sie, jesli dziecko chore na
fenyloketonurie nie bedzie leczone?

Jezeli dieta niskofenyloalaninowa nie bedzie prze-
strzegana, w organizmie dziecka bedzie gromadzita



sie fenyloalanina. Nadmiar fenyloalaniny wptywa
toksycznie na rozwdj i funkcje mézgu. Brak wczesne-
go leczenia powoduje opdZnienie rozwoju dziecka.

Objawami nieleczonej fenyloketonurii s3: nie-
petnosprawnosc¢ intelektualna, padaczka, zabu-
rzenia psychiczne. Chorzy, ktérzy nie byli leczeni,
wymagaja pomocy oséb trzecich w codziennym
funkcjonowaniu.

Dlatego tak wazne jest wczesne zdiagnozowanie
fenyloketonurii i $ciste przestrzeganie diety PKU.
Dzieki temu dziecko rozwija sie prawidtowo i nie
wykazuje zadnych objawéw choroby.

Dlaczego trzeba zgtosic sie

do kliniki z dzieckiem, skoro wynik
badania przesiewowego wskazuje
na fenyloketonurie?

Trzeba pamietad, ze podwyzszona wartosé fenylo-
alaniny stwierdzona u dziecka w tescie przesiewo-
wym wymaga potwierdzenia.

Konieczne jest tez wykonanie badan dodatkowych.
Podwyzszone wartosci fenyloalaniny we krwi no-
worodka najczesciej sa wynikiem fenyloketonurii,

ale moga pojawic sie tez w przebiegu innych wro-
dzonych wad metabolizmu, np. w tyrozynemii czy
galaktozemii, wynika¢ z niedojrzatosci enzymow
wczesniaka lub uszkodzenia watroby.

Konieczne jest wiec wykonanie badan dodatko-
wych, aby wtaczy¢ odpowiednie leczenie.

Czy wszystkie dzieci majg wykonywane
badania w kierunku fenyloketonurii?

Aktualnie w Polsce badania przesiewowe sa
obowigzkowe i bezptatne dla wszystkich nowo-
narodzonych dzieci, a na celu majg wczesne wy-
krycie i leczenie niektérych choréob wrodzonych.

Badania prowadzone sg w kierunku: fenyloketo-
nurii (PKU), wrodzone] niedoczynnosci tarczycy
(WNT), mukowiscydozy (CF) oraz 20 innych rzad-
kich wrodzonych wad metabolizmu (WWM).

Najczesciej w trzeciej dobie zycia, przed wypisa-
niem dziecka z oddziatu noworodkowego, pie-
legniarka pobiera kilka kropel krwi dziecka na
specjalng bibute. Bibuta jest podpisana oraz ozna-
kowana numerem i specjalnym kodem przypisa-
nym indywidualnie kazdemu dziecku. Ten sam kod
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znajduje sie w ksigzeczce zdrowia dziecka. Na-
stepnie bibuty wysytane sa do specjalistycznego
laboratorium. Tam z wykorzystaniem najnowszych
technologii, m.in. tandemowej spektrometrii mas,
bada sie obecnos¢ réznych substancji w suchej
kropli krwi.

Jezeli w probce krwi wykryte zostanie podwyz-
szone stezenie fenyloalaniny, natychmiast za-
wiadamia sie rodzicéw dziecka (najczesciej tele-
fonicznie). Wstepnych informacji udziela lekarz
z osrodka przesiewowego.

Jakie jest prawidtowe stezenie
fenyloalaniny we krwi?

U ludzi zdrowych stezenie fenyloalaniny we krwi
wynosi 1-2 mg%.

Czy kazde dziecko ma taki sam
poziom tolerancji fenyloalaniny?

Nie. Indywidualna tolerancja fenyloalaniny to taka
ilos¢ tego aminokwasu dostarczona z pozywie-
niem, przy ktérej stezenie fenyloalaniny we krwi
utrzymuje sie w zalecanych, bezpiecznych grani-
cach. Juz samo okreslenie ,indywidualna toleran-

cja fenyloalaniny” sugeruje, ze jest ona inna dla
kazdego pacjenta. Zalezy od wieku, masy ciata,
stanu fizjologicznego i postaci choroby.

Jakie wartosci fenyloalaniny maja
chore noworodki?

Stezenia fenyloalaniny sg rézne i zalezg od wie-
lu czynnikdw, wahaja sie od wartosci nieznacznie
przekraczajgcych norme, czyli 3-4-6 mg%, do
wartosci powyzej 20 mg%. Jezeli stezenia feny-
loalaniny we krwi noworodka nie przekracza-
ja 6 mg%, dziecko jest bezpieczne i nie wymaga
w danym momencie leczenia. Konieczne jest na-
tomiast monitorowanie stezen fenyloalaniny.

Dzieci z nieznacznie podwyzszonymi stezeniami
fenyloalaniny maja tagodniejsze mutacje, dlatego
enzym PAH jest uszkodzony tylko czesciowo. Roz-
poznajemy wowczas tzw. tagodna hiperfenyloala-
ninemie.

Dzieci z tagodng HPA pozostajg pod opiekg porad-
ni metabolicznych. W sytuacji silniejszych mutagji
i znacznego uszkodzenia enzymu PAH konieczne
jest leczenie - wtedy rozpoznajemy fenyloketonurie.



Czy mozna wyleczy¢ fenyloketonurie
jakimis zastrzykami lub pigutkami?

W chwili obecnej ,ztotym standardem” leczenia
niemowlecia chorego na fenyloketonurie pozo-
staje dieta niskofenyloalaninowa. Niektore dzieci
moga otrzymywac lek o nazwie Kuvan, co znacz-
nie utatwia prowadzenie diety.

Jak dtugo trzeba stosowac diete?

Leczenie dietg powinno by¢ stosowane przez
cate zycie.

Czy to prawda, ze osoby
z fenyloketonurig maja mniejszy iloraz
inteligenc;ji?

Prawidtowe i systematyczne leczenie oraz prawi-
dtowe stezenia fenyloalaniny zapewniajg ,bez-
pieczenstwo mozgu” i odpowiedni rozwdj in-
telektualny, dlatego tak wiele dorostych osob
z fenyloketonurig studiuje, rozwija umiejetnosci
zawodowe i pasje zyciowe bez zadnych przeszkdd.
Prawda jest natomiast, ze jesli stezenia fenyloalani-

ny sg wysokie, to - w zaleznosci od tego, w jakim
wieku jest chory i jak dtugo taka sytuacja trwa -
moze dojs¢ do zaburzen rozwoju i funkcji mozgu
oraz obnizenia ilorazu inteligencji.

Jak czesto nalezy kontrolowac stezenie
fenyloalaniny we krwi
pobieranej na bibute?

U matych dzieci zalecana jest kontrola raz w ty-
godniu.

Co zrobic, jesli dziecko jest karmione
piersia i nagle zabraknie pokarmu lub
jego ilos¢ bedzie niewystarczajaca?
Albo z jakiegos istotnego powodu
trzeba na pewien czas przerwac
karmienie piersia?

Pokarm mamy jest bardzo wazny dla kazdego
dziecka, rowniez dla dziecka z PKU, ale w sytuacji
awaryjnej, gdy zabraknie pokarmu, mozna po-
da¢ dziecku mleko poczatkowe dla niemowlat.
O zaistniatej sytuacji trzeba poinformowac die-
tetyka lub lekarza, poniewaz zawartos¢ fenylo-
alaniny w mleku poczatkowym jest nieco inna niz
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w mleku kobiecym.
Czy moje dziecko moze by¢ szczepione tak jak inne dzieci?

Dziecko chore na fenyloketonurie moze i powinno otrzymac wszystkie szczepienia zgodnie z kalendarzem
szczepien.

Czy nasze dziecko bedzie miato zapewnione bezptatne leczenie?

W swietle aktualnie obowigzujacych przepisdw wszystkie dzieci urodzone w Polsce majg zagwarantowane:
badanie przesiewowe, opieke w specjalistycznych poradniach metabolicznych oraz refundacje pre-
paratow leczniczych. Dotyczy to réwniez wszystkich oséb dorostych chorujacych na fenyloketonurie.

dr Maria Nowacka, mgr Joanna Zétkowska

Jak moéwi¢ o fenyloketonurii?

Fenyloketonuria jest na tyle rzadkim schorzeniem, ze nie wszyscy o nim styszeli. Ponizej znajduje
sie kilka informacji, ktore moga okazac sie przydatne, gdy zdecydujesz sie poinformowac inne osoby
o chorobie Twojego dziecka:

m Fenyloketonuria jest chorobg dziedziczng. Nie mozna sie nig zarazic.
m  Twoje dziecko wymaga jedynie specjalnej diety, poza tym jest w petni zdrowe.

m  Organizm Twojego dziecka nie przeksztatca aminokwasu o nazwie fenyloalanina,
zawartego we wszystkich pokarmach zawierajacych biatko.

m  Fenyloalanina moze gromadzi¢ sie we krwi i powodowac uszkodzenie rozwijajacego sie mozgu.



m Stosowanie odpowiedniej diety pozwala utrzymacd bezpieczne stezenie fenyloalaniny we krwi,
umozliwia prawidtowy rozwaj i prowadzenie normalnego trybu zycia.

m Jedzenie positkdw bogatych w biatko nie spowoduje ztego samopoczucia, ale z czasem moze prowadzi¢
do trwatych psychicznych i fizycznych zmian w organizmie.

m  Wszelkie pokarmy zawierajgce biatko i takie, ktére nie sg czesciag diety, nie powinny byc¢ traktowane
jako smakotyki, poniewaz moga niekorzystnie wptyna¢ na samopoczucie Twojego dziecka.

m Twoje dziecko nie wyrosnie z fenyloketonurii i musi pozostac na diecie, by zachowac zdrowie.

Zréadfo: National PKU Alliance, My PKU Binder, s. 31.

O czym nalezy zawsze pamietac? Lista krotkich wskazowek

m Pamietaj o preparacie. To bardzo wazny element leczenia. Nie odktadaj wizyty po recepte
na ostatni moment. Wykupuj nowy preparat, gdy masz jeszcze zapas poprzedniego.

m  llos¢isposéb podawania preparatu musza by¢ zgodne z zaleceniami
(co najmniej w 3 porcjach). U najmtodszych dzieci preparat podajemy czesciej.

B Przysztos¢ dziecka lezy w Twoich rekach.
Pamietaj o pilnowaniu jadtospisdw i dobowej podazy fenyloalaniny.

m  Pamietaj, ze rado$ni i spokojni rodzice to radosne i spokojne dziecko.

m W pierwszym roku zycia dieta niskofenyloalaninowa nie jest zbyt skomplikowana.
Masz wtedy czas, by na spokojnie nauczy¢ sie zasad i wprowadzi¢ nowy styl zycia.



Jezeli masz jakies pytanie, na ktdre nie otrzymates$ odpowiedzi po lekturze tego rozdziatu
i catego poradnika, zarejestruj sie na pkuconnect.pl i korzystaj ze zgromadzonej tam bazy
wiedzy! Na naszym portalu regularnie publikujemy artykuty autorstwa lekarzy specjalistéw,
dietetykdw, ale takze pacjentow i oséb im bliskich. Na PKU Connect znajdziesz takze przy-
datne wskazowki, porady i przepisy.

() @PKUconnect

@PKUconnect




Dieta dziecka
z PKU
w 1. roku zycia

Podstawa diety niskofenyloalaninowej jest
preparat bezfenyloalaninowy. Stanowi on
gtéwne Zrodto biatka.
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Jak bedzie wygladata
dieta mojego dziecka
przez pierwszy rok zycia?

Podstawa diety niskofenyloala-
ninowej jest preparat bezfeny-
loalaninowy. Stanowi on Zrdédto
biatka pozbawionego fenyloala-
niny, wzbogacone w pozostate
sktadniki odzywcze.

Pierwsze 4 miesigce zycia

W pierwszych 4 miesigcach zycia
niemowle karmione jest prepara-
tem i mlekiem mamy lub mlekiem
poczatkowym dla niemowlat.

Rozszerzanie diety

Jesli dziecko jest na to gotowe,
5. miesigc to moment, kiedy
mozna rozpocza¢ wprowadza-
nie niewielkich ilosci pokarmow
uzupetniajacych. Pierwsza nowa

potrawg powinna by¢ zupa ja-
rzynowa, przygotowana wedtug
odpowiedniego przepisu. Mozna
wykorzysta¢ tez gotowe pro-
dukty (w stoiczkach), zwracajac
uwage na ich sktad (nie mogg
zawierac wysokobiatkowych
sktadnikow, tj. mleka w proszku,
miesa, roslin stragczkowych itp.)
Kolejnym produktem jest kaszka
ryzowa (jesli pozwala na to indy-
widualna tolerancja fenyloalani-
ny), kleik niskobiatkowy i owoce.

Pierwszym owocem powinno
by¢ jabtko: najprostszy, jedno-
sktadnikowy deser. Podawanie
nowych produktéw nalezy za-
czyna¢ od niewielkiej ilosci 2-3
tyzeczek, zwiekszajac kazdego
dnia ilo$¢ o nastepne 3 tyzeczki.

W 6. miesigcu urozmaica sie
diete, wprowadzajac nowe wa-
rzywa i owoce w formie wielo-
sktadnikowych dan i deserdw.



7. i 8. miesiac Zycia wigze sie z wprowa-

dzeniem pokarmu o zmienionej konsysten-
cji  (mniejsze rozdrobnienie) oraz dodatkiem
Y z6ttka co drugi dzien (jesli pozwala na

to indywidualna  tolerancja  fenyloalaniny).
Woprowadzenie tego produktu w $cisle okreslonej
ilodci jest mozliwe tylko na wyrazne polecenie le-
karza lub dietetyka. Ugotowane zottko jaja nalezy
dodac do zupy.

9. - 12. miesiac

W ostatnich miesigcach 1. roku zycia konsystencja
i sktad positkéw ulegaja dalszym modyfikacjom.
Whprowadzamy do diety drugie danie w formie
ziemniakéw i gotowanych warzyw oraz produkty
state, wymagajace gryzienia (pieczywo, makaron,
ryz, ciastka itp., wszystkie produkty niskobiatkowe
oraz surowe owoce i warzywa). Nalezy rowniez
zwiekszy¢ asortyment owocow i warzyw. Mozliwe
jest takze zwiekszenie ilosci zottka oraz wprowa-
dzenie jogurtéw dla niemowlat. Te produkty dziec-
ko moze otrzymac tylko na wyrazne polecenie le-
karza lub dietetyka.

Pod koniec 1. roku zycia positki powinny by¢ pet-
nowartosciowe, urozmaicone, atrakcyjne oraz
uwzgledniajace wymagania zywieniowe dziecka.

Dodatkowe wskazéwki dotyczace zywienia
w 1. roku zycia

Pierwsze 4 miesigce to podawanie produktdow
ptynnych.

Miedzy 17. a 26. tygodniem zycia wprowadzamy do
diety dziecka produkty uzupetniajace o innej, pot-
ptynnej i papkowatej konsystencji. Mieszanki mlecz-
ne podajemy z butelki, produkty pétptynne tyzeczka.

W 8.— 9. miesigcu zycia uczymy dziecko pi¢ z ku-
beczka, a pokarmy powinny by¢ mniej rozdrobnio-
ne. W tym czasie rozszerzamy asortyment o nowe
smaki. Pokarmy powinny by¢ mniej rozdrobnione.

W kolejnych miesigcach dziecko uczy sie gryz¢, po-
znaje coraz wiecej nowych smakdéw. Podejmowane
sg wielokrotne proby podawania nowych produk-
tow: 3, 5, 10, 15, 20 razy... az do skutku.

Przy przygotowywaniu positkow (zupy, obiad-
ki, desery owocowe) nalezy pamietac, Zze owoce
i warzywa wazymy po oczyszczeniu, przed ugo-
towaniem. Produkty sypkie: kaszki, kleiki, ma-
karony, wazymy przed ugotowaniem.
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Jak wyliczy¢ ilos¢ biatka i fenyloalaniny w produktach spozywczych?
Wskazowki krok po kroku

Produkt wazymy. Sprawdzamy w tabelach zawartosc¢ fenyloalaniny, biatka i energii w 100 g.

l,

Obliczmy zawartosc¢ tych sktadnikow w okreslonej (odwazonej lub odmierzonej) ilosci produktu.
Dobowa podaz fenyloalaniny, biatka i energii jest suma tych sktadnikow zawartych we wszystkich
spozytych produktach.

9,2 mg Phe

Aktualnie duze utatwienie w wyliczaniu zawartosci fenyloalaniny w danym produkcie stanowig aplika-
cje i elektroniczne liczniki. Jednym z tego rodzaju kalkulatoréw jest PKUlicznik, dostepny bezptatnie
poprzez platforme pkuconnect.pl, a takze w mobilnych sklepach z aplikacjami (Appstore, Google Play).




Czy z czasem dieta mojego dziecka
stanie sie mniej restrykcyjna?

Dieta niskofenyloalaninowa ma na celu utrzymanie
bezpiecznych stezen fenyloalaniny we krwi.

Od indywidualnej tolerancji fenyloalaniny zale-
73 ograniczenia dietetyczne. W pierwszych latach
zycia dopuszczalne stezenia fenyloalaniny sa niskie
(2-6 mg%). U mtodziezy (>12 r.z.) i osdb dorostych
bezpieczne, dopuszczalne stezenia fenyloalaniny
we krwi sg nieco wyzsze i wynoszg 2-10 mg %.

Gdzie szukac informacji o zawartosci
fenyloalaniny w produktach spozywczych?

Zawartos$¢ biatka, fenyloalaniny i energii w 100 g

produktu spozywczego znajduje sie w tabelach skta-

du i wartosci odzywczej produktéw spozywczych

i potraw. Mozna je znalez¢ na stronach 1ZZ oraz na:
stronie pkuconnect.pl

aplikacji PKUlicznik
Phe licznik

Czym réznia sie poszczegoélne preparaty
PKU i skad mam wiedzie¢, ktory jest naj-
lepszy dla mojego dziecka?

Preparaty PKU réznig sie sktadem, wartoscig od-
zywczg, forma i smakiem. Wszystkie przeznaczo-
ne sa dla poszczegélnych grup wiekowych oraz
spetniaja wymagania zywieniowe i odzywcze.

W 1. roku zycia stosowane s3 trzy preparaty
tzw. kompletne, czyli zawierajace wszystkie
sktadniki odzywcze poza fenyloalaning, bedace
odpowiednikiem pokarmu kobiecego i mieszanki
poczatkowej dla niemowlat, oraz preparaty tzw.
skoncentrowane, bedgce mieszaning syntetycz-
nych L-aminokwaséw, wzbogacone w witaminy
i sktadniki mineralne, pozbawiony ttuszczéw i zawie-
rajacy Sladowe ilosci weglowodandw.

Preparaty kompletne:

Milupa PKU 1 mix,

XP Analog LCP,

Phenyl-Free 1.

Preparaty kompletne sg rdwnowazne pod wzgle-
dem wartosci odzywczej oraz zapewniajg prawi-
dtowy wazrost i rozwd] dziecka. Preparat skon-
centrowany stanowi uzupetnienie biatka bez
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znacznego zwiekszania objetosci positkdw.
Wszystkie te preparaty moga by¢ bezpiecznie sto-
sowane u niemowlat, a ich wybor zalezy jedynie
od tolerancji i indywidualnych preferencji dziecka.

Dlaczego dziecko musi spozywac
preparat w co najmniej trzech porcjach
w ciagu dnia?

Biatko, ktérego zrodtem jest preparat PKU, stano-
wi niezwykle wazny sktadnik niezbedny do pra-
widtowego rozwoju i wzrostu organizmu. Zdrowe
niemowle otrzymuje je z mlekiem mamy lub mie-
szankg poczatkowsa dla niemowlat. Dziecko chore
na fenyloketonurie otrzymuje je w preparacie oraz
z mlekiem mamy lub mlekiem poczatkowym dla
niemowlat, podawanych w scisle okreslonych ilo-
Sciach. Wraz ze wzrostem dziecka zmienia sie uktad
positkdw, ale dziecko zdrowe nadal ma dostarczane
biatko w réznych potrawach, np. zupa z miesem lub
z0ttkiem, kaszka mleczno-zbozowa itp.

Dziecko chore na fenyloketonurie te wysokobiat-
kowe produkty musi mie¢ zastagpione preparatem.
Tak jak u zdrowego dziecka biatko dostarczane
jest regularnie w ciggu dnia, tak u dziecka chorego
na fenyloketonurie musi odbywac sie w ten sam

sposéb. Nalezy pamietac, ze preparat bezfenylo-
alaninowy, bedacy mieszaning syntetycznych ami-
nokwasow, podany w jednej lub dwdch porcjach
nie jest witasciwie wykorzystany. Duza czes¢ jest
tracona. Dlatego najkorzystniej jest podawac
preparat w wielu matych porcjach w ciggu dnia,
wprost proporcjonalnie do podazy kalorycznej.
Tylko w ten sposob gwarantujemy petne wykorzy-
stanie syntetycznego biatka.

Co robic¢ gdy dziecko nie chce zjadaé
catego preparatu?

Zdarza sie, ze dziecko jednorazowo nie chce wy-
pi¢ catej porcji preparatu. Jesli jest to sytuacja
przejsciowa, nie trzeba nic zmieniac.

W sytuacji kiedy dziecko ma infekcje, nie nalezy zmu-
sza¢ go do wypicia zaleconej dawki preparatu. Jezeli
dziecko jest zdrowe, a sytuacja niedojadania czy od-
mawiania spozywania preparatu sie powtarza, trzeba
zmieni¢ uktad preparatéow, tak aby zmniejszy¢ obje-
tos¢ podawanych mieszanek, lub zmienic preparat.
Wszelkie zmiany powinny by¢ dokonane dopiero
po konsultacji z lekarzem lub dietetykiem.

mgr Joanna Zétkowska



Jakie produkty moje dziecko bedzie mogto spozywaé,
a jakie sa zupetnie zabronione?

Produkty

niedozwolone

Produkty dozwolone
w ograniczonych ilosciach

mleko i przetwory

mieso i przetwory

dréb i przetwory

ryby, owoce morza

jaja

produkty zboZzowe:

maka, kasze, ryz, ptatki, makarony,
pieczywo, wyroby cukiernicze

rosliny straczkowe:
fasola, soja, soczewica, béb

nasiona:
kukurydza, mak, sezam, siemie Inia-
ne, stonecznik, itp.

orzechy, migdaty
czekolada
Zelatyna

aspartam

warzywa
owoce
ziemniaki
tapioka
sago
sorbety

produkty

niskobiatkowe PKU:

pieczywo, makarony,

stodycze, zamiennik jaja, wypieki
z maki

0 niskiej zawartosci
fenyloalaniny itp.

cukier

oleje roslinne
margaryny

wody mineralne
herbata

cukierki owocowe

lizaki owocowe

zagestniki weglowodanowe:
karagen, pektyna, agar, guar,
maczka chleba Swietojanskiego,
guma arabska

miéd

dzem, konfitury

25






Gotowe produkty niskobiatkowe
do stosowania u niemowlat w 1. roku zycia

Milupa Ip-fruity kaszka niskobiatkowa*

gruszkowa
jabtkowo-bananowa

Przeznaczenie:
® W zaburzeniach przemiany aminokwaséw
(fenyloketonuria, choroba syropu klonowego itp.),
® w chorobach wymagajacych diety niskobiatkowe;j,
® dla niemowlat po ukonczeniu 4. miesiaca zycia,
dzieci i dorostych.

Charakterystyka:

z obnizong zawartoscia biatka,

7 obnizona zawartoscia fenyloalaniny,
7 bardzo niska zawartoscig sodu,
wzbogacony o wapn, zelazo i witaminy,
nie zawiera glutenu,

tatwo sie rozpuszcza,

jest smaczny.

Zastosowanie:
Doskonaty na $niadanie lub podwieczorek. Wazne informacje o produkcie:
Moze by¢ podawany po rozpuszczeniu @ do stosowania pod nadzorem lekarza,

w cieptej wodzie lub (dla dziecka po ukonczeniu ® nie moze by¢ jedynym Zrodtem pozywienia,

1. roku zycia) w napoju Milupa Ip-drink. ® nie jest przeznaczony do stosowania pozajelitowego.

* Milupa Ip-fruity kaszka niskobiatkowa to zywnos¢ specjalnego przeznaczenia medycznego. Do postepowania dietetycznego w chorobach wymagajacych ograniczenia podazy
biatka, takich jak fenyloketonuria i inne wrodzone wady metabolizmu. Produkt przeznaczony do stosowania u dzieci powyzej 1. roku zycia. Stosowac pod nadzorem lekarza.
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Gotowe produkty niskobiatkowe
do stosowania u niemowlat powyzej 1. roku zycia

Milupa Ip-drink napéj niskobiatkowy w proszku*

o smaku neutralnym
o smaku czekoladowym

Przeznaczenie: EE————
@ w zaburzeniach przemiany aminokwasow ? ; gz -:l
(fenyloketonuria, choroba syropu klonowego itp.),
® w chorobach wymagajacych diety niskobiatkowej, = lp-drink Z
® Milupa Ip-drink neutralny dla dzieci powyzej s L —
1. roku zycia, dzieci, mtodziezy i dorostych. i SR

e — J
—m”“me
—4

P-drink choco

® Milupa Ip-drink czekoladowy dla dzieci powyzej
3. roku zycia, dzieci, mtodziezy i dorostych.

Charakterystyka:

7 obnizong zawartoscia biatka,

7 obnizong zawartoscia fenyloalaniny,
wzbogacony o wapn, jod, magnez i witaminy,
nie zawiera glutenu.

Zastosowanie:
Milupa Ip-drink jest fatwo rozpuszczalny zaréwno
w cieptej, jak i zimnej wodzie. Mozna podawac go Wazne informacje o produkcie:
razem z ptatkami $niadaniowymi Milupa Ip-flakes @ do stosowania pod nadzorem lekarza,
lub czekoladowymi kuleczkami Milupa Ip-ringlets. ® nie moze by¢ jedynym Zrodtem pozywienia,
Polecany réwniez do gotowania i pieczenia. @ nie jest przeznaczony do stosowania pozajelitowego.
* Milupa Ip-drink to Zywnos¢ specjalnego przeznaczenia medycznego. Do postepowania dietetycznego w chorobach wymagajacych ograniczenia podazy biatka, takich jak

fenyloketonuria i inne wrodzone wady metabolizmu. Produkt Milupa Ip-drink o smaku neutralnym przeznaczony do stosowania u dzieci powyzej 1. roku zycia, Milupa Ip-drink
o smaku czekoladowym przeznaczony do stosowania u dzieci powyzej 3. roku zycia. Stosowac pod nadzorem lekarza.



Gotowe produkty niskobiatkowe
do stosowania u niemowlat powyzej 1. roku zycia

Milupa Ip-ringlets niskobiatkowe koteczka z czekolada*

Przeznaczenie:

® w zaburzeniach przemiany aminokwaséw
(fenyloketonuria, choroba syropu klonowego itp.),

® w chorobach wymagajacych diety
niskobiatkowej,

@ dla dzieci powyzej 1. roku zycia i dorostych.

Charakterystyka:

z obnizong zawartoscia biatka,

z obnizong zawartoscia fenyloalaniny,
zawiera btonnik pokarmowy,

zawiera naturalne kakao,

nie zawiera dodatkéw aromatycznych.

Zastosowanie:

Dietetyczny positek doskonaty na $niadanie lub
podwieczorek. Mozna spozywac z dodatkiem
napoju Milupa Ip-drink, soku lub owocow.
Polecany rowniez jako smaczna przekaska.

Wazne informacje o produkcie:
@ do stosowania pod nadzorem lekarza,
® nie moze by¢ jedynym zrodtem pozywienia,
® nie jest przeznaczony do stosowania pozajelitowego.

* Milupa Ip-ringlets to zywnos¢ specjalnego przeznaczenia medycznego. Do postepowania dietetycznego w chorobach wymagajacych ograniczenia podazy biatka, takich jak
fenyloketonuria i inne wrodzone wady metabolizmu. Produkt przeznaczony do stosowania u dzieci powyzej 1. roku zycia. Stosowac pod nadzorem lekarza.



Gotowe produkty niskobiatkowe
do stosowania u niemowlat powyzej 1. roku zycia

Loprofin napdj niskobiatkowy PKU*

Przeznaczenie:
® w chorobach wymagajacych ograniczenia podazy
biatka (fenyloketonuria i inne wrodzone choroby
metaboliczne oraz przewlekta niewydolnos$¢ nerek),
® dla dzieci powyzej 1. roku zycia i dorostych.

Charakterystyka:
® 7z obnizong zawartoscia biatka,
® 7 obnizong zawartosciag fenyloalaniny.

Zastosowanie:

Produkt jest gotowy do wypicia, przed uzyciem
wystarczy wstrzasnac¢. Wygodny kartonik ze stomka
umozliwia skorzystanie z napoju w dowolnym miejscu.
Loprofin nadaje sie do przygotowywania deserdw,
nalesnikow, zup oraz koktajli owocowych.

Produkt gotowy do spozycia.

Wazne informacje o produkcie:

do stosowania pod nadzorem lekarza,
nie moze byc¢ jedynym zrédtem pozywienia,

nie jest przeznaczony do stosowania pozajelitowego.

* Loprofin napdj niskobiatkowy PKU to Zywno$¢ specjalnego przeznaczenia medycznego. Do postepowania dietetycznego w chorobach wymagajacych ograniczenia podazy
biatka, takich jak fenyloketonuria i inne wrodzone wady metabolizmu. Produkt przeznaczony do stosowania u dzieci powyzej 1. roku zycia. Stosowac pod nadzorem lekarza.

Produkty niskobiatkowe z portfolio Nutricia Metabolics mozna zdoby¢ wymieniajac punkty
zdobyte w quizie wiedzy o fenyloketonurii na pkuconnect.pl!

pkuconnect.pl/nutriquiz k



Jadtospisy
dla niemowlat

Mgr inz. Joanna Zétkowska

Podaz fenyloalaniny, biatka, energii

i pozostatych sktadnikéw odzywczych jest
ustalana przez lekarza indywidualnie.
Podane jadtospisy sa jedynie przyktadami.
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‘ 1. miesiac zycia

Milupa PKU 1 mix

Wariant

llos¢

39,6 g (10 miarek)/ 300ml

Fenyloalanina

(mg)

Energia
(kcal)

Z pokarmem
matki Razem

Wariant
z mlekiem

poczatkowym
dla niemowlat

Pokarm matki 400 ml 52 188 288
9,08 188 4914
Podaz na kg m.c. 2,02 41,77 109,2
Milupa PKU 1 mix | 39,6 g (10 miarek)/ 300ml 3,88 0 203,4
Bebiko 1 366 ml (11 miarek) 4,76 194 241,6
Razem 8,64 194 445
Podaz na kg m.c. 1,92 43,11 98,9




ﬁ 2. miesiac zycia

Wariant
z pokarmem
matki

Wariant
bez pokarmu
matki

Produkt

Milupa PKU 1 mix

66,0 g (15 miarek)

Fenyloalanina
(mg)

Energia
(kcal)

Pokarm matki 450 ml 4,90 202,50 306,00
Razem 11,37 202,50 645,90
Podaz na kg m.c. 2,07 36,82 117,40
Milupa PKU 1 mix 66,0 g (15 miarek) 6,47 0,0 339,90
Bebiko 1 400 ml 5,20 212,00 264,00
Razem 11,67 212,00 603,90
Podaz na kg m.c. 2,12 38,55 109,80




‘ 3. miesiac zycia

Milupa PKU 1 mix

llos¢

66 g (15 miarek)/ 533ml

Fenyloalanina

(mg)

Energia
(kcal)

Wariant Pokarm matki 500 ml 6,5 235 360
z pokarmem
matki Razem 12,97 235 700
Podaz na kg m.c. 2,09 37,9 112,9
Milupa PKU 1 mix 70,4 g (16 miarek)/ 533ml 6,9 0 362,6
Wariant . .

2 mlekiem Bebiko 1 400 ml (12 miarek) 52 212 264
L f G Razem 12,1 212 626,6
dla niemowlat

Podaz na kg m.c. 1,95 34,19 101,06




4“ 4. miesiac zycia

Wariant
z pokarmem
matki

Wariant

z mlekiem
poczatkowym
dla niemowlat

Produkt

Milupa PKU 1 mix

70,4 g (16 miarek)/533ml

Biatko
(g)

6,9

Fenyloalanina

(mg)

Energia
(kcal)

Pokarm matki 500 ml 6,5 235 360

Razem 134 235 722,6
Podaz na kg m.c. 1,97 34,6 106,26
Milupa PKU 1 mix 79,2 g (18 miarek)/600ml 7,76 0 407,88
Bebiko 1 430 ml (12 miarek) 5,59 2279 283,8
Razem 13,35 227,9 691,7
Podaz na kg m.c. 1,96 33,51 101,7




vﬂ 5. miesiac zycia

7,5 kg

\_/

Biatko | Fenyloalanina | Energia
(g) (mg) (kcal)

704 g
Milupa PKU 1 mix (16 miarek)/533ml 6,9 362,6
Milupa PKU 1 8¢g 4 0 24,16
Pokarm matki 300 ml 3,9 141 216
Wariant ) )
A Syl Zupajarzynowa BoboVita | 1258 | 075 | ... 3 ol 625 .
matki Bobo Vita pierwsza tyzeczka jabtko 70g 0,28 7,35 30
Milupa Ip-fruity 10g 0,18 7 449
Razem 16,19 197,35 740,16
Podaz na kg m.c. 2,16 25,38 98,7
. . 704 g
Milupa PKU 1 mix (16 miarek)/533ml 6,9 0 362,6
Milupa PKU 1 8¢g 4 0 24,16
Wariant (AR 266mi (8 miarek) | 346 | 141 L. 17556
AN 70pa jarzynowa Bobo Vita 125¢ 0,75 35 62,5
poczatkowym ....................................................................................................................................................................................
LERIANNEY] Bobo Vita pierwszafyzeczkajabtko | 70g | | 028 | .. 735 ) 0
Milupa Ip-fruity 10g 0,18 7 449
Razem 15,57 190,35 699,72
Podaz na kg m.c. 2,08 25,38 93,3




6. miesiac zycia

Produkt

Milupa PKU 1 mix

Milupa PKU 1

Pokarm matki
Wariant '
z pokarmem §

matki

8 kg

Biatko Fenyloalanina Energia
(g) (mg) (kcal)

704 g
(16 miarek)/533ml

362,6

24,16
216

Wariant
z mlekiem
poczatkowym
dla niemowlat

Milupa Ip-fruity 89,8
Razem 236 835.56
Podaz na kg m.c. 29.5 104.4
Milupa PKU 1 mix (177 (r)rﬁrafek) 69 0 362,6
Milupa PKU 1 8¢g 4 0 24,16
Bebiko 1 266ml (8 miarek) 3,46 141 175,56

| Zupa marchewkowa zryzem | 150g | 135 | 57 | 78

| Jabtka 7 delikatnym bananem | 1255 | o5 | 24 | 65

M||upa|pfru|ty 2Og ...................... 036 14 ..................... 898 ........
Razem 16,57 236 795,12
Podaz na kg m.c. 2,08 25,38 93,3
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7. miesiac zycia

Wariant
z mlekiem
poczatkowym
dla niemowlat

8,3 kg

Biatko | Fenyloalanina | Energia
(g) (mg) (kcal)

Milupa PKU 1 mix s mlaéreék)g/500m| 6,49
Milupa PKU 1 10g 5 0 30,2
Bebiko 1 200ml (6 miarek) 2,6 106 132
| MarchewkazziemniaczkamiBoboVita | 180g | 198 | 846 | 918
| Jablka z dzika roZa i winogronami | 125g | 05 | 1413 | 80
| Miupalp-frity | 30g | 054 | 1 | 1155
| KaszkaryzowaBoboVita | 15 | 09 | 35 | 5775
Razem 18,01 269,23 847,25
Podaz na kg m.c. 2,16 32,43 102,1
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a . 8. miesiac Zycia

Produkt

Milupa PKU 1 mix

Milupa PKU 1
Bebiko 1

Wariant
z mlekiem
poczatkowym
dla niemowlat

Jabtka i tagodne morele
z winogronami Bobo Vita

Podaz na kg m.c.

Biatko Fenyloalanina Energia
(g) (mg) (kcal)
6,49 0 340

66 g
(15 miarek)/500ml

10g
200ml (6 miarek)

8,6 kg




b o

* 9. miesiac zycia

Produkt

Wariant
z mlekiem
poczatkowym
dla niemowlat

Biatko | Fenyloalanina Energia
(g) (mg) (kcal)

Milupa PKU1 mix (15 mlaérzkg)/500m|
Milupa PKU 1 10¢g 5 0 30,2
Bebiko 1 166ml (5 miarek) 2,16 88 109,56
7 rybem Bosorts 2008 24 %8 %
| SafatkazowocowlataBoboVita | 125g | 063 | 2559 | 8625
Milpa lp-fraity | w0g | 072 | 8 | 1792
Zotko | 10g | 15 | 692 | 31
Razem 18,9 308,79 866,21
Podaz na kg m.c. 2,1 34,3 96,24

M
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4" 10. miesiac zycia

Produkt

z mlekiem Masto

CIENE W Bl Buraczki gotowane

9,3 kg

Biatko | Fenyloalanina Energia
(g) (mg) (kcal)

Milupa PKU 1 mix a5 m|af:k)g/500m| 6,49
Milupa PKU 1 12g 6 0 36,24
Zommroecaih | gy | oa | see | %
SRR 7cioki gotowane | g | 057 | 255 | 231
Bl Moo g | 004 | 16 | 75
30g 0,54 243 11,4
R . g ..................... 004 .................. 16 ....................... ; 675 ...........
| Koktall zowocow lata Bobo Vita | 150e | 1 | 324 | 108
| Miupa lp-fruity | w0g | 072 | 28 | 1792
L 10g ..................... . 5 692 ........................ L
Razem 18,75 267,6 907,94
Podaz na kg m.c. 2,02 28,77 97,62




“ 11-12. miesiac zycia

Produkt

Wariant
z mlekiem
poczatkowym
dla niemowlat

10,

5kg

Biatko Fenyloalanina Energia
(g) (mg) (kcal)

Milupa PKU 1 mix (15 mlgfe%%oom

Milupa PKU 1 20g 10 0 60,4
Ziemniokigotowane | s0og | 095 | 25 | 395
Masm .................................................................. 5 g 004 .................... 16 .................... 3675 .......
Brokuly gotowane | 0g | os4 | 228 | 48
Masm .................................................................. 5 g 004 .................... 16 .................... 3675 .......
Ztocista brzoskwinia Bobo Vita | 125 | o5 | 2536 | 7875
Milpa lp-fruty | s0g | o072 | 8 | 1792
BulkaPKUBahiten | 20g | o012 | 45 | 578
Masm ................................................................... 5 g 004 .................... 16 .................... 3675 .......
Zo|tko 1og ...................... 15 692 ..................... 31 ..........

Razem 22,54 265,96 987,7

Podaz na kg m.c. 2,1 25,33 94,1




Przyktadowe przepisy dla niemowlat

Marchew 30¢g 0,30 10,50 8,10
Ziemniak 20g 0,38 17,00 15,40
Kleik ryzowy Bobo Vita 5g 0,39 18,50 19,25
Masto 3g 0,02 0,96 22,05
Woda 0,00 0,00 0,00
Razem 1,09 46,96 64,80

P
' Przygotowanie:

Warzywa oczysci¢, pokroic i ugotowac w niewielkiej ilosci wody.
Zmiksowac, dodac kleik ryzowy i masto.
Uzupetni¢ woda do odpowiedniej konsystencji.




Zupa jarzynowa 2

/ﬁzé % . 5. Biatko Fenyloalanina Energia
& o llos¢ (8) (mg) (kcal)

Marchew 30¢g 0,30 10,50 8,10
Ziewniak 20g 038 1700 1540
Pietruszka  3g 008 276 114
Seer  3g 005 276 063
Por 2¢g o004 268 048
Kk ryzowyBoboVita  5g 039 1850 1925
Masto 3g 002 096 2205
Woda 000 000 000

Razem 1,26 55,16 67,05

P N
' Przygotowanie:

Warzywa oczyscic¢, pokroic i ugotowac w niewielkiej ilosci wody.
Zmiksowac, dodac kleik ryzowy i masto.
Uzupetni¢ woda do odpowiedniej konsystencji.




Marchew 30¢g 0,30 10,50

Ziemniak 20¢g 0,38 17,00
Pietruszka 3g 0,08 2,76
Seler 3g 0,05 2,76
Por 2g 0,04 2,68
Burak 20g 0,36 16,20
Masto 3g 0,02 0,96
Woda 0,00 0,00
Razem 1,23 52,86

-t
' Przygotowanie:

Warzywa oczysci¢, pokroic i ugotowac w niewielkiej ilosci
wody. Zmiksowac, dodac kleik ryzowy i masto.
Uzupetni¢ woda do odpowiedniej konsystencji.




Krem z brokutow

{j N/ Biatko Fenyloalanina Energia
”M llosé (g) (mg) (keal)

Brokuty 50 g 1,50 62,00 13,50
Ziemniak  20g 038 1700 1540
Masto  3g 002 09 2205
Wywarwarzywny 000 000 000

Razem 1,9 79,96 50,95

P
' Przygotowanie:

Ugotowac wywar warzywny z marchwi, pietruszki, pora,
selera, wody. Wyja¢ warzywa, a w niewielkiej ilosci
powstatego wywaru ugotowac brokuty i ziemniaki.
Zmiksowac, dodac¢ masto, uzupetni¢ wywarem

do odpowiedniej konsystenciji.




Krem z dyni

P N/ Biatko Fenyloalanina Energia
‘J/a/ﬂﬂ%hé/.' llog¢ () (mg) (kcal)

Dynia 70g 0,91 32,90 19,60
Z|emmak ............................... 20g038 ....................... 17001540 ...........
Mask, ....................................... 5 g 002 ........................ o% ........................... 2205 ...........
Wywarwarzywnyooo ........................ oooooo ............

Razem 1,31 50,86 57,05

P
' Przygotowanie:

Ugotowac wywar warzywny z marchwi, pietruszki, pora, selera,
wody. Wyjac warzywa, a w niewielkiej ilosci powstatego wywaru
ugotowac dynie i ziemniaki. Zmiksowac, dodac¢ masto, uzupetnic
wywarem do odpowiedniej konsystencji.




Krem z dyni na stodko

E o fe Biatko Fenyloalanina Energia
%MM.’ llos¢ (g) (mg) (kcal)

Dynia 70g 0,91 32,90 19,60
|\/|a|my ...................................... 308 ............ o 391350870 ...........
|\/|35+05g ............. o 02 ..................... o% ........................ 2205 ..........
v\/oda ............................................................ o oo ..................... oooooo ...........

Razem 1,32 47,36 50,35

P
! Przygotowanie:

Oczyszczong dynie pokroi¢ w kostke i ugotowac w niewielkiej ilosci
wody. Zmiksowac. Dodac¢ masto. Maliny przetrzec¢ przez drobne
sitko i dodac do dyni.
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Kaszka ryzowa
z owocami Bobo Vita 0¢g 181 87,00 115,50

Jabtko 50 g 0,20 6,00 23,00

Razem 2,00 93,00 138,50

e
' Przygotowanie:

Kaszke przygotowac wg przepisu na opakowaniu.
Dodac tarte jabtko albo owoce ze stoika.




Kleik Ip-fruity z gruszka

Shtadnibi: e T T S
2/] llriZinéiLigzowym S0 0,54 21,00 134,70
Gruszka 50 ¢g 0,30 21,50 27,00
Razem 0,84 42,50 161,70

o
! Przygotowanie:

Kleik Milupa Ip-fruity przygotowac wg przepisu na opakowaniu.
Dodac startg gruszke albo owoce ze stoika.
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Kisiel owocowy

Sladnit: e L e

Sok morelowy 100 ml 0,30 18,00 42,00
V\/Odaloom ............. ooo ..................... o ooooo ............
gkrob|az|emmaczana ................. 5g ................ 003 ..................... 1451715 ...........
Cuk|er ............................................ 5g ................ ooo ..................... o oo ......................... 2000 ...........

Razem 0,33 19,45 79,15

PN
' Przygotowanie:

Wode z cukrem zagotowac. Do gotujacej wody dodac sok Bobo Frut
wymieszany ze skrobig ziemniaczang. Gotowac 2-3 minuty.




Kisiel owocowy z jabtkiem

jég % . z. Biatko Fenyloalanina Energia
7 - llog¢ (g) (mg) (kcal)

Sok morelowy 100 ml 0,30 18,00 42,00
WOda ..................... o m| ..... o0 ooo ...................... ooo ...........
....éi;.r.c.)bia Zié%};]aczana ............. S s 1 45 ..................... 1715 ..........
Cuk|er ..................... S 00 ooo ..................... 2000 .........
Jab{ko ..................... . oo 6 oo ..................... 2300 .........

Razem 0,53 2545 102,15

P
! Przygotowanie:

Kleik Milupa Ip-fruity przygotowac wg przepisu na opakowaniu.
Dodac startag gruszke albo owoce ze stoika.

Wiecej przepisow na:

pkuconnect.pl/przepisy




Poznaj PKUIlicznik

mobilny kalkulator diety PKU

PKUIlicznik to bezptatna aplikacja, ktéra powstata, aby utatwi¢ prowadzenie diety PKU.
Zawiera bogatg baze produktow, umozliwia dodawanie wtasnych oraz taczenie ich w zestawy.
Kazdy produkt ma podane wartosci phe, biatka i kalorii. Wystarczy wpisa¢ wage produktu,
aby aplikacja przeliczyta wszystkie wartosci.

Gdy podamy dzienne zapotrzebowanie na phe, biatko i kalorie, PKUIlicznik bedzie przeliczat wartosci
produktéw i zestawow pod tym katem. Dzieki temu mozna tatwo komponowa¢ dania i monitorowac
zawartos$¢ Phe.

PKUIlicznik jest zintegrowany z kontem na PKUconnect - logujac sie po raz pierwszy, trzeba wpisac
login i hasto uzywane w serwisie PKUconnect.pl.

Prowadzenie diety PKU wymaga skrupulatnosci
i uwagi. Wyprobuj nasza aplikacje i przekonaj
sie o ile tatwiejsze jest planowanie diety
dziecka z PKUIicznikiem!




Mozesz z niego korzysta¢ na wielu
urzadzeniach: smartfonie, tablecie,
laptopie.

Szybko sprawdzisz wartosci

phe, biatka i kalorii dla szukanych
produktéw i stworzysz z nich
wiasne zestawy positkdw.

Do swoich zapisanych tresci masz
dostep offline - nie musisz mie¢
potaczenia z internetem!

Szybki dostep do zapisanych
ulubionych produktéw.

PKUIlicznik jest dostepny w serwisie:

“ pkuconnect.pl/licznik

KATEGORIE ) e £
[ o ]
MOJE ZESTAWY et
7| MOJEPRODUKTY
MOJE ULUBIONE PRODUKTY
Hll » ProDUKTY SPOZYWCZE l

: e
: i
> DrWNOSE OLA DZIEC) | HIEMOWLAT [
L ]
P DYWNOSE NISKOBIAEKOWA
]
B =y
- i S
Wszukaj produkt

) wpisujac nazwe lub
wyblerz kategorie,

aby wyswisetlic
produkty | dodac
e do zestawu

Nowy zestaw

Aplikacja na telefon do pobrania:

Wersja na Android 2 Wersja na iOS
P> Google Play ‘ App Store



Dzis, z perspektywy kilku lat po tych wydarzeniach, sami odbylismy juz kilkanascie
rozmow ,pocieszajacych”. Za kazdym razem widzielisSmy w oczach rodzicéw ten sam
strach i niepewnos¢, ktore identycznie przezywalismy w pierwszych dniach.

Znamy juz mnoéstwo rodzin i wspieramy sie wzajemnie. Miedzy nami, rodzinami
nawiazaty sie przyjaznie. Jakub ma 6 lat. Poziomy fenyloalaniny sg w normie

(poza matymi wyjatkami), rozwija sie $wietnie, jak inne dzieci niebedace na diecie.
Uczeszcza do przedszkola i jest wesotym, usmiechnietym rozrabiaka..

Iza, Adam, Kubus Gontarek



Fenyloketonuria
okiem rodzicow:

historia Izy, Adama i Kubusia

Uswiadomilismy sobie, ze to bedzie styl

i filozofia zycia, ze syn bedzie miat oczywiscie
trudniej niz inne dzieci, ale przynajmniegj
zachowa réwne szanse.

™
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Zacznijmy od poczatku. Najpierw studia, pdzniej
praca. Kiedy praca jest, to moze znajdzmy swoje
cztery katy. Metry sa! W koncu decyzja: chcemy
mie¢ dziecko. Po kilku tygodniach udato sie. Je-
stem w cigzy! Jednak szczescie nie trwato dtugo.
Po kilku wizytach u lekarza i niezbyt dobrych wie-
$ciach poronitam. To, co przezylismy, zrozumied
moga tylko ci, ktérych spotkato to samo...

Pare miesiecy pdzniej postanowilismy sprobowac
jeszcze raz. Kazdy tydzien ciazy byt dla nas suk-
cesem. Badania prenatalne, amniopunkcja, stres
i obawa. Okres prenatalny to jeden wielki znak
zapytania. Czy dziecko jest zdrowe, czy donosimy
cigze itd. Po dziewieciu miesigcach stato sie. Dzwo-
nie do meza: ,Adam. To chyba juz. Przyjezdzaj!".

Pojechalismy do szpitala. Na oddziale spe-
cjalistyczny sprzet i EKG. Styszymy jeden
z najcudowniejszych dzwiekoéw Swiata: rytmiczne
bicie serca naszego syna. Poroddwka, potozne,
dokumenty. Wszystko dziato sie bardzo szybko.
Po kilku godzinach na $wiat przyszedt Kubus. Od-
powiedz lekarza: zdrowy! Po tym, co przeszlismy,
nagroda byta wspaniata - urodzit nam sie zdrowy
syn. Jednakze w drugiej dobie Kube zabrali na

USG jamy brzusznej. Okazato sie, ze ma zrosniete
nerki, tzw. nerke podkowiastg. Raz w roku chodzi-
my na kontrole do nefrologa.

Telefon, ktory zmienia zycie

Po czterech dniach pobytu w szpitalu wrocilismy
we trojke do domu. Pierwsza noc, wiadomo, nie-
przespana. Nowa rzeczywistos¢, emocje i stres.
Nie wiedzielismy jeszcze wtedy, co nas czeka.
Po jakim$ czasie wzietam do reki wyciszony tele-
fon, a tam kilkanascie nieodebranych potaczen.
Oddzwonitam... i wtedy $wiat sie zatrzymat:
,U Panstwa syna stwierdzono podwyzszony po-
ziom fenyloalaniny. Prosze jak najszybciej przyje-
chac¢ do Akademii Medycznej. Syn zostanie kilka
dni na oddziale...".

Natychmiast zaczetam szuka¢ ulotki, ktérg do-
statam na oddziale noworodkowym. Oczywiscie
wczesniej jej nie przeczytatam. Byta tam nazwa
choroby genetycznej, o ktérej ustyszatam przez
telefon. Natychmiast zadzwonitam do meza:
,2Adam, musimy jecha¢ do szpitala. Kuba moze
miec fenylocostam i jak tego nie bedziemy leczy¢,
to moze by¢ uposledzony”. Adam niedowierzat:
,Jak to!? Przeciez dzien wczesniej odebratem



zdrowe dziecko i zone ze szpitala! Kuba ma tylko
nerke podkowiasta!”. W domu zajrzatam do inter-
netu - i przerazenie. Nie bedzie moégt jes¢ miesa,
mleka, czekolady, seréw, jaj... To co on w ogdle be-
dzie jadt!?

Chwile niepewnosci

Wizyta na oddziale Akademii Medycznej w Gdan-
sku byta dla nas najtrudniejszym przezyciem.
W rejestracji panie opowiadaty sobie najnowsze
wiesci i plotki, a my staliSmy przerazeni w matym
pomieszczeniu, zastanawiajgc sie: ,Dlaczego ja?
Dlaczego my? Co sie stato, ze musimy tu byc¢?”.
OdpowiedZ nadeszta bardzo szybko.

Panie pielegniarki nam wyjasnity, ze to choro-
ba genetyczna i ze oprocz diety dzieci rozwijaja
sie identycznie jak pozostate. Promyk nadziei.
W malutkim pokoiku tréjka dzieci i rodzice. Kubus
z wenflonem w gtowie... Mimo wszystko tudzili-
smy sie, ze to tylko zty sen i pani doktor powie,
ze sie pomylili. Kuba w pierwszej dobie miat roz-
pisang diete. Przekazano nam informacje, ze przez
dwa dni nie bedzie mogt by¢ przystawiany do pier-
si. Bedzie jadt tylko preparat, aby obnizy¢ poziom
fenyloalaniny. Mleko dostanie w trzeciej dobie

w Scisle okreslonych ilosciach zaleconych przez
lekarza. Bardzo chciatam karmic¢ piersig. W szkole
rodzenia potozna opowiadata, ze pokarm matki
jest bogaty w przeciwciata, biatko, witaminy itd.
Stwierdzitam, ze nie moge wylewac tak cennego
nektaru. Postanowitam uzywac laktatora. Mleko
mrozitam w pojemnikach, aby Kuba mogt pic¢ je jak
najdtuze;.

W ciagu dnia w szpitalu zawsze byto z Kuba jed-
no z nas, natomiast na noc wracalismy do domu,
15 minut od Akademii. Adam nie chciat, abym spa-
fa na podtodze pod tézeczkiem. Wiedzielismy, ze
Kuba zostaje pod dobrg opieka.

Niestety warunki dla rodzicow byty mierne. Stara-
lismy sie by¢ zawsze na karmieniu Kuby, aby czut
nasza bliskos¢. Syn karmiony byt takze w nocy
i wypadato, ze karmienie moim mlekiem odbywa-
to sie 0 2 nad ranem. Adam wsiadat wtedy w auto
i wiozt Swiezo Sciggniete mleko do Akademii.

Diagnoza

Po tygodniu dowozenia pokarmu na oddziat na-
stapito spotkanie z lekarzem: ,Zebrane informa-
cje w toku rozpoznania pozwalajg mi stwierdzi¢
u Waszego synka fenyloketonurie, wrodzona ge-
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netyczng chorobe metaboliczng...”. Spojrzelismy
na siebie z usmiechem. Przynajmniej wiedzielismy,
na czym stoimy. Maz zadat tylko jedno pytanie:
,Pani doktor, czy jak dorosnie, to bedzie mogt
p6js¢ z ojcem na piwo?”. ,Oczywiscie. Nawet chle-
bek ze smalcem i ogdrkiem kiszonym do wddecz-
ki”. ,No. To jest o co walczy¢!” - zazartowat.
Otrzymalismy ulotki i ksigzke o fenyloketonurii,
nastepne dni byty juz tylko zgtebianiem wiedzy na
jej temat. Przegladajac literature i przepisy kulinar-
ne, wiedziatam, ze nie mamy sie czego bac. Ciaggle
zwracamy uwage na to, co jemy. Nasza kuchnia od
zawsze byta bogata w warzywa i owoce.

W grupie sita

Pani doktor opowiedziata nam o stowarzyszeniu,
ktore zrzesza dzieci i rodzicéw z fenyloketonuria.
Ze Starogardu Gdanskiego na oddziat przyjechata
rodzina z kilkunastoletnim synkiem z PKU. Przez

godzine siedzieliémy na schodach i rozmawialismy.
Poczulismy z nimi niesamowitg wiez. Ze spokojem
i usmiechem opowiadali, jak sobie radza. To spo-
tkanie byto nam bardzo potrzebne. Uswiadomili-
Smy sobie, Ze to bedzie styl i filozofia zycia, ze syn
bedzie miat oczywiscie trudniej niz inne dzieci, ale
przynajmniej zachowa rowne szanse.

Dzis, z perspektywy kilku lat po tych wydarze-
niach, sami odbyliSmy juz kilkanascie rozmow
,pocieszajacych”. Za kazdym razem widzielismy
w oczach rodzicéw ten sam strach i niepewnosc,
ktore identycznie przezywaliSmy w pierwszych
dniach. Znamy juz mndéstwo rodzin i wspieramy
sie wzajemnie. Jakub ma szes¢ lat. Poziomy feny-
loalaniny sg w normie (poza matymi wyjatkami),
rozwija sie swietnie, jak inne dzieci niebedace na
diecie. Chodzit do 7ztobka, aktualnie uczeszcza do
przedszkola. Jest wesotym, usmiechnietym roz-
rabiaka.

Iza, Adam, Kubus Gontarek

Wiecej artykutéw i porad znajdziesz na pkuconnect.pl!
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Porady
psychologa
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Z czasem uczucia uspokoja sie, a Wy -
przechodzac na kolejnych etapach przez
rézne emocje — dojdziecie do momentu,
w ktérym zza chmur powoli zaczng
przebija¢ promyki stonca.
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Drodzy rodzice, opiekunowie!

Wiasnie zostaliscie postawieni przed trudng sytuacja: Wasze dziecko urodzito sie z chorobg przewlektg
0 nazwie, ktérg trudno poprawnie wymaowic, a poczatkowo nawet zapamieta¢. Na pewno zadaliscie
wiele pytan i nie wszystkie odpowiedzi byty zrozumiate, jednak to nie przeszkodzito nowym pytaniom
pojawic sie w gtowie. Pomimo zametu w myslach to jest czas zadawania pytan i ,oswajania” tej nowej
rzeczywistosci, na ktérag nie chca zgodzic sie emocje.

Z jednej strony poszukujecie przyczyn i winnych, prébujecie zrozumie¢, co doprowadzito Waszg rodzine
do tak trudnego wydarzenia, a z drugiej - Wasze emocje przechodza od smutku poprzez gniew, lek do
zaprzeczania i niedowierzania, powodujac chaos. Czasem pojawia sie brak konsekwencji w postepowa-
niu i zagubienie, gdy jednoczesnie sytuacja wymaga od Was, by reagowac rozwaznie.

Na tym etapie emocje wydaja sie wymykac spod kontroli. Tak jest, ale to minie.



Najtrudniejszy jest poczatek

W Waszych pragnieniach z okresu cigzy wycze-
kiwane dziecko by¢ moze miato juz wtasne imie i
jak refren powracaty stowa: ,byleby byto zdrowe”.
Badania przesiewowe, ktére wydawaty sie jedynie
standardowa procedura, wykazaty, ze trzeba bedzie
na nowo spojrze¢ na pojecie zdrowia. W jednej
chwili tak wiele sie zmienito, a w sercu pojawit
sie zal za utraconym marzeniem i lek o przysztosé
maluszka.

Swiadomoé¢ braku petnego zdrowia i koniecznoé¢
wprowadzenia wymagan dietetycznych czesto
powodowaty szok, zaprzeczenie. Chciatoby sie
sprawdzi¢ jeszcze raz - bo moze zamieniono bibut-
ki? Moze wynik Zle zinterpretowano lub przeoczo-
no wazne objawy? Nawet gdy chcecie wspotpra-
cowac z lekarzem, czes¢ informacji gdzies umyka i
trzeba o nie pyta¢ ponownie.

Czasem jedno z rodzicow wdraza nowe wymagania
fatwiej, drugie trudniej, a wtedy tatwo juz o znie-
cierpliwienie i nieporozumienia. To wszystko jest
wpisane w proces radzenia sobie z diagnoza i nie
powinno zaskoczy¢ opiekujgcego sie Wami perso-

nelu. Od nich mozecie oczekiwaé spokoju i oparcia
w tym trudnym okresie. Nie bedg zdziwieni, ze cza-
sem potrzebujecie zaptaka¢, nawet zeztoscic sie lub
Jprzewietrzy¢” czy ,rozchodzi¢” emocje.

Macie prawo do zadawania pytan z pozycji laika,
gubienia sie w wyjasnieniach oraz oczekiwania
rzeczowych i wytrwatych odpowiedzi.

Wiele oddziatdéw szpitalnych umozliwia kontakt z
lokalnym stowarzyszeniem rodzicow dzieci cho-
rych na fenyloketonurie, choroby metaboliczne czy
po prostu choroby rzadkie. Pomimo niewielkiej cze-
stotliwosci wystepowania fenyloketonurii zazwy-
czaj jest mozliwe spotkanie z rodzicami z dtuzszym
doswiadczeniem tej choroby w rodzinie. Nie oba-
wiajcie sie prosi¢ o taki numer telefonu. Niekiedy
pomaga po prostu obejrzenie zdje¢ dokumentuja-
cych prawidtowy rozwéj innego malucha, abysmy
poczuli, ze damy rade.

Daijcie sobie czas
Z czasem uczucia uspokoja sie, a Wy - przecho-

dzac na kolejnych etapach przez rozne emocje -
dojdziecie do momentu, w ktérym zza chmur po-



woli zaczng przebija¢ promyki stonca.

Przyjda wraz z mysla, ze prawidtowy rozwéj Wa-
szego dziecka i jego szczeSliwa przysztos¢ jest
mozliwa pomimo poczatkowych trudnosci. Wazna
w tym czasie bedzie umiejetnosc korzystania z
réznych zrédet wsparcia, takich jak: lekarz pro-
wadzacy, rodzina, najblizsze otoczenia, znajomi
ze stowarzyszenia. Nie bojcie sie prosi¢ o pomoc,
szczegdlnie gdy otoczenie czeka na wskazdwki, aby
nie postapi¢ nieuwaznie czy niedelikatnie.

Niektorzy okres po rozpoznaniu choroby porow-
nuja do poradzenia sobie ze strata. Zgodnie z ta
analogia u rodzica matego fenylaczka moze pojawic
sie smutek, gniew, poczucie winy i poczucie bez-
radnosci, ktore powoli, wraz z kolejnymi sukcesami,
przerodza sie w niosacag nadzieje codziennosc.

Ajesli ktos zapyta o czas, to mozemy $Smiato powie-
dzie¢, ze ten proces ma trwac... tyle, ile ma trwac.
Wskaznikiem, ze wszystko przebiega prawidtowo,
bedzie stopniowe wygaszanie uczucia zalu i coraz
czestsze okresy spokoju.

Niepokoi¢ sie powinnismy, gdy brakuje wspieraja-
cego otoczenia, uptywajacy czas nie przynosi ulgi,

temat powraca, budzi gorycz, a nawet daje sie za-
uwazy¢ wzmozenie przezywanych emocji. Wtedy
konieczna jest pomoc specjalisty, ktory pomoze
przetamac to btedne koto. | nie jest oznaka stabosci
o takg pomoc poprosic.

Poczatkowe wysokie stezenia fenyloalaniny we
krwi dziecka jeszcze w czasie pobytu w szpitalu
osiagna wartosci prawidtowe, a wynikajacy z tego
niepokdj i pobudzenie u dziecka stopniowo wygasna.

Zdolnosci do regeneracji mtodego uktadu nerwo-
wego s3 ogromne, a krotkotrwate nieprawidtowe
stezenia nie zostawig trwatych sladéw w psychice
dziecka.

Maluch szybko dojdzie do siebie, podczas gdy
WYy nauczycie sie dopasowywac ilos¢ pokarmu
do jego potrzeb. Stopniowe witaczanie prepara-
tu niskofenyloalaninowego nie napotyka zwykle
oporu ze strony dziecka, gdyz jego odmienny
smak nie jest odbierany negatywnie. Upodoba-
nia smakowe u niemowlecia dopiero sie ksztattu-
ja, a ich elastycznosc¢ jest prawie nieograniczona.
To my zadecydujemy, co dziecko w przysztosci
uzna za smaczne.



Co choroba zmieni w zyciu
Waszej rodziny?

Fenyloketonuria to choroba przewlekta i stawia
Was wobec pytan o to, jak beda wygladac rozwdj i
przysztos¢ Waszego dziecka. Zapewne zastanawia-
cie sie, jakie metody wychowawcze bedg optymal-
ne w kontakcie z maluchem.

Nieuniknione sg mysli, czy powinniscie zmieniac¢
plany na przysztos¢. Doswiadczenia wielu rodzicow
moéwia, ze nie ma takiej koniecznosci. Jesli w tych
planach byto budowanie osobowoéci dziecka na
zaufaniu, bezwarunkowej akceptacji, zdrowej dys-
cyplinie i szczesciu rodzicow, to niczego nie bedzie-
cie musieli zmieniac!

Gdy widzimy ograniczenia ptynace z diety niskofe-
nyloalaninowej i zmiany w zyciu rodziny, jakie ona
wymusza, najsilniejszym pragnieniem jest chronic¢
dziecko przed tym, co go jeszcze w zyciu czeka.
Czasem rodzice chcg powstrzymac kolejne burze i
sprawic, ze ograniczenia i zmiany wydadza sie Izej-
sze. Ta odruchowa potrzeba wpisana w rodzicielskie
serce ma swoj sens jedynie w okresie przystosowa-
nia i w tych momentach, gdy zajdzie koniecznos¢
modyfikacji diety zwigzana z wiekiem. W tych prze-

tomowych chwilach blisko$¢ i parasol ochronny
rozpostarty przez najblizszych bedzie niezbedny.

Wasze dziecko jest tak samo cudowne
jak kazde inne

Kiedy mija krotkotrwaty okres ochronny, dziecko
nie wymaga juz specjalnego traktowania. Wtedy
przydaje sie ktos - partner, przyjaciel domu, czto-
nek rodziny - kto przypomni, ze lek nie jest do-
brym doradca, jesli chcecie wychowaé¢ mtodego
cztowieka wierzacego w swoje sity.

Nadmiernie chronigca postawa wychowawcza
sprawia, ze Swiat moze wydac sie dziecku miej-
scem groznym, a zyciowe wyzwania nie beda wy-
gladac jak proba sit, lecz jak zwiastun nieuchronnej
porazki. Maty fenylak powinien wiec mierzy¢ sie
Z tymi samymi wyzwaniami co dziecko zdrowe.
W taki sposdb przygotuje sie najlepiej do stawiania
czota zyciu.

Maluchy z fenyloketonurig to dzieci z takimi samy-
mi zaletami i nadziejami, ktére widzimy w kazdym
niemowleciu. To choroba i zwigzana z nim dieta
sprawiaja, ze fenylaki staja sie wyjatkowe. Bada-
nia dowodza, ze dzieci cierpigce na chorobe prze-



wlekta majg szanse wyksztatci¢ w sobie wigksza
wrazliwo$¢ na problemy wspétczesnego swiata
i szybciej zauwazy¢ cierpienie innych. Co wiecej,
ich wyjatkowos$¢ moze sprawic, ze beda bardziej
tolerancyjne dla innosci w blizszym i dalszym oto-
czeniu.

W tym kontekscie wielkiego znaczenia nabiera spo-
sob, w jaki przejdziecie te trudne chwile, w ktéorych
marzenia scierajg sie z zaskakujaca i przygnebiajaca
diagnoza.

Po okresie gniewu, smutku, zwatpienia i znieche-
cenia, ktoére sg zrozumiate i muszg mie¢ swoj czas,
potrzeba na nowo uswiadomi¢ sobie, co chcecie
dac swojemu dziecku i w co chcecie je wyposazyc
na dalszg droge.

Najlepszy prezent dla dziecka

Swiat zmienia sie w ogromnym tempie, kultury prze-
nikaja sie, a my ledwie nadazamy za tymi zmianami.
W wychowaniu coraz wiekszy nacisk ktadzie sie na
realizowanie swojej wyjatkowej drogi zyciowej oraz

Znalezienie swojego miejsca na ziemi i zajecia, kto-
re wyrazi nasza unikalnosc. Bycie indywidualnoscia
nabrato znaczenia zalety i stato sie przejawem sity
charakteru.

Rodzice, ktérzy dali swoim dzieciom prawo do inno-
$ci z uszanowaniem innosci w otoczeniu, zapewnili
im najlepsze mozliwe wyposazenie na przysztosc.
W tym kontekscie réznice juz nie dzielg, ale wyréz-
niaja.

Uwierzcie wiec w siebie, bo gdzie, jesli nie w ro-
dzinie, Wasze dziecko znajdzie zasoby potrzebne
do zmierzenia sie z zyciem?

,To niemozliwe’, powiedziata duma.
, 1o ryzykowne”, powiedziato doswiadczenie.
, 10 bezsensowe”, podpowiedziat rozsqdek.
»Sprébuj’, wyszeptato serce”.
*autor anonimowy
Postuchajcie serca...
psycholog Dorota Deli

Wiecej artykutéw i porad znajdziesz na pkuconnect.pl!
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Codzienne
potyczki
okiem rodzica

Znajdziecie tu informacje, z jakimi wiekszos¢
Z nas sie boryka: opis codziennych zmagan,
takich jak nieche¢ przyjmowania preparatu
przez dziecko, pobieranie krwi, rozszerzanie
diety malucha, wizyta u lekarza czy tez
informowanie bliskich o fenyloketonurii.




Dieta PKU

Na obecng chwile jedyna skuteczna metoda lecze-
nia fenyloketonurii w Polsce jest stosowanie diety
niskofenyloalaninowej, normobiatkowej, normokalo-
rycznej. Skrupulatne jej prowadzenie jest warunkiem
prawidtowego rozwoju dziecka. Na co dzien dzieci
w wigkszosci przyjmuja biatko w postaci preparatu
bezfenyloalaninowego (70-95% dziennego zapo-
trzebowania na biatko), natomiast biatko w postaci
naturalnej przyjmuja w niewielkiej ilosci.

Nie jedza mleka i produktéw mlecznych, jaj, ryb,
miesa, warzyw straczkowych, orzechéw i pro-
duktéw zbozowych.

Oprocz wspomnianego preparatu podstawa diety
Sg owoce, warzywa oraz specjalne produkty nisko-
biatkowe (makarony, ryz, maka, itd.), pozbawione
fenyloalaniany lub zawierajace niewielka jej ilos¢.

Na poczatku nie bedzie tatwo, ale niebawem sami
zobaczycie, ze to wszystko wecale nie jest takie
trudne. Dzi$ w dobie internetu jest mnéstwo po-
mystow na dania niskobiatkowe, sama przekonuje

sie o tym kazdego dnia. Wazne jest to, abyscie sie
nie poddawali, cho¢ chwile zwatpienia na pew-
no beda, np. gdy Wasze dziecko nie bedzie miato
apetytu, mimo ze robicie same wymyslne dania.
Zdarzyto mi sie zrobi¢ jednego dnia cztery obiady
i dopiero za ostatnim razem Kuba zjadt.

Jezeli teraz uswiadomicie sobie trudnodci, kto-
re mogg Was spotkac, inaczej bedziecie na nie
reagowac, jesli sie wydarza. Po pewnym czasie
stwierdzicie, ze nie byto sensu sie denerwowac.

Przyjmowanie
preparatu PKU

W pierwszych miesigcach zycia dziecka stosowa-
nie diety jest catkiem proste. W jej sktad wchodza
tylko preparaty oraz w niewielkich ilosciach mleko
matki lub mleko zastepcze. Jednak nie zawsze wy-
glada to tak tatwo, jak niektérzy pisza.

Sami mielismy problem w pierwszym miesigcu zy-
cia Kuby, gdy nie wypijat preparatu. Okazato sie,
ze byta to wina... smoczka od butelki. Podawanie
90 ml preparatu trwato godzine. Bylismy wykon-
czeni. Proby zmiany smoczka, butelki, robienia
wiekszej dziurki nie przynosity efektow. Po miesia-



Cu meczarni postanowitam ponownie
sprobowac z butelka przypominajaca
ksztattem piers matki. Udato sie! Za-
akceptowat! Czas karmienia skrocit sie
do 10 minut!

Byt takze problem z przyjmowaniem
zbyt duzej objetosci preparatu. Nie
czekalismy dtugo. W porozumieniu
z lekarzem wprowadziliSmy skon-
densowany preparat. Bywato, ze syn
odmawiat picia go. Na szczescie byty
to sporadyczne sytuacje, ktérymi nie
zaprzatalisSmy sobie gtowy. Mdégt miec
gorszy dzien, jak kazdy z nas. W takich
chwilach nie zmuszalisSmy go do picia,
ale predzej czy pdzniej wypijat przepi-
sang dobowa dawke preparatu.

Ale to nie koniec ,walki”. W ztobku
7 piciem preparatu nie byto proble-
mu, poniewaz ,pobierat’ z butelki ze
smoczkiem. Bunt wypijania kolejnej
dawki biatka pojawit sie w przedszko-
lu. Kuba za nic w $wiecie nie chciat
go wypijac. Nie poddawatam sie zbyt
szybko i codziennie przynositam od-

wazong dawke preparatu i shaker.
Panie z upiorem maniaka przygoto-
wywaty mu napdj. Kuba odmawiat.
Wypijat go dopiero kiedy przyjez-
dzatam po niego po pracy. Po dwdch
miesigcach sam sie przekonat. Teraz
bez zadnego problemu Kuba pochta-
nia preparat, a pani z usmiechem na
twarzy oddaje mi pusty shaker.

Pobieranie krwi

Zmora. Przez pierwsze miesigce ba-
dania wykonywalismy dwa razy w ty-
godniu, pézniej raz. Na poczatku robit
to maz, pézniej musiatam sama temu
podotaé. Niekiedy udato sie namalo-
wac koétko, innym razem trzeba byto
naktuwac 3-4 paluszki. Po jakims cza-
sie doszlismy do wprawy. Teraz Kuba
sam wystawia paluszek i bacznie sie
przyglada, jak kapiaca krew pokrywa
kétko na bibutce.

Teraz Kuba jest starszy i bardziej Swia-
domy. Ttumaczymy za kazdym razem,
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ze musimy sprawdzic¢ czy jest zdrowy,
ale sam widok samego naktuwacza go
odstrasza. Aktualnie krew pobieramy
raz na dwa tygodnie i musimy sie gim-
nastykowac aby zapetni¢ jedno kétko
na bibufce. Nie poddaje sie i wiem, ze
okres buntu minie.

Pokarmy state

Przy podawaniu pierwszych pokar-
mow statych batam sie, ze nie bedzie
mu smakowato, nie wiedziatam, jak
odmierza¢ produkty Zzywnosciowe
i jak oblicza¢ zawartos¢ fenyloalani-
ny i biatka. Okazato sie, ze strach ma
wielkie oczy! Robitam warzywa na pa-
rze, a doraznie stosowatam stoiczki.

Z uwagi na fakt, iz Kuba trafit na rodzi-
cow nielubigcych przebywacé w domu,
musiatam zacza¢ gotowal samo-
dzielnie. Przygotowywatam przerézne
kombinacje zupek, obiadkéw. Od po-
czatku celem byto to, aby Kubu$ po-
znat jak najwiecej smakow - w mysl
przystowia: czym skorupka za mtodu

nasigknie... No i udato sie. Kuba majac
niespetna 2 lata i zajadat sie oliwkami,
karczochami, kaparami, pieczong pa-
pryka itd.

Jego preferencje smakowe z wiekiem
sie zmieniaja. Aktualnie pochtania sa-
tate lodowa z pomidorami, ogdrkami,
papryka, niewielkg iloscig kukurydzy,
solg ziotowo - czosnkowa oraz oliwa.
To jest danie nr 1.

Wizyta u lekarza

Kolejnym problemem fenylaka i jego
rodzicow jest mata znajomos¢ tej cho-
roby w $rodowisku lekarskim. Dlate-
go z doswiadczenia wiem, ze idac na
jakakolwiek wizyte lekarska, musze
informowac o chorobie.

Na oktadce ksigzeczki zdrowia Kuby
jest napisane, ze ma fenyloketonurie,
natomiast z tytu jest wklejona aktu-
alna lista antybiotykdw, ktoére nie za-
wierajg aspartamu.



Prowadzenie dziennika
Zywieniowego

Dla niektorych to duzo pisania; na poczatku naszej
przygody z PKU wypetnianie dziennika zajmowa-
o sporo czasu. Aktualnie zapisanie tego, co Kuba
zjadt, zajmuje mi 5 minut w ciggu dnia. Uwazam,
ze to swego rodzaju pamietnik. Oprécz tego, co
zjadt, wpisuje tam réwniez rézne wydarzenia, jak
np. pierwszy zabek, pierwsza samodzielnie zje-
dzona zupka, choroby, czy tez Smieszne stowa,
ktore Kuba czasem przekreca itd.

Ztobek i przedszkole

Jestesmy po edukacji w ztobku. Podobnie jak
wiekszos$¢ rodzicdw mieliSmy obawy. Kto ich nie
ma?! Informacje nt. zywienia w fenyloketonurii ja-
sno przedstawitam na indywidualnym spotkaniu
oraz wypisatam na kartkach, co maty moze zjadac,
a czego nie. Poczatkowo musielismy sie dotrzec.

W pierwszym dniu zostatam poproszona o nadzor
nad przygotowaniem positkdow Kuby oraz przyno-
szeniu osobnej kartki co i ile moze zjes¢ bedac
w ztobku. Panie zadawaty pytania, a ja staratam

sie odpowiadac¢ w przystepny sposob. Wspotpra-
ca przebiegata bez zarzutu.

Dzi$ Kuba chodzi juz do przedszkola. Funkcjonu-
jemy na tej samej zasadzie, co w ztobku. Jak juz
wczesniej wspomniatam incydenty w postaci nie
picia preparatu czy nie jedzenia zupy przez tydzien
zdarzaja sie, ale to nas nie zraza.

Mysle, ze w duzej mierze wszystko zalezy od na-
szego nastawienia do diety i sposobu przedsta-
wiania informacji na jej temat. Nigdy nie robitam
z diety niskobiatkowej problemu, wiec chyba to
wiasnie to jest ten klucz do sukcesu.

Informowanie znajomych
o fenyloketonurii

Ze strony rodziny nie byto wiekszych problemow,
ale nawet po kilku latach otrzymujemy pytania
typu: ,To Kubus nie zje kotlecika?!”.

Aby takich sytuacji byto jak najmniej, dla dziadkow,
ciotek i wujkow przygotowaliSmy informacje
w wersji papierowej z przyktadowymi przepisa-
mi. W efekcie i tak przed podaniem czegokolwiek
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WSZYscy sie upewniaja, czy na pewno Kuba bedzie  uwazam, ze najlepszym prezentem na kazdg oka-
mogt to zjes¢. Czesto znajomi dzwonia i pytaja,  zje jest ksiazka, gra lub po prostu owoce).
co mogg mu podarowac w prezencie. (Osobiscie

W naszym codziennym zyciu skupiamy si¢
na pozytywnych stronach PKU.

Nie rozpamietujemy, co byto, i nie martwimy sie o przysztosc.

Wam, drodzy rodzice na poczatku Waszej przygody z fenyloketonuria,
zycze wytrwatosci, cierpliwosci i sity w codziennych potyczkach z PKU.
Traktujcie te chorobe nie jak wroga, lecz jako styl i sposdb zycia.

Iza Gontarek, mama Kubusia

Wiecej historii spisanych przez Ize i innych znajdziesz na pkuconnect.pl!

A

“'  pkuconnect.pl/phezyjtosam




6

Fenyloketonuria
a choroba
infekcyjna

Dzieci z fenyloketonuria moga otrzymywac
wszystkie leki z wyjatkiem tych, ktére
zawieraja aspartam.
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Co zrobi¢, jesli dziecko zachoruje?

Fenyloketonuria nie wptywa na odpornos¢ czy
tez czestotliwosc infekcji u dziecka. Zdarza sie, ze
dzieci z PKU - podobnie jak wszystkie inne - go-
raczkuja, maja infekcje drég oddechowych, prze-
wodu pokarmowego lub np. ktéra$ z chorob za-
kaznych wieku dzieciecego. W przypadku choroby
dziecka nalezy skonsultowac sie z lekarzem pedia-
trg. On ustali odpowiednie postepowanie. Dzieci
z fenyloketonuria moga otrzymywac wszystkie
leki z wyjatkiem tych, ktore zawierajg aspartam.

Co zrobié, jesli lekarz przepisat
antybiotyk zawierajacy aspartam, a nie
ma juz mozliwosci ponownej wizyty?
Czy podac dziecku taki lek?

Tak, trzeba poda¢ antybiotyk, poniewaz zwalcze-
nie zakazenia, np. gardta, uszu, czy ptuc, jest bar-
dzo wazne i chroni dziecko przed powiktaniami.
Bakterie mogg by¢ bardziej grozne niz przejsciowe
podwyzszenie stezenia fenyloalaniny wywotane
aspartamem. W najblizszym czasie trzeba jednak
zgtosi¢ sie do pediatry i jesli bedzie to mozliwe,
zastosowac odpowiedni lek bez aspartamu.

Czy dziecku choremu na fenyloketonurie
rodzice moga samodzielnie podac jakis
lek?

Tak, np. jesli dziecko ma wysoka goraczke, w ocze-
kiwaniu na wizyte u pediatry mozna podac leki
przeciwgoraczkowe. Dotyczy to réwniez innych
lekdw, m.in. tych powszechnie stosowanych przy
niewielkim przeziebieniu. Zawsze wtedy nalezy
sprawdzac, czy dany syrop nie zawiera aspartamu.

W jaki sposéb postepowac w czasie
choroby dziecka?
Czy zmieniac jakos diete?

W kazdym przypadku infekcji starannie stosujemy
zalecenia pediatry, moze to skrécic¢ okres choroby
i ztego samopoczucia dziecka. Przede wszystkim
staramy sie podac preparat PKU - mozna spré-
bowac¢ podawac mnigjsze porcje, za to czescigj
w ciagu dnia.

Staramy sie tez zapewni¢ odpowiednig ilos¢ ener-
gii, podajac ulubione potrawy, np. zupke, kaszki
niskobiatkowe, budynie czy kisiele. Jesli jednak
dziecko odmawia przyjmowania positkéw - nic na
site. Trzeba zaakceptowac gorszy apetyt dziecka.



Bardzo wazne jest, aby dziecko otrzymato odpowiednig ilo$¢ ptynow. Jesli
w czasie infekcji odmawia przyjmowania ptyndw, konieczna jest pilna wizy-
ta u pediatry. Krétkotrwate wzrosty stezenia fenyloalaniny wynikajace np.
z infekcji zdarzaja sie prawie wszystkim pacjentom.

Gdy dziecko jest zdrowe, wazna jest codzienna starannos¢ w przestrzeganiu
zalecen dietetycznych. Pozwala to utrzymad stabilne, bezpieczne stezenia
fenyloalaniny przez wiekszos¢ czasu i zapewnia prawidtowy rozwdj dziecka.

Czy choroba dziecka ma wptyw
na stezenie fenyloalaniny?

Tak, infekcja, goraczka, a takze inne objawy (np. wymioty) mogg by¢ powo-
dem wzrostu stezenia fenyloalaniny we krwi dziecka - ze wzgledu na nasi-
lenie procesu katabolizmu. Dodatkowo dziecko w tym czasie zazwyczaj ma
mniejszy apetyt i odmawia przyjmowania niektérych positkow.

Jesli dziecko jest chore, trzeba dodatkowo
kontaktowac sie z poradnia metaboliczng?

Tak, informacja o chorobie dziecka i stosowanych lekach jest wazna: pozwa-
la wtasciwie oceni¢ wyniki kontrolnego stezenia fenyloalaniny, a gdy choro-
ba sie przedtuza, z pomoca dietetyka mozna zmieni¢ diete, dostosowujac
ja do aktualnej sytuacji dziecka.

dr Maria Nowacka
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Spotecznos¢ o0séb chorych na PKU jest bardzo otwarta i pomocna,
chetnie wystucha Twoich problemow i zasugeruje rozwiazanie.

Pamietaj: nikt tak dobrze Cie nie zrozumie, jak osoba, ktéra ma podobne
doswiadczenia co Ty.

Druga bardzo wazna grupa ludzi, ktorzy nie zostawiag Cie bez odpowiedzi na
nurtujace pytaniaiobawy,saspecjaliscipracujacyw poradniachmetabolicznych:
lekarze, dietetycy, psychologowie. Wiedza daje pewnosc i bezpieczenstwo

- nie bdj sie pyta¢, dociekac i zwraca¢ o pomoc.
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Gdzie szukac

pomocy
I wsparcia?

Nikt tak dobrze Cie nie zrozumie,
jak osoba, ktéra ma podobne
doswiadczenia co Ty.




Poradnie metaboliczne

Poradnia Choréb Metabolicznych

Rejestracja: tel. 58 349 29 48

e-mail: chorobyrzadkie@uck.gda.pl (odpowied? w ciagu 2 tygodni)
Rejestracja czynna w poniedziatki w godz. 9-14 i pigtki w godz. 9-11

Poradnia Choréb Metabolicznych

ul. Unii Lubelskiej 1, 71-252 Szczecin
tel. 91 425 34 16 - poradnia
tel. 91 425 31 76 - dyzurka lekarska

Poradnia Choréb Metabolicznych @ \
ul. Chodkiewicza 44, 85-667 Bydgoszcz @

tel. 52 326 21 17 - rejestracja g

tel. 52 326 21 36 lub 116 - dietetyk ' @ '

Poradnia Schorzen Metabolicznych

ul. Waszyngtona 17, 15-269 Biatystok
tel. 85 745 06 24




Szpital Kliniczny im. Karola Jonschera UM
ul. Szpitalna 27/383, 60-572 Poznan

Poradnia Metaboliczna
tel. 61 849 14 30 - poradnia

Klinika Gastroenterologii Dzieciecej
i Chorob Metabolicznych
tel. 61 849 14 32 - sekretariat

Instytut Matki i Dziecka, Klinika Pediatrii
Poradnia Choréb Metabolicznych
ul. Kasprzaka 17a, 01-211 Warszawa

tel. 22 3277 121
Zapisy na wizyty: tel. 22 327 70 50

Klinika Endokrynologii i Zaburzen
Metabolicznych Instytutu
Centrum Zdrowia Matki Polki

ul. Rzgowska 281/289, 93-338 todz
tel. 42 271 11 41

Wojewaddzki Szpital Specjalistyczny
Osrodek Badawczo-Rozwojowy
Poradnia Choréb Metabolicznych

ul. H. M. Kamienskiego 73a, 51-124 Wroctaw
tel. 71 32 70 540

¢

Zespo6t Wojewodzkich Przychodni
Specjalistycznych w Katowicach
Poradnia Choréb Metabolicznych dla Dzieci

ul. Powstancow 31, 40-038 Katowice
tel. 32 603 25 40

Samodzielny Publiczny Szpital Kliniczny
nr 6 Slaskiego Uniwersytetu Medycznego
w Katowicach

Gornoslaskie Centrum Zdrowia Dziecka
im. Jana Pawtal ll

Poradnia Patologii Noworodka

(dzieci do ukonczenia 1. roku zycia)

ul. Medykow 16, 40-752 Katowice
tel. 32 207 18 00

Uniwersytecki Szpital Dzieciecy w Krakowie
Centrum ambulatoryjnego Leczenia Dzieci
Poradnia Choréb Metabolicznych

ul. Wielicka 265, 30-663 Krakéw
gabinet lekarski:

tel. 12 658 20 11, wew. 1236
gabinet dietetyka:

tel. 12 658 20 11, wew. 1523
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Gdanskie Stowarzyszenie Przyjaciét
Dzieci z Fenyloketonurig

ul. Jozefa Chetmonskiego 2, 80-301 Gdansk
Adres do korespondencji:

ul. Polna 2, 84-352 Wicko

Anna Drzazgowska

tel. 881-202-725

pkugdansk@wp.pl

Towarzystwo Przyjaciét Dzieci

Zachodniopomorskie Koto Pomocy
Chorym na Fenyloketonurie

ul. Grunwaldzka 15, 72-010 Police

Bogumita tukaszewska
tel. 501 060 181
bogumila_7@tlen.pl

Bydgoskie Stowarzyszenie Przyjaciot
Chorych na Fenyloketonurie
ul. Nowa 28/2, 85-115 Bydgoszcz

Leszek Wata
tel. 502 553 173
fenylaczki@wp.pl




Stowarzyszenie Chorych
na Fenyloketonurie w Poznaniu

0s. Rusa 2/13, 61-245 Poznan

Adres do korespondencji:
ul. Kreta 6B
62-090 Rokietnica

Marietta Kinecka, tel. 605 136 518
stowarzyszenie.pku@interia.pl

Polskie Stowarzyszenie Pomocy Chorym
na Fenyloketonurie i Choroby Rzadkie
»Ars Vivendi”

ul. Projektowana 27, 05-090 Raszyn
Matgorzata i Stanistaw Mackowiakowie,

tel. 22 720 20 66, fax: 22 720 07 09
arsvivendi@arsvivendi.info.pl
www.fenyloketonuria.org

Dolnoslaskie Koto Przyjaciét Dzieci
z Fenyloketonuria

ul. Ludwika Nabielaka 17, 51-140 Wroctaw

Katarzyna Bednarz, tel. 793 188 328
biuro@pkuwroc.pl

Slaskie Stowarzyszenie Oséb
z Fenyloketonuria
i Zaburzeniami Pokrewnymi

ul. Mylna 5, 42-400 Zawiercie

Emilia Krajewska, tel. 504 188 815
Matgorzata Henek, tel. 668 566 826

Stowarzyszenie FENYLANDIA

ul. Zachodnia 76, 41-520 Dabrowa Gérnicza

Iwona Zawada, tel. 790 24 47 70
Anna Svarcova, tel. 785 57 93 32
Rafat Jarosz, tel. 664 98 15 77
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Przyjazne miejsca w sieci

Serwis PKUconnect.pl

Najwiekszy w Polsce serwis poswiecony fenyloketonurii. Ma bogata biblioteke artykutéw przydat-
nych dla oséb w réznym wieku. Wyjatkowe sa réwniez blogi - prowadzone zaréwno przez osoby
chore na fenyloketonurie, jak i przez rodzicow wychowujgcych dzieci chorujace na PKU. Twoje
biezace watpliwosci rozwiejg eksperci wspotpracujacy ze strona: lekarze, dietetycy, psycholog oraz
prawnik. PKUconnect.pl to takze inspirujace przepisy PKU, adresy przyjaznych miejsc, niezwykte
historie oséb z PKU, kalkulator diety, interaktywna grywalizacja przyPUNKTUJ, quiz edukacyjny
,NutriQuiz” oraz duzo pozytywnej energii i motywacji. Znajdziecie nas takze w mediach spotecz-
nosciowych - na Facebooku i Instagramie!

pkuconnect.pl

PKUlicznik (D]

Kalkulator diety PKU. Bezptatna aplikacja dostepna w wersji www oraz mobilnej na Androida
i 10S. Utatwia przeliczanie Phe i planowanie positkow, umozliwia zapisywanie wtasnych zesta-
wow oraz produktéw. Wystarczy zatozy¢ konto na PKUconnect, aby mdc korzystac z petnej
funkcjonalnosci.

b Wersja na Android 2 Wersja naiOS
pkuconnect.pl/licznik/ P’ Google Play ‘ App Store

Jestesmy takze w mediach spotecznosciowych!

Obserwuj nas na:

@ @PKUConnect (© @PKUConnect



Miejsce spotkan wszystkich oséb z PKU. Znajdziesz tu odpowiedzi na wiele pytan,
a takze poczujesz, ze w grupie sita.

Najwieksze stowarzyszenie pacjenckie w Polsce. Parstwo Mackowiakowie z ogromnym zaanga-
zowaniem od lat walczg o prawa 0séb chorych na fenyloketonurie i choroby rzadkie. Na stronie
stowarzyszenia odnajdziecie wiele cennych informacji na temat fenyloketonurii, porady prawne,
relacje ze spotkan, a przede wszystkim pomoc i rade od doswiadczonych oséb.

www.fenyloketonuria.pl



Dolnoslaskie Koto Przyjaciot Dzieci z Fenyloketonurig zrzesza osoby chore na fenyloketonurie
7z okolic Dolnego Slaska. Na stronie stowarzyszenia znajdziecie kontakt do zarzadu, przepisy PKU
oraz informacje na temat organizowanych spotkan.

www.pkuwroc.pl

Bydgoskie Stowarzyszenie Przyjacidt Chorych na Fenyloketonurie zrzesza osoby chore na
fenyloketonurie z okolic Wielkopolski. Na stronie znajdziecie kontakt do zarzadu, podstawowe
informacje o fenyloketonurii, a takze ciekawe przepisy i informacje o spotkaniach.

www.pkubydgoszcz.pl

PKUsklep ma bogata oferte produktéw niskobiatkowych przeznaczonych dla oséb chorych na
fenyloketonurie. Krétki czas oczekiwania na dostawe to ogromny plus dla 0séb spoza Warszawy.

www.pkusklep.pl
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Fenyloketnuria
a prawo

Najwazniejsze pojecia i przepisy ‘
prawne dotyczace orzekania
niepetnosprawnosci. —




Wstep

Rodzice dzieci chorych na fenyloketonurie moga stara¢ sie o zasitek pielegnacyjny czy ulgi na za-
sadach ogolnych, tzn. po wczesniejszym uzyskaniu dla dziecka orzeczenia o niepetnosprawnosci
(w przypadku dzieci ponizej 16 roku zycia) lub jednego z trzech stopni niepetnosprawnosci dla dzieci
powyzej 16 roku zycia).

Wazne: Orzeczenie o niepetnosprawnosci lub stopniu niepetnosprawnosci pozwoli
dziecku choremu na fenyloketonurie i jego opiekunowi na korzystanie nie tylko z praw

i ulg o charakterze powszechnym, jak np. zasitek pielegnacyjny, lecz takze ze szczegél-
nych przywilejéw, m.in. nieodptatnych przejazdéw autobusami miejskimi w wybranych
miastach.




Zgodnie z ustawa z dnia 27 sierpnia 1997 r. o rehabilita-
cji zawodowej i spotecznej oraz zatrudnianiu oséb nie-
petnosprawnych (Dz.U. 1997 Nr 123, poz. 776 z pdzn.
zm.) przez niepetnosprawnosé nalezy rozumied trwata lub
okresowa niezdolnos¢ do wypetniania rél spotecznych z
powodu statego lub dtugotrwatego naruszenia sprawnosci
organizmu, w szczegdlnosci powodujacg niezdolnos¢ do
pracy.

Z tresci wskazanego artykutu wynika zatem, ze zespodt
orzekajgcy 0 niepetnosprawnosci przy podejmowaniu
swojej decyzji bierze pod uwage nie tylko stan zdrowia
lub stopien niepetnosprawnosci osoby, ktéra ubiega sie
0 orzeczenie niepemnosprawnosci, lecz takze psychiczne
i spoteczne aspekty funkcjonowania tej osoby.

W praktyce oznacza to, ze wystgpienie jedynie choro-
by (dtugotrwatego naruszenia organizmu) wcale nie musi
oznacza¢ niepetnosprawnosci. Aby méwi¢ o niepetno-
sprawnosci, musimy mie¢ do czynienia z sytuacja, w kto-
rej dtugotrwate naruszenie organizmu fgczy sig z istotnymi
ograniczeniami w funkcjonowaniu w sferze spotecznej lub
zawodowej.

Przyja¢ zatem nalezy, ze orzekanie o niepetnosprawnosci
jest oceng zaréwno stanu zdrowia, jak i ograniczen w moz-
liwosci funkcjonowania danej osoby w zyciu spotecznym
i zawodowym, ktdre to ograniczenia sg nastgpstwem na-
ruszenia sprawnosci organizmul.

Wazne: W przypadku dzieci chorych na fenyloketonurie
wazne jest to, aby z dokumentacji przedstawionej powiato-
wemu zespotowi do spraw orzekania niepetnosprawnosci
jasno wynikato réwniez to, w jaki sposob fenyloketonuria
ogranicza funkcjonowanie dziecka w sferze spotecznej,
moze to by¢ np. koniecznos$¢ statej, dtugotrwatej opieki
i pomocy innej osoby w zwigzku z ograniczong mozliwo-
$cig samodzielngj egzystenciji; potrzebna pomoc rodzicéw
ze wzgledu na specjalistyczng diete (w stopniu przekra-
czajgcym zakres opieki nad zdrowym dzieckiem); wszelkie
ograniczenia dziecka z fenyloketonurig w zakresie pobie-
rania nauki itp.

Osoba z niepetnosprawnoscig to osoba, kidrej stan fizycz-

ny, psychiczny lub umystowy trwale lub okresowo utrudnia,

ogranicza badz uniemozliwia wypetnianie rél spotecznych,

a w szczegdlnosci powoduje niezdolnosci do wykonywa-

nia pracy zawodowej, jezeli niepetnosprawnos¢ tej osoby

zostata potwierdzona orzeczeniem o:

1) zakwalifikowaniu przez organy orzekajace do jednego
z trzech stopni niepetnosprawnosci,

2) catkowitej lub czesciowej niezdolnosci do pracy na
podstawie odrebnych przepiséw lub

3) niepetnosprawnosci przed ukoriczeniem 16 roku zycia.

W prawie polskim obecnie obowigzujg dwa rodzaje
orzecznictwa:

a) do celéw rentowych,

b) do celéw pozarentowych.

Orzecznictwa te prowadzone sg przez rdzne instytucje
oraz regulujg je odrebne przepisy. Orzecznictwo do celéw
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rentowych prowadzone jest przez lekarza orzecznika Za-
ktadu Ubezpieczen Spotecznych, komisje lekarskie Kasy
Rolniczego Ubezpieczenia Spotecznego, komisje lekarskie
podlegte MSWIA. Orzecznictwo do celdw pozarentowych
prowadzone jest przez zespoty do spraw orzekania o nie-
petnosprawnosci lub stopniu niepetnosprawnosci.

Orzeczenie o stopniu niepetnosprawnosci lub niepetno-

sprawnosci dla celéw pozarentowych wydaje powiatowy

zespot do spraw orzekania o niepetnosprawnosci. Zespot

orzeka na wniosek:

a) osoby zainteresowanej,

b) przedstawiciela ustawowego tej osoby — w przypadku
dzieci przedstawicielem ustawowym sg jego rodzice
lub prawni opiekunowie.

Whiosek o orzeczenie niepetnosprawnosci lub stopnia nie-
petnosprawnosci nalezy ztozy¢ bezposrednio w siedzibie
wiasciwego zespotu do spraw orzekania o niepetnospraw-
nosci albo za posrednictwem Centrum Pomocy Rodzinie
(CPR) lub Osrodka Pomocy Spotecznej (OPS).

Wiasciwos¢ miejscowg powiatowego zespotu do spraw
orzekania o niepetnosprawnosci ustala sie wedtug miejsca
statego pobytu w rozumieniu przepiséw o ewidenciji lud-
nosci.

Wazne: Nie ma ujednoliconego wzoru wniosku stosowa-
nego w catym kraju. Druk wniosku nalezy uzyskac w sie-
dzibie wiasciwego zespotu orzekajgcego.

Standardy w zakresie kwalifikowania osoby z niepetnospraw-

noscia do znacznego stopnia niepelnosprawnosci

zawierajg kryteria okreslajace skutki naruszenia sprawnosci
organizmu powodujgce:

1) niezdolnos¢ do pracy — co oznacza catkowitg niezdol-
nos¢ do wykonywania pracy zarobkowej z powodu
fizycznego, psychicznego lub umystowego naruszenia
sprawnosci organizmu,

2) koniecznos¢ sprawowania opieki — co oznacza cat-
kowitg zalezno$¢ osoby od otoczenia, polegajaca na
pielegnacji w zakresie higieny osobistej i karmienia lub
w wykonywaniu czynnosci samoobstugowych, prowa-
dzeniu gospodarstwa domowego oraz utatwiania kon-
taktow ze Srodowiskiem;

3) koniecznos¢ udzielania pomocy, w tym réwniez
w petnieniu rél spotecznych — co oznacza zaleznos¢
0soby od otoczenia, polegajgcg na udzieleniu wspar-
cia w czynnosciach samoobstugowych, w prowadze-
niu gospodarstwa domowego, wspdtdziatania w pro-
cesie leczenia, rehabilitacji, edukacji oraz w petmieniu
rél spotecznych wiasciwych dla kazdego cztowieka,
zaleznych od wieku, pfci, czynnikdw spotecznych i kul-
turowych?.

Przez dtugotrwatg opieke i pomoc w petnieniu rdl spo-
fecznych rozumie sie koniecznos¢ jej sprawowania
przez okres powyzej 12 miesiecy.

Standardy w zakresie kwalifikowania do umiarkowanego
stopnia niepetnosprawnosci zawierajg kryteria okreslajg-
ce naruszenie sprawnosci organizmu powodujgce:



a) czasowg pomoc w petnieniu rdl spotecznych, co
oznacza koniecznos¢ udzielenia pomocy w okresach
wynikajacych ze stanu zdrowia,

b) czesciowg pomoc w petnieniu rél spotecznych?.

Wazne: Orzeczenie o znacznym albo umiarkowanym stop-
niu niepetnosprawnosci nie stanowi przeciwwskazania do
podjecia zatrudnienia przez osobe z niepetnosprawnoscia
na otwartym rynku pracy. Zatrudniajac takg osobe, praco-
dawca zmuszony jest zapewnic jej odpowiednie warunki
pracy uwzgledniajgce potrzeby wynikajgce z niepetno-
sprawnosci. Spetnienie tych warunkdéw powinno by¢ po-
twierdzone pozytywna opinia Parstwowej Inspekcji Pracy.

Standardy w zakresie kwalifikowania do lekkiego stopnia
niepetnosprawnosci okreslajg kryteria naruszonej spraw-
nosci organizmu powodujgce:

a) istotne obnizenie zdolnosci do wykonywania pracy, co
Oznacza naruszong sprawnos¢ organizmu powodu-
jaca ograniczenia w wykonywaniu pracy zarobkowej
znacznie obnizajgce wydajnos¢ pracy na danym sta-
nowisku w pordwnaniu do wydajnosci, jaka wykazuja
0soby o podobnych kwalifikacjach zawodowych z pet-
ng sprawnoscig psychiczng i fizyczna,

b) ograniczenia w petnieniu rol spotecznych, co oznacza
trudnosci doswiadczane przez osobe zainteresowa-
na w relacjach z otoczeniem i srodowiskiem wedtug
przyjetych norm spotecznych, jako skutek naruszone;
sprawnosci organizmu®.

Wazne: Stopien niepetnosprawnosci osoby zaintereso-
wanej orzeka sie na czas okreslony lub na state: na czas
okreslony, jezeli wedtug wiedzy medycznej moze nastgpic

poprawa stanu zdrowia, na stafe zas — jezeli wedtug wie-
dzy medycznej stan zdrowia nie rokuje poprawy. W przy-
padku zmiany stanu zdrowia osoba z niepetnosprawnoscia,
ktdra posiada orzeczenie o stopniu niepetnosprawnosci,
moze wystgpi¢ z wnioskiem o ponowne wydanie orzeczenia
uwzgledniajgcego zmiang stanu zdrowia.

1 stycznia 2002 r. wprowadzono do systemu prawa w Pol-
sce orzekanie o niepetnosprawnosci dla osdb (dzieci) po-
nizej 16 roku zycia. Orzeczenie, jak to zostato wspomniane
na poczatku, potrzebne jest m.in. do:

1) uzyskania zasitku pielegnacyjnego,

2) zasitku statego z tytutu opieki nad niepetnosprawnym

dzieckiem z pomocy spotecznej,
3) celdw rehabilitacyjno-leczniczych.

O niepetosprawnosci, tak jak i stopniach niepetnospraw-
nosci, orzekaja powiatowe zespoty do spraw orzeka-
nia o niepetnosprawnosci. W celu uzyskania orzeczenia

0 niepeinosprawnosci nalezy we wiasciwym, ze wzgledu

na miejsca zamieszkania, Zespole do Spraw Orzekania

o Niepetnosprawnosci ztozyc:

1) wniosek o ustalenie niepetnosprawnosci dla dziecka do
16 roku zycia (druk wniosku jest dostepny zawsze na
stronach internetowych danej placowki),

2) zaswiadczenie lekarskie, ktére wydawane jest na spe-
cjalnym formularzu, rowniez dostepnym na stronach
internetowych kazdego zespotu do spraw orzekania
0 niepetnosprawnosci (zaswiadczenie wazne jest przez
30 dni od daty wypetnienia),
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3) kserokopie dokumentacji medycznej poswiadczonej za
zgodnos¢ z oryginatem (karty wypisowe leczenia szpi-
talnego, wyniki badan, opis ustalonej diety),

4) opinie psychologiczng (w przypadku epilepsji, proble-
mow zdrowia psychicznego).

Powiatowy zespotu do spraw orzekania niepethosprawno-
$ci decyzje podejmuje zawsze kolegialnie. Oznacza to, ze
w jego sktadzie bedzie co najmniej dwdch cztonkdw:

a) lekarz, ktory petni jednoczesnie funkcje przewodnicza-
Cego zespotu,

b) inny lekarz, pedagog, psycholog, pracownik socjalny
lub doradca zawodowy.

Zespdt orzekajgcy moze rozpoznac wniosek i wydac orze-

czenie o niepetnosprawnosci bez uczestnictwa w posie-

dzeniu zespotu dziecka i jego przedstawiciela ustawowego

w przypadku, gdy:

1) przewodniczacy zespotu orzekajacego uzna przedsta-
wiong dokumentacje medyczng za wystarczajgcg do
wydania orzeczenia o stanie zdrowia bez badania 0so-
by zainteresowanej,

2) jesli dziecko — w zwigzku z ciezka, przewlekta chorobg
lub pobytem w szpitalu — ma ograniczong mozliwosé
poruszania sig,

3) dziecko nie moze uczestniczy¢ w posiedzeniu zespotu
orzekajacego z powodu dtugotrwatej lub nierokujgcej
poprawy choroby, uniemozliwiajgcej jego osobiste sta-
wiennictwo, potwierdzonej zaswiadczeniem lekarskim;
w takim wypadku przewodniczgcy sktadu orzekajg-
cego sporzadza orzeczenie o stanie zdrowia dziecka
lub osoby zainteresowanej na podstawie badania w
miejscu pobytu tej osoby lub dziecka.

Przy orzekaniu o niepetnosprawnosci osoby, ktéra nie

ukonczyta 16 roku zycia, bierze sie pod uwage:

1) zaswiadczenie lekarskie zawierajace opis stanu zdro-
wia, wydane przez lekarza, pod ktérego opieka znaj-
duje sie dziecko, oraz inne posiadane dokumenty mo-
gace mie¢ wptyw na ustalenie niepetnosprawnosci;

2) ocene stanu zdrowia wystawiong przez lekarza prze-
wodniczgcego w skladzie orzekajgcym, zawierajaca
opis przebiegu choroby zasadniczej oraz wyniki do-
tychczasowego leczenia i rehabilitacji, opis badania
przedmiotowego, rozpoznanie choroby zasadniczej
i choréb wspdtistniejgcych oraz rokowania odnosnie
do przebiegu choroby, a takze ograniczenia w funk-
cjonowaniu wystepujace w zyciu codziennym w po-
réwnaniu do dzieci z petng sprawnoscig psychiczng
i fizyczng wiasciwag dla wieku dziecka;

3) mozliwos¢ poprawy zaburzonej funkcji organizmu po-
przez zaopatrzenie w przedmioty ortopedyczne, srodki
techniczne, srodki pomocnicze lub inne dziatania.

Zgodnie z Rozporzadzeniem Ministra Pracy i Polityki Spo-

fecznej z dnia 15 lipca 2003 r. w sprawie kryteridw oce-

ny niepetnosprawnosci u 0séb w wieku do 16 roku zycia

(Dz.U. Nr 139, poz. 1328) oceny niepetnosprawnosci 0so-

by w wieku do 16 roku zycia zespét orzekajacy dokonuje

na podstawie nastepujacych kryteridw:

1) przewidywanego okresu trwania uposledzenia stanu
zdrowia z powodu standw chorobowych przekracza-
jacego 12 miesiecy,

2) niezdolnosci do zaspokajania podstawowych potrzeb
zyciowych, takich jak: samoobstuga, samodzielne po-
ruszanie sie, komunikowanie z otoczeniem, powodujg-
cej koniecznosé zapewnienia statej opieki lub pomocy
W sposob przewyzszajgcy zakres opieki nad zdrowym
dzieckiem w danym wieku albo



3) znacznego zaburzenia funkcjonowania organizmu,
wymagajgcego systematycznych i czestych zabiegdw
leczniczych i rehabilitacyjnych w domu i poza nim.

Do stanéw chorobowych, ktére uzasadniajg koniecznosc
statej opieki lub pomocy osobie ponizej 16 roku zycia, na-
leza:

1) wady wrodzone i schorzenia o réznej etiologii, prowa-
dzace do niedowtaddw, porazenia koriczyn lub zmian
w narzadzie ruchu, uposledzajgce w znacznym stop-
niu zdolnos¢ chwytng rak lub utrudniajgce samodzielne
poruszanie sig;

2) wrodzone lub nabyte ciezkie choroby metaboliczne,
uktadu kragzenia, oddechowego, moczowego, po-
karmowego, ukifadu krzepniecia i inne znacznie upo-
Sledzajace sprawnos¢ organizmu, wymagajgce sys-
tematycznego leczenia w domu i okresowo leczenia
szpitalnego;

3) uposledzenie umystowe, poczawszy od uposledzenia
w stopniu umiarkowanym;

4) psychozy i zespoty psychotyczne;

5) catosciowe zaburzenia rozwojowe powodujgce znacz-
ne zaburzenia interakcji spotecznych lub komunikacii
werbalnej oraz nasilone stereotypie zachowan, zainte-
resowan i aktywnosci;

6) padaczka z czestymi napadami lub wyraznymi nastep-
stwami psychoneurologicznymi;

7) nowotwory Zztosliwe i choroby rozrostowe uktadu
krwiotworczego do 5 lat od zakoriczenia leczenia;

8) wrodzone lub nabyte wady narzadu wzroku powoduija-
Ce znaczne ograniczenie jego sprawnosci (prowadzace
do obnizenia ostrosci wzroku w oku lepszym do 5/25
lub 0,2 wedtug Snellena po wyréwnaniu wady wzroku
szktami korekcyjnymi) albo ograniczenie pola widzenia

do przestrzeni zawartej w granicach 30 stopni;

9) gtuchoniemota, gluchota lub obustronne uposledzenie
stuchu niepoprawiajgce sie w wystarczajgcym stopniu
po zastosowaniu aparatu stuchowego lub implantu sli-
makowego.

Wazne: W oparciu o przedstawiong wyzej podstawe
prawng nalezy stwierdzi¢, ze dziecko chore na fenyloke-
tonurie spetia ustawowe przestanki do uzyskania statusu
0soby z niepetnosprawnoscia, gdyz ma trwale uszkodzo-
ng sprawnosé ukladu metabolicznego, ktdra powstata juz
w momencie urodzenia, a stan jego zdrowia powoduije ko-
nieczno$¢ udziatu opiekuna w czynnosciach zycia codzien-
nego, procesie leczenia i edukagji.

Zgodnie ze wskazanym wyzej rozporzadzeniem przy oce-
nie niepetnosprawnosci osoby ponizej 16 roku zycia bierze
sie ponadto pod uwage:

1) rodzaj i przebieg procesu chorobowego oraz jego
wplyw na stan czynnosciowy organizmu,

2) sprawnosc fizyczng i psychiczng dziecka oraz stopien
jego przystosowania do skutkdw choroby lub narusze-
nia sprawnosci organizmu,

3) mozliwosé poprawy stanu funkcjonalnego pod wpty-
wem leczenia i rehabilitacji.

Wazne: Nigpetnosprawnosé dziecka okresla sie na czas
okreslony, jednak nie dtuzszy niz do ukonczenia przez nie
16 roku zycia. W przypadku zmiany stanu zdrowia osoba
z niepetnosprawnoscia, ktéra posiada orzeczenie o nie-
penosprawnosci, moze wystgpi¢ z wnioskiem o ponow-
ne wydanie orzeczenia uwzgledniajgcego zmiane stanu
zdrowia. W praktyce oznacza to, ze jezeli z jakis powo-
doéw w stosunku do dziecku chorego na fenyloketonurie
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nie orzeczono niepetnosprawnosci oraz nie uwzgledniono
odwotan do wyzszych instancji, mozna za jakis czas pro-
bowac ztozy¢ wniosek o orzeczenie niepethosprawnosci
ponownie.

Whioski 0 orzeczenie zardwno stopnia niepetnosprawno-
&ci, jak i niepetnosprawnosci sg rozpatrywane nie poznie;
niz w ciggu 1 miesigca od dnia jego ztozenia. W przypad-
kach bardziej skomplikowanych wniosek musi by¢ roz-
patrzony nie pdzniej niz w ciggu 2 miesiecy od daty jego
Zlozenia. Jedli sprawa nie zostanie zatatwiona w wyzej
wskazanych terminach, powiatowy zespdt jest zobowig-
zany do powiadomienia wnioskodawcy o nowym terminie
zafatwienia sprawy i podania przyczyn zwioki.

Osoba zainteresowana, ktorej powiatowy zespdt do spraw
orzekania o niepetnosprawnosci wydat orzeczenie o nie-
petnosprawnosci lub stopniu niepetnosprawnosci, ma pra-
wo w terminie 14 dni od dnia doreczenia jej orzeczenia od-
wota¢ sie do wojewddzkiego zespotu do spraw orzekania
0 niepetnosprawnosci. Odwotanie skiada sig za posred-
nictwem zespotu powiatowego, ktdry wydat zaskarzane
orzeczenie.

Powiatowy zespdt, do ktérego wptyneto odwotanie, zobo-
wigzany jest przesta¢ je w terminie 7 dni od jego otrzy-
mania do wojewddzkiego zespotu do spraw orzekania
0 niepetnosprawnosci. Powiatowy zespdt do spraw orze-
kania moze rowniez w tym okresie dokonac¢ samokontro-
li zaskarzonego orzeczenia. Oznacza to, ze powiatowy

zespot do spraw orzekania o niepetnosprawnosci moze
uznac, iz odwotanie jest zasadne, i uchyli¢ lub zmienic za-
skarzone orzeczenie.

Rowniez od orzeczenia wydanego w drugiej instancii
przez wojewddzki zespdt do spraw orzekania o niepet-
nosprawnosci przystuguje odwotanie. Osoba zaintere-
sowana sktada odwotanie do sadu pracy i ubezpieczen
spotecznych w terminie 30 dni od dnia doreczenia orze-
czenia. Odwotanie to wnosi sie za posrednictwem woje-
wodzkiego zespotu, ktdry wydat zaskarzane orzeczenie.

Wazne: Postgpowanie sgdowe w sprawach odwotari od
orzeczenia w przedmiocie niepetnosprawnosci lub stopnia
niepetnosprawnosci jest zwolnione od kosztow i optat sg-
dowych.

Zasitek pielegnacyjny przyznawany jest w celu czgsciowe-
go pokrycia wydatkéw wynikajgcych z koniecznosci za-
pewnienia dziecku opieki i pomocy innej osoby w zwigzku

Z jego niezdolnoscig do samodzielnej egzystencji. Zasitek

pielegnacyjny przystuguje m.in.:

1) niepetosprawnemu dziecku,

2) osobie niepemnosprawnej powyzej 16 roku zycia,
jezeli legitymuje sie orzeczeniem o znacznym stopniu
niepethosprawnosci,

3) osobie niepetnosprawnej powyzej 16 roku zycia legity-
mujgcej sie orzeczeniem o umiarkowanym stopniu nie-
petnosprawnosci, jezeli niepenosprawnos¢ powstata
przed ukoriczeniem 21 roku zycia.



Wazne: Zasitek pielegnacyjny nie przystuguje m.in. osobie
uprawnionej do dodatku pielegnacyjnego lub wtedy, gdy
cztonkowi rodziny przystuguje za granicg $wiadczenie na
pokrycie wydatkéw zwigzanych z pielegnacjg tej osoby
(chyba ze przepisy o0 koordynacji systemow zabezpiecze-
nia spotecznego lub dwustronne umowy o zabezpieczeniu
spotecznym stanowig inaczej).

Aby uzyskac zasitek pielegnacyjny, nalezy w Osrodku
Pomocy Spotecznej ztozy¢ wniosek o ustalenie prawa
do zasitku pielegnacyjnego (wniosek trzeba pobrac z wi-
tryny internetowej osrodka, w ktérym bedzie sktadany).
Do prawidtowo wypetnionego wniosku o ustalenie pra-
wa do zasitku pielegnacyjnego nalezy dotgczyc:

1) dokument stwierdzajgcy tozsamosc osoby ubiegajacej
sie 0 Swiadczenia,

2) orzeczenie © niepemosprawnosci lub orzeczenie
0 znacznym lub umiarkowanym stopniu niepetno-
sprawnosci,

3) w przypadku dziecka — skrocony odpis aktu urodzenia
dziecka.

Prawo do zasitku pielegnacyjnego ustala sie od miesigca
zlozenia wniosku do korica waznosci orzeczenia o niepet-
nosprawnosci, dlatego nie nalezy zwlekac ze ztozeniem
whniosku po uzyskaniu odpowiedniego orzeczenia®.

Wazne: Whioski o ustalenie prawa do zasitku pielegnacyj-
nego mozna skifadac przez caly rok. Wysokosc¢ zasitku pie-
legnacyjnego wynosi 186,00 zt miesigcznie.

TArt. 2 pkt 10 ustawy z dnia 27 sierpnia 1997 r. o rehabilitacji zawodowej i spotecznej oraz zatrudnianiu 0s6b

niepetnosprawnych (Dz.U. 1997 nr 123 poz. 776 z pézn. zm.)

2§ 29 Rozporzgdzenia Ministra Gospodarki Pracy i Polityki Spotecznej z dnia 15 lipca 2003 r. w sprawie orzekania
0 niepenosprawnosci i stopniu niepetnosprawnosci (Dz.U. z 2003 r. Nr 139, poz. 1328 z pdzniejszymi zmianami).
3§ 30 Rozporzgdzenia Ministra Gospodarki Pracy i Polityki Spotecznej z dnia 15 lipca 2003 r. w sprawie orzekania
0 niepenosprawnosci i stopniu niepetnosprawnosci (Dz.U. z 2003 r. Nr 139, poz. 1328 z pdzniejszymi zmianami).

4 Tamze.

5 Ustawa z dnia 28 listopada 2003 r. o $wiadczeniach rodzinnych (Dz.U. z 2006 r. Nr 139, poz. 992); Rozporzgdzenie Ministra Pracy
i Polityki Spotecznej z dnia 3 stycznia 2013 r. w sprawie sposobu i trybu postepowania, sposobu ustalania dochodu oraz wzordw
whniosku, zaswiadczeri i oswiadczen o ustalenie prawa do swiadczeri rodzinnych (Dz.U. z 2013 r., poz. 3.).
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Dzienniczek
diety

Codzienne prowadzenie dzienniczka diety
pozwoli Wam kontrolowag, ile fenyloalaniny

Twoje dziecko spozywa kazdego dnia. Pomozét b
to dietetykowi ustali¢, jak w razie potrzeby , r
modyfikowa¢ diete dziecka. s
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