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1. RIJEC UREDNIKA

Osobito me veseli da Vam mogu predstaviti 1. BROJ BILTENA Udruge za pomo¢é
obiteljima s fenilketonurijom Republike Hrvatske. Zelja mi je da Vas ovaj prvi broj
podsjeti na proteklo vrijeme nase Udruge. |zlazak prvog broja Biltena Udruge poklopio
se s trinaestom (13) obljetnicom osnutka naseg drustva (sada Udruge ).

Zahvaljujucéi trudu nekolicine obitelji 03.03.1990. osnovano je Drustvo za pomo¢
obiteljima s fenilketonurijom (PKU ) Republike Hrvatske. Njima moZzemo zahvaliti $to su
se izborili i za neke povlastice koje danas imamo. Podsjetimo se za $to smo se do
danas sve izborili.

Imamo hranu s malo bjelan€evina na nasem trzistu , preparat PAM i brasno s malo
bjelan€evina i fenilalanina , koje dobivamo preko recepta. Imamo i svoju internet
stranicu Udruge. Imamo projekt za dobivanje kompjutora za nase ¢lanove i jo$

dosta toga. Izlazak biltena Udruge je doista rezultat iskustva i suradnje svih nas

koji koristimo hranu siromasnu bjelanéevinama a vrijeme Ce pokazati koliko ¢emo
uspjesno i putem biltena i dalje pomagati svima zainteresiranima.

Obradovao me je svaki Vas telefonski , E-mail i svaki drugi kontakt s Vama.

Nadam se da Ce se takova suradnja nastaviti i u buduc¢nosti. Nasi novi projekti

traZe jo$ vecu aktivnost svih ¢lanova Udruge. Svi mi €lanovi PredsjedniStva

Udruge veselimo se svakom Vasem aktivnom uklju€enju u rad udruge kako bismo

jo$ uspjesnije radili , te primjenom najnovijih saznanja obogatili zivote oboljelih od
fenilketonurije (PKU) u Republici Hrvatskoj.

Hvala Vam !!!
Vas$ Boris Simek

Tajnik Udruge



FENILKETONURIJA
- prirodena greska

Viadimir Sarnavka, | ., speclal

metabolizma

Ako se bolest ne
prepozna i ne lijeCi
na vrijeme,
postupno se
javljaju znakovi
teskog i
nepopravljivog

ostecenja mozga

Femlketonurna (u daljnjem tekstu PKUY

je bolest koju nastaje zbog prirodene greske
u slozenom mehanizmu metabolizma ami-
nokiseline tenilalanina (FHE). To je esenci-

jalna aminokiselina (tijelo je ne moze samo

sintetizirar), a nalazi se w svim |1r|m|:|r|1m

proteinima, U organizmu sluzi za ugradniju

U tjelesne proteine, a iz

nastaje | trozin

druga aminolaselina ko

|4 |& wazna za sinlezu
hormaona stitnjace, neurotransmitera i
ko#nog pigmenta melamna. Za pretvorbu le-
nilalanina u titozin nuzan je enzim fenil-
alanin-hidroksilaza (PAH). Ako postoji mu-
tacija gena na 12 kromosomu koji reguhra
praizvodniu ovog enzima, nece se modi
odvijaul reakeija pretyorbe lenilalanina u
trozin, fenilalanin ce se gomilati u orgamz-
mu, 4 manjkati ée tirozma

Glavno klinicko obiliezie PKU je pojava
progresivne dusevne zaostalosti | drugih

neuroloskil simptoma, a laboratorijski

nalazime povecane konicentracije PHE u
kvt e povedano izlucivanje njegovih
meiabolita 1 mokract

[ sdnjih 25 godi-
na se skriningom provode sustavna ispiti-

svrhu otknivanja, posl

vanja milijuna novorodencadi u velikim
regijamia (1 Cirvim drzavinma, Stoline Usica
bolesne djece | miadih ljudi kao | njihove

uhitel | medicnska dje C1 danas su srel

ni 5o su ta dieca, zahvaljuud pravodob
nom otkricu bolesii | lijecenju, zdrava,
pamelna | polpuno normaina

Povijesni razvoj

Danas fe poznato oko 1000 nasledmh
metabolickih bolesti, 1 povijest PKU je za-
nimljivit stoga $1o je 1o prva takva otkrivena
holest, prva kod koje je organiziran novoro-
denacki skrining, prva kod koje se uspjelo

posebrim dijetnim lijecenjem (uskraciv.

nem enzimskog supstrata) dovesti do izlje-
cenja td. PKU je kasnije kliméarima sluzila
takvih bolesti 1

kao model kod proucavanja
zhog toga bitno pridonijela rzvoju genetike.
biokemije, nutriciologije. prehrambene in-
dusirye ird

1934.-1944. - Otkrice recesivnog
poremecaja u metabolizmu fenilalanina
povezanog s mentalnom retardacijom

Otkrice bolesti dugujemo norveskom li-
jecriku 1 biokemicaru Asbjornu Follingu

kaiji je 1934, godine opisao 10 umno zo

ostalih pacijenata ¢ija je mokraca imala neo-

biéan mins “po misevima” Dodavanjem

feriklorida urinu primijetio je neocekivanu

pojavu zelene hoje mije je iz urina
1zolirao fenilpiicnu kaselinu 1 bolest naz-
vao ‘Imbecilitas phenylpyrouvica

Penrose je 1935, gadme utvrdio da se
holest prenosi aUtosomno recesvig, &
1937 |o] je. zajedno s Quastelom, dao ime
lenilketonurija

1944.- 1953, - Otkerice defekinog en-
zima u PKU i sckundarnih metabolickih
poremecaja



Glavni put razgradnje fenilalanina u
tirozin vpisan je 1944, godine, a 1947. je
lervis otknio da davanje fenilalanina dovodi
do porasta koncentracije tirozina u krvi
zdravih ljudi, all ne i u oboljelih od PKU

Udenfriend i Cooper su 1952 opisali
enzimaiski sustav koji omogucuje pretvorbu
fenilalanina u tirozin. Tih godina su
uglavnom objasnjeni 1 svi sekundarni
biokemijski poremedaji kao i metabolizam
tirozina, triptofana i njihovih amina. Tako
su zapravo prvi put potvrdene Garrodove
pretpostavke o vezi izmedu gena, enzima i
klimicke abnormalnosti

1954.-1963. - Uvodenje dijetnog
lijecenja, Guthrie test i poceci shrininga;
Test za procjenu aktivnosti PAH enzima i
rasvjetljavanje “kompleksa sustava
hidroksilacije”; Detekcija heterozigota

Dvadeser godina nakon Follingovog,
otkrica, Bickel je 1954. oznacio prekretnicu
u lijecen)u, objavivsi rezuliate lijeéenja PKU
hranom koja sadrzi vilo malo fenilalanina.
Dijetna prehrana je ne samo smaniila kon-
centraciju fenilalanina u kvt | mokract
nego je dovela i do pobeljsanja neuroloskih
poremecaja kao npr. konvulzija. Rezultati
testova nteligencije, odnosno intelekrualne
funkcije bolesnika nisu se, medutim, bitno
promijenili. Uskoro su slijedili | drugi radovi
koji su potvrdili prvi Bickelov izviestaj 1

opeenito je zakljuceno da bi ovakav nacm li-
jecenja bio najdielotvormiji ukoliko se primi-
jeni &o je ranije mogude, Ovaj je smioni
eksperiment zapravoe promijenio prirodu
same baolesti koja je sada postals preventibil-
na | samim time interesantna za klinicare
pedijatre i javno zdravstva. Uskoro je posta-
lo jasno da je nuzan skrining, odnosno sis-
tematsko traganje za metaholickom greskom
kod sve novorodenadi U tu je svrhu naj-
prije koristen test s ferikloridom kojim se
otkriva fenilpiruvat u mokraci. Bio je koris-
tan u starije djece | odraslih, ali u novoro-
denackoj populaciji bilo je previe lazno
negativith rezultata

Nova prekretnica nastala j¢ 1960.-1963
kada je Guthrie razvio svof model “inhibicije
bakterijskog rasta”, metodu prociene kon-
centracije fenilalanina relativno jednostavnom
tehnikom 1z osusene kapi kvt < filler papita.
Test je bz, jednostavan, specifican i pouzdan

te se | dan danas konsti Sirom svijeta gdje za 10
postaje organizacijsk uviert

1964.-1973. - Sirom svijeta organi-
ziran neonatalni skrining i rano lijecenje
bolesnika

U ovoj dekadi je u vecini razvijenih ze-
malja organiziran neonatalni skrining i ob-
javljeni su prvi rezuliati

1974.-1983. - Otkrice hiperfenilalanine-
mijé zbag poremecene sinieze biopterina;

o "

21-40 41-60 b1-80

Kvocijent razvoja (QR) djece s klasitnom PKU (N=62)
X=93.2

narmalna distribucija

81100 101-120 121.140 141-160

Sinteza i kloniranje PAH ¢cDNK iz jetre
stakora i kloniranje lindske PAH ¢DNK

Isabel Smith 1 Claus Bartholome su,
odvojeno, 1974, opisali djecu s neobiénim
oblikem PKU kaja su progresivno neuro-
loski | dusevno propadala uprkos dijernom
lijecenju 1 normaloim koncentracijama fenil-
alanina u serumu. Ispravno su pretpostavili
da i se moglo raditi o poremecaju meta
bolizma terrahidrobioplerina (BH4)

Prvi slucaj PKU zbog nedostatka kaolak
tora opisao je Kaufman 1975, 4 Leeming je
1976. opisao prvog pacijenta koji je imao
snizene koncentracije biopterinag u knvi i u
mokract. Curtius | Niederwicser su 1979
potvrdili da se radi o defekin u siren BH+
Ovi su autori razvili | metode za odredivanje
prerina u mokraci | opisali uspjesno lijecenie
ovih pacijenata peroralnim davanjem BH4

Kasnije su opisani drugi enzimski defek-
11 koji uzrokuju poremecaje u sintez1 hiopte-
rina, U (o je vrijeme zaokruZena slika o
vainosti BH+ u metabolizmu ne samo lenil-
alanina nego i tirozina 1 tiptofana, u sintesi
neurotransmitera & o njegovoj wlozi u nas-
tanku Parkinsonove bolesti | endogene de-
presije. Ma kraju ove 4 dekade. nakon
Follingovog otkrica su Woo, Robson |
suradmici uspweli izolirati gen za PAH. Na {aj
nacin je dobiven uvid ne samo u strukiurn
gena ved su i Sirom olvorena vrala istrazi-

Ostecenje mozga nelijecene djece
ocituje se tijckom prvih mjeseci
Zivota zaostajanjem u
motoerickom razvoju,
slaboumnoscu, epilepsijom i
drugim neuroloshim

simptomima.

Kvocijent inteligencije lije&enih i
nelijedenih bolesnika s
fenilketanurijom



Tesko retardirana braca s
nelije¢enom fenilketonurijom - vide
se svijetla put | teke
skcematozne promjene na koi

vanju lenilketonunije na molekularnoj razini

1984.-1993, - Maternalna PKU;
Odgovor na pitanje kada prekinuti dijetno
lijecenje; Nuklearna magnetska rezonanca
(NMR} u pacijenata s PKU; Prenatalna di-
Jjagnoza PKU; Lokalizacija gena za PAI
na 12, kromosomu

Od ranije se znalo da se djeca majki s
nelijecenom PKU znatajno cesce radaju s
razliéitim kongenitalnim anomalijama. Broj-
ni pregledni radovi pokazali su da velika
vedima cjece ¢lje su marke u trudnoct imale
koncentracije PHE vece od 10 mg/dL, ima
mentalnu retardaciju, rmkrocefaliju (malu
plavu), mamnjul i sradajnu tezinu | razlicite
ozbiljne mallormacije, ukljucujudi i konge-
nitalne sréane mane. Zakljuceno je 1 opce
prihvaceno da buduce majke koje boluju od
PKU moraju zapocetl, odnosno ponovria
pocent pravoditi ako su prekinule, vrlo
strogu dijetu vec prije zaceca

Luke mije bilo pikakvili dvojn o uspiehu
rame lijecenih PKU pacijenata dijetom s ma-

Danas je poznato oko 1000
nasljednih metabolickih bolesti,
a povijest PKU je zanimljiva
staga sto je Lo prva takva

otkrivena bolest

Filter-papiri¢ s krvlju
nevorodantata iz koje 88 u
laboratoriju odreduje
koncentracija fenilalanina
Guthrie-testom

lo femilalanina, postojale su brojne nedo-
umice o opravdanost il neopravdanostl
prekuda dyetnog ljecenja u razlicito) dobi. U
zadnjih desetak godina pojavill su se hrojni

radovi kojima su awtori priliéno uvjerljivo
dokazali da je prekad dietnog lijecenja u bi-
lo kojoj dobi Skadljiv, dovodi do pada in
telekiualnih sposobnost, promjena u EEG-u
| cmgih raz
U Velikoj Brianiji je 1990, Alan
Thompson sa suradnicima prvi 1Zvijestio o

itih neuralnskih simptoma

promjenama na mozgy koje se vide rehni-
kom snimanja NMR § koje su prisutne kod
nelijecenih, ali 1 fjecenih osoba s PKU

Lidsky | suradnici su 1984, dokazali da
e PAH-lokus smjesten u ljudi na 12 kra-
mosomu, Strukiury PAH-gena su detaljnije
opisall DiLella § suradnici 1986., & prenatal-
na dijagnoza PKU prvi put je postavijena
1983. godine

Novorodenacki skrining u
Republici Hrvatskoj

Godine 1978, a nakon prethodno prove-
deng pilot studije, na micyjanva prof. Duska
Mardesica s Klimke za djecje bolesti KBC
Rebro u Zagrebu, osmitlien je program sis-
tematskog trazenja PKL u Republics
Hrvatskoj. U program su s nakon
zagrebackih rodilista postupno ukljucivala |
ostala rediliSta, wko da je zadnjih godina

Mjesto na peti novorodenéeta
odakle se uzima nekoliko kapi krvi
za novorodenadki skrining

njime obuhyadena vecina noverodenacke
populacije. Od 1984, godine skrining na PKU
je ukljuéen u obwezne mjere zdravsvene
zastite novorodencadi. Do sada je uéinjeno te-
stiranje u preko milijun novorodendads i
otkriveno je 130 djece 5 PKU, koja se zah
valjujudi brzo) dijagnezi | dijetnom nacinu |-
Jecenja sasvim normalno tyelesno 1 intelekiual-
no razvijaju Kako bt pomogh jednl drugima
roditelj su osnovali { “Udruzenje rodielja
djece obolele od lemlketonunje”, koje se re-
dovito sastaje nekoliko puta podignje

Dozivotno strogi
dijetalni propisi

Fenilketomurija je relativno rijetka
nasljedna bolest s kojom se novorodende ro-
di naizgled zdravo, ali ako se ne lijedi pos-
tupno se javljaju znakovi teskog ostecenija

iy

Ostecenje mozga nelijecene djece odittje se

mozga koje se vise ne moze popravili
tijekom prvih mjeseci Zivota zaostajanjemn u
motorickom razvoju, slaboumnascn, epilen-
sijom | drugim peuroloskim simptomima
Koza i kosa su svijetli, a na kozi postoji

ekeem. Nasuprot tome, pravodobno,

pravno | dosljedno lijecena djeca mzvijaju se

potpuna normalno 1 m PO Cemu s¢ ne rag

likuju od svoj

ravih vrinjaka
Genski determinirana holest - PKLI <¢

naslieduje od roditelja koji su zdravi, ali



nose u sebi gen koji prenosi holest,
Medutm. ne mora svako dijere wkvog
roditeljskog para naslijeditl bolest, Bolesno

ce bitl samo ono dijete koje nosi dva gena
za PKL, jedan je naslijedio od majke a dru-
gi od vea Ostala djeca tog roditeljskog

para koja nose samo jedan gen za bolest,
bile do su ga naslijedila od vca il od maj-
ke, ko | ona koja nisu naslijedila niti jedan
gen za PKU bit ce zdrava. Vjerojatmost da
takav roditeljski par dohije bolesno dijete
je oko 25%, a vierojamost da dobije zdrave
dijete 75%

Razvoj oftecenja mozga - Amino-
kiselina fenilalann je privodni sastaviu dio
hielancevina od kajih je graden organizam
ludhi, zivotinja | biljaka, Hranom u kojoj inu
bielancevina. dijete dobiva | aminokiselinu

fenilalanin u kolicini koja je obicno puno

veea nego Sto je to potrebnio o rast, razvoj |
zwol. Visak femlalanma iz hrane zdravi or-
ganizam razgradi 1 odstrani Iz organizma
Bolesno dlijete s PKU razlikuje se od zdravog
SAMO PO tome Sto Njegov arganizam ne mo
Ze razgradit | odstraniti visak fenilalanina
kojeg dobiva hranom. Zbog toga se u takve
djece nakuplja fenilalanin u tielesnim teku-
cinama | u krvi u velikim koncentracijama.

Povecana koncentracia fenilalanina u
lervi djeluje toksicno (otrovne) na mozak
djeteta, ometa mu razvo| | trajno g
nitecuje

Osnova lijecenja - Ako je prevelika
kolicing fermlalanma wzrok ostecenju mozga,
onda hi se one moglo sprifeciti tako da se

koli¢ina fenilalanina odrzava dovoljne

niskom kao u zdrave djece. Ova ideja ¢
osnov vrlo uspjesnog lijecenja PKU. Temel;
lijecenja je posehna ljekovita prehrna koja
Je tako sastavljena da dijete svakog dana
putem hrane dobije samo onu malu
koliginu fenilalaning ko mu je neophodna
za rast i razvol, a da pri tome ne ostane niti
malo vizka koji bi se u povecano; koncen-
traci)i nakupljao u tjelesnim rekucinama.
Dijetna lijecenje - Za cijelo vrijeme li-
jecenya dijete mora dobivati samo unaprijed
odrede

n

kolicinu posebne hrane priprem-
liene za djecu s PKU koja ne sadrzi fenil-
alanin, o ko zamjenjuje prirodne
hielancevine Takva spectjalna hrana ima 1z-
gled mlijela u prahu koje se u 1wéno odm-
jerenoj kelicini razrjeduje vodom | daje
svakog dana u nekoliko obroka. Preparat
lakve hrane kojl je odobren kod nas zove se
PAM" To je diect jedini
(jer prirodne bjelancevine koje se najvize

vor bjelancevina

malaze u mesu, mlijeku, jajima. ribi e di-
jete ne smije jesti buduc da sadrze vilo ve-
like koli¢ine fenilalanina)

Ostm takve. specijalne ljekovite hrane,
dijete smije konzunmurati samo one prirodne
namimice i u onaj kalicing koja je propisana
jelovnikem, To je voce, neke vrste povréa
koje se moraju toéno vagau te krub | Leste-
nina od posebnog brasna koje sadrzi malo
proteina. Jedino tim nacinom mogude je
sprijeciti povecanie koli¢ine fenilatanma u
krvi | sprijeciti ostecéenje mozga

Procjena uspjesnosti lijecenja -
Lijecenje treba zapodett &to prije. éim se
b

atkrije, a traje doZivotno Tijekam |j-
jecenja treha redevito nadziran koli¢inu fe-
nilalanina v krvi, Radi toga se dva pata
mijeseéno, ili prema dogovoru, Salje uzorak
djetetove osusene larvi na poschnom filier
papiricu u nas Llh.ﬂ:\iuui. iz kojeg s¢ izmjeri

koncentracija lenildlaning. Normalna, niska

koncentracija ferlalanina dokaz je da su

roditelfl dobro

mieli upute o prehrant |
tla nema opasnosti za razve] djeteta | njego-

v mozgi. Osint toga, normalm felesni, um-

m | motorickl razvoj djeteta, koji se na

sledima u

povremermnm ambulantmim preg)

nasoj ustanovi prati i nadzire, najveca je
nagrada za trud koji su roditelji ulozill | po-
ticaj da se ustraje u lijeenu

S druge srane, svaki prekid lijecenja |
zanemarvanje redovite kontrole fentlalanina

neminovna dovodi do porasta fenilalaning u

Prednost ranog otkrivanja -
Natprosjeéno inteligentan dje&ak s rano

otkrivenom i

Sama

kv | ostecenja mozga sa svim poshed

Drugim rijecima, sav do tada ulozeni trud
biva nepopravljive upropasten

Izgledi za izljecenje - Uz pravodobno
zapoceto lijecenje (0 prvim tiednima Zivota)
1 uz redovito, toéno | neprekidnio provode-
nje lijecenja i kentrole, dijete ima najbolje
izglede da raste 1 razvija se kao'j svako dru-

go zdrave dijete te da se m po cemu ne raz-
likuje od svojih zdravih vrsiaka

Bolesnice koje su lijecene zhog fenilke-
tonurije ¢e kao mlade Zene u odraslo) doby
trebati unaprijed planirat svoju trudnocu
Naime. vec prije zanosenja, ali i tijekom ci-
jele trudnoce trebaju provedit vrlo strogu
dijeru kako bi osigurale normalan razvy
ploda 1 rodhile zdravo dijete

Otkrivanje aboljele djece - Buduci da
se novorodeno dijele s PKU nl po Gemu ne
razlikuje od zdravog novorodencera, sva-

kom se novorodenom djetetu u Repubhlic
Hiva

o] prije napustanja rodiliéta uzme

kap krvi na papinic i posalje u laboratorij
gdje se izmjerl koncentractja fenilalanina
(novorodenachi skrining) - pretrags =

zove Guthrie-test Djeca s povis

tom kor-
cemracijom lenilalanina odmah se pozivaju
u Ambulantu za metabolicke bolesti
Klintke za pedijatriju na Rebru, uvodi se
stroga dijeta, o djeca se dalje redovito prate
nekolike puta godisnje 6

hole&é

o juce lijed



3. INTELEKTUALNO FUNKCIONIRANJE DJECE SA
FENILKETONURIJOM

( mr.sc. Marina Grubi¢ , psiholog)

Najizrazeniji simptom u djece s nelijeCenom fenilketonurijom je intelektualno
propadanje. Konx (1972 ) je to opisao «transformacijom od na izgled normalnog
novorodjenceta do teSko osteéenog djeteta u prve dvije godine Zivotar.
Inteligencija opada naglo u prvih 10 mjeseci Zivota, sa laganijim ali konstantnim
propadanjem u razdoblju do tre¢e godine i bez veéeg gubitka sposobnosti kasnije.
Tako je na primjer , prosjecni kvocijent inteligencije (Q. |.) oko 40, a prosje¢na dob
kada dijete izgovori prvu rije€ izmedju trecCe i Cetvrte godine.

Ponasanje bolesnika koji se ne lije€e opisuje se kao izrazito neugodno , tesko.
Djeca su nemirna, napeta, uznemirena , hiperaktivna , destruktivna , s ¢estim
napadima bijesa. Cesto se ritmicki ljuljaju , sa stereotipnim nesvrhovitim
pokretima prstiju i ruku , slicno ponaSanju bolesnika s autizmom.

Stoga je jasno da je primarni cilj lije€enja fenilketonurije pravilnim naginom
prehrane sacuvati inteligenciju. Pri tom je vazna kvaliteta dijetne kontrole , dob
kada je lijecenje zapocCelo i dob kada se prekida dijeta. Studija djece u dobi od 6
godina ( Wiliamson i sur.1981) pokazala je da se nivo inteligencije djeteta sa
fenilketonurijom moze najbolje predvidjeti ako poznajemo inteligenciju majke ,
dob kada je zapoceta dijeta i kvaliteta kontrole izraZzena razinom fenilalanina.
Kvocijent inteligencije Ce biti nizi $to je kasnije zapoC€eto sa dijetom i §to je loSija
kontrola.

Hotzman (1986) je utvrdio da su u skupini 10-godiSnjaka viSe problema s u€enjem
i ponaSanjem imala djeca koja su ranije prekinula dijetu , a Waisbern (1987) da su
bolesnici koji su prekinuli dijetu sa 5 godina imali za 10 bodova nizi kvocijent
inteligencije od onih koji su i dalje na dijeti . Jasno se pokazalo da je niza
inteligencija povezana sa loSom kontrolom odnosno sa fenilalaninom iznad
16mg/dl , te da su promjene u nivou inteligencije najve¢e kod onih koji su imali
visoku razinu fenilalanina.

MozZe se zaklju€iti da su djeca sa fenilketonurijom koja su rano zapocela sa
lije€Cenjem normalne inteligencije ( prosje¢ni Q.I. je 95). U Skolskoj dobi , a
posebno u razdoblju adolesencije, kod odredjenog broja djece dolazi do blazeg
pada inteligencije te smetnji ponasanja vezanih uz impulsivnost , hiperaktivnost i
smetnje paznje. Pokazalo se da se navedeni problemi javljaju zbog slabije
kontrole bolesti u tom razdoblju , kako zbog razvojnih specificnosti te dobi, tako i
zbog smanjenih zahtjeva za striktnim pridrzavanjem dijete.



4.0 PROPISIMA | MOGUCNOSTI NABAVKE PROIZVODA ZA
DIJETALNU PREHRANU

Svrha ovoga dijela je da se obitelji s djecom oboljelom od fenilketonurije upoznaju
s nekim moguénostima i pogodnostima dijetalne prehrane o kojima do sada nisu
nista znali.

Zahvaljujuéi dosadasnjim aktivnostima Udruge danas imamo preparat "PAM",
nezaobilazan preparat za dijetalno lijeCenje osoba s PKU dijagnozom, koji se moze
dobiti na lijeénicki recept.

Druga pogodnost je brasno ( MjeSavina brasna za kruh i kola¢e s malo
bjelanevina- s malo fenilalanina- bez jaja-bez mlijeka) , koje je priznat dijetetski
proizvod. Takodjer se moze dobiti na lijecnicki recept kao i "'PAM-ali uz placanje
25ili 50% cijene ( NN br65. od 18.07.2001. str.2045 Sifra ATK Vo6Dx01371).
Ukoliko ste korisnici dopunskog osiguranja ne pla¢a se nikakva naknada.

Do sada je bilo nekih nesuglasica oko dobivanja recepata , ali se nadamo da je
tijekom proteklog vremena otklonjeno.

Vazno je napomenuti da se ovi dijetetski proizvodi mogu na lijecnicki racept dobiti
samo na osnovu preporuke lije€nika specijaliste koji je postavio osnovnu dijagnozu
oboljenja.

Napomena: BraSno mix-svijetlo nije za uporabu osobama sa PKU vec za celijakiju
na $to treba osobito obratiti pozornost.

Ukoliko mozemo pomoéi stojimo na usluzi. Na stranicama naseg Biltena opisani su
svi moguci oblici naSeg buduceg uspjeSnog komuniciranja.

Isto tako i Vi mozete iznijeti svoje prijedloge.

STO JE ZDRAVA HRANA?

Za nas PKU ¢lanove to su namirnice s malo ili uop¢e bez bjelancevina. Zato ,

prije svakog konzumiranja hrane ili napitka , pazljivo procitajte koje sastojke sadrzi
namirnica koju ste poZzeljeli kako biste utvrdili sadrzaj fenilalanina ( Phe) u mg
vrijednosti.



5.SIGURNA PREHRANA

G-M Pharma Zagreb je na$ najveci distributer prehrambenih artikala za potrebe
ljudi oboljelih od fenilketonurije. Za potrebe svih uzrasta , moguce je uz
praktiCan nacin narudjbe i dostave , naruciti namirnice kako za malu djecu , djecu
u pubertetu , tako i za stariju djecu kao i za ljude poodmakle Zivotne dobi , koji
moraju primjenjivati dijetnu ishranu.

Namirnice , specijalne proizvodnje iz kojih su izvu€ene bjelan€evine te sa vrlo
malo fenilalanina , uz pravilnu primjenu daju vrlo pozitivhe rezultate ( dozvoljenu
koli€inu fenilalanina u krvi osobe koja provodi dijetnu prehranu ).

Sjediste G-M Pharme je u Zagrebu , Velika Mlaka. Ljubazno osoblje na ¢elu sa
gospodjom Bikaljevi¢ Rozanom rado ¢e Vam u bilo kojem obliku biti na usluzi.
Pored navedenoga G-M Pharma u svojoj ponudi sadrZi i artikle SHS, LOPROFIN
, SANAVI , MILUPA , te je time povecala ponudu. Nadamo se da ¢e svatko od
Vas naci nesto za sebe.

Prilikom nasega posjeta oboljelima s malom djecom (od nekoliko mjeseci i vise )
primjetili smo da je osobito vazno da roditelji poznaju namirnice kao i vrijednosti
fenilalanina. DeSava se da prekasno uvide da naru¢enu hranu dijete nece
mjesecima potrositi.

Hrani istekne rok trajanja , a troSkovi nabave su veliki. Zbog toga na sljedeéim
stranicama ( u rubrici recepti ) postoje dodaci koji bi Vam uvelike trebali olak$ati
mnogo toga.

Medjutim , osnovno je da roditelji strogo poStuju naputke o dijetalnoj prehrani
koje su dobili prilikom kontrolnih lije¢ni¢kih pregleda.

Koliko smo informirani- toliko smo uspjesni.
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FENILKETONURIJA | NISKOPROTEINSKA DIJETA

Jasna Smeh, mr.pharm.
G-M Pharma Zagreb, d.o.o.

. STO JE FENILKETONURIJA

Fenilketonurija je nasljedno recesivno oboljenje metabolizma aminokiseline fenilalanina.
Uzrok je nedostatak ili smanjena aktivnost enzima fenilalanin hidroksilaze koja oksidira
fenilalanin u tirozin, te se zbog toga fenilalanin, koji je sastavni dio proteina koje unosimo
hranom, ne moze normalno metabolizirati ve¢ se nakuplja u tjelesnim teku¢inama, a
izlu€uje urinom ( Sto i sam naziv bolesti pokazuje ).

PoviSena koncentracija fenilalanina djeluje toksi¢no, posebno na mozak.

Djeca s nelijeenom fenilketonurijom su teSko psihomotorno retardirana, a prisutne su i
druge ozbiljne neuroloske posljedice kao Sto je epilepsija.

Za fenilketonuriju se Cesto rabi kratica PKU $to je skraéeno od Phenylketonuria — engl. ili
Phenylketonurie — njem.

. DIJAGNOZA

Ako se bolest rano otkrije i odmah po€ne s provodenjem PKU dijete, djeca se normalno
psihomotorno razvijaju i ne razlikuju se od svojih vrSnjaka. Stoga se, u svim rodili§tima u
Hrvatskoj, provodi skrining test na fenilketonuriju kod novorodenc€adi u prvim danima
Zivota.

. TERAPIJSKI PRISTUP

Fenilketonurija je oboljenje koje se, nazalost ne moze izlijeciti.

Jedina mogucnost lije€enja je dijeta s malo fenilalanina, tzv. PKU dijeta. Osnovno nacelo
PKU dijete je, da se hranom od prvih dana Zivota unosi samo onoliko fenilalanina koliko
je potrebno za ugradnju u vlastite proteine, te se time sprijeci nakupljanje viSka
fenilalanina i o8te¢enje mozga. Tu malu, dopustenu koli¢inu fenilalanina odreduje lije¢nik
za svakog pacijenta individualno. |1z prehrane se mora izbaciti hrana bogata
bjelanevinama kao $to su mlijeko, mlijec¢ni proizvodi, jaja, meso, mesne preradevine i
riba. Zitarice ( penica, zob i riza ) takoder sadrze znatnu koliginu bjelan&evina, stoga se
za izradu kruha, peciva, tijesta i raznih kolaci¢a mora rabiti brasno iz kojeg su posebnim
tehnoloSkim postupkom veéinom odstranjeni proteini - tzv. niskoproteinsko brasno.

Iz toga je vidljivo, da se «normalni» pekarski proizvodi i razli€ita gotova jela moraju
izbjegavati.

Nadalje, treba obratiti pozornost na proizvode koji imaju oznaku «light», jer mogu
sadrzavati umjetno sladilo aspartam ( fenilalanin je sastavni dio tog sladila ). Treba,



dakle, detaljno prouciti sastav proizvoda koji su deklarirani kao proizvodi bez Secera
odnosno s malo kalorija, a tu spadaju i gume za Zvakanje, osvjezavajuca pica .....

G-M Pharma Zagreb je uvoznik i distributer niskoproteinskih proizvoda, koji omoguéuju
da dijeta s malo bjelanevina bude $to raznovrsnija.

Osim brasna, tjestenine i kolac€i¢a s niskim sadrzajem bjelan€evina i fenilalanina postoje
i nadomjesci za mlijeko i jaja.

Niskoproteinsko brasno na bazi pSeni¢nog i kukuruznog skroba, kojeg proizvodi firma
Hammer- Muhle, moze se dobiti na lije€nicki recept.

S obzirom da je za normalni rast i razvoj djeteta potreban unos bjelangevina, potrebe za
ostalim aminokiselinama namiruju se specijalnim napitakom koji sadrzi sve
aminokiseline osim fenilalanina, a prireduje se iz P-AM preparata koji se mogu dobiti na
lije€nicki recept.

Uzimanjem P-AM napitka osigurava se i normalan unos minerala, vitamina i ostalih
mikroelemenata.

Voce, povrce ( tu spada i krumpir ), biljni margarini i med sadrze malo bjelancevina, ali
se isto tako, u dogovoru sa lije€nikom, mora na temelju specijalnih tablica odrediti njihov
dnevni unos. Oboljeli ¢e se stoga stalno morati druziti s vagom i kalkulatorom.

Secer, grozdani Secer, masnoce iz biljnih ulja, mineralna voda, €aj i kava su namirnice
koje ne sadrze fenilalanin, pa se mogu konzumirati bez vaganja i preracunavanja.

. ZAKLJUCAK

Kao sto je vec re€eno, fenilketonurija je oboljenje koje se ne moze izlijeciti, ali strogim
pridrzavanjem PKU dijete moguc¢ je pravilan rast i razvoj, te zdravo djetinjstvo i kasniji
Zivot.

SuzdrzZavanje od konzumacije uobi€ajenih namirnica zahtijeva veliku disciplinu i usudila
bih se reci Celiénu &vrstocu, ali rezultat kojim dobijemo stanje organizma kao u svake
zdrave osobe sigurno bi trebao biti dostatna motivacija.

Sama c&injenica da, na taj nacin, sami odlu¢ujemo o svojem zdravlju ili o zdravlju svojih
najmilijih, daje dodatni poticaj.

NISKOPROTEINSKA DIJETA

Koliko god nam je znana €injenica da su proteini neophodan dio ljudske ishrane, kod
nekih urodenih poremecaja metabolizma aminokiselina, kao $to je fenilketonurija,
neohodno ih je §to viSe izbjegavati. Kod tih bolesnika fenilalanin, sastavni dio proteina iz
hrane, ne mozZe se normalno metabolizirati ve¢ se nakuplja u tjelesnim tekuc¢inama
zajedno sa svojim metabolitima i djeluje toksi€no, posebno na mozak.

Osnovna terapeutska metoda je konstantno pridrzavanje niskoproteinske dijete. lako to
stalno suzdrzavanje od konzumacije uobi€ajenih namirnica zahtjeva veliku disciplinu,
rezultat kojim dobijemo stanje organizma kao u svake zdrave osobe sigurno bi trebao
biti dovoljna motivacija. Princip dijete je da se hranom od prvih dana Zivota unosi samo
onoliko fenilalanina koliko je potrebno za ugradnju u vlastite proteine i da se time sprijeCi



nakupljanje viSka fenilalanina u organizmu i o$tecenje mozga. Tu malu dopustenu
koli€inu fenilalanina odreduje lije¢nik za svakog pacijenta individualno. Oboljeli ¢e se
stoga morati stalno druziti s kalkulatorom i vagom. Naime, postoje tablice sa podacima o
sadrzaju proteina i fenilalanina po namirnicama, pa se tako moze izracunati koliko se
koje namirnice moze dnevno unijeti kako se ne bi premasio taj individualno odredeni
limit za fenilalanin. Dopustene koli€ine visokoproteinske hrane poput mesa i mesnih
preradevina, mlijeka, jaja itd. su minimalne (npr. pola hrenovke dnevno), pa postaje
jasno da je uobi¢ajenom hranom vrlo teSko zadovoljiti dnevne potrebe za kalorijama.
Dodus$e, masti su dopustene u neograni€enim kolicCinama ali je potrebno osigurati
raznolik dnevni unos hrane. Ugljikohidratne namirnice poput kruha, kola€a, tjestenine i
sl. takoder sadrze znatnu koli€inu proteina. Radi toga se preporucuje povrce i voée koje
je ina€e siromasno proteinima (u takoder odredenim koli¢inama) i specijalni prehrambeni
proizvodi iz kojih su specijalnim postupkom vec¢inom odstranjeni proteini.
Niskoproteinsko brasno je osnovna namirnica u prehrani oboljelih, a sada se nalazi i na
Listi lijekova odnosno dijetetskih preparata, koji se mogu propisivati na recept. Zajedno
sa ostalim niskoproteinskim proizvodima npr. nadomjestak za jaja, nadomjestak za
mlijeko, tjestenina, krupica, gotovi kruh, keksi, slatkisi itd. moguce je niskoproteinsku
dijetu vrlo raznoliko oblikovati. Svaki niskoproteinski proizvod sadrzi naznacen sadrzaj
proteina i fenilalanina koji je viSestruko nizi u odnosu na uobiajene namirnice.

Potrebe za proteinima koji su nuzni za razvoj i zivot uopée namiruju se specijalnim
napitkom koji sadrzi sve aminokiseline osim fenilalanina. On se prireduje iz P-AM
preparata.

P-AM Univerzal 500 g

Univerzalni preparat za sve dobne uzraste.
P-AM Analog 400 g

MijeSa se sa maj€inim mlijekom ili adaptiranim mlijekom u svim omjerima.
P-AM 1 500 g

Koristi se za prehranu dojenc¢adi.

P-AM 2 500 g

Za malu i Skolsku djecu.

P-AM 3 500 g

Za mlade ( 14 godina na dalje) i odrasle.
P-AM Maternal 500 g

Za trudnice sa PKU.



NISKOPROTEINSKE NAMIRNICE

Crvena traka oko naljepnice oznacava proizvod s malo bjelan¢evina kod
proizvoda firme Hammermuehle.

1. BIJELI KRUH 500 g
Polutrajni kruh - neotvoren vrijedi min. 6 mjeseci . Potrositi u roku od 10 dana od
otvaranja ambalaze. Radi boljeg okusa kruh se moze prepeci neposredno prije uporabe
(npr. U tosteru ili pecnici). Ostatak u porcijama se moze duboko smrznuti.

2. KRUH 2x250 g (Baguette)

Polutrajni kruh u obliku " talijanera" - neotvoren vrijedi najmanje 6 mjeseci. Potrositi u
roku od 10 dana od otvaranja ambalaze. Radi boljeg okusa kruh se moze prepeci isto
kao i bijeli kruh.

3.KEKSI VANILIJA 200 g
Fini keksi s okusom vanilije.

4. KEKS KOLUTICI ANIS 250 g
Koluti¢i za grickanje s posebnom aromom anisa.

5. BISKVIT S COKOLADOM 125 g
Vrloukusni keksi s ¢okoladnim punjenjem. Uz to su bez jaja, mlijeka i soje, pa su
pogodni za prehranu onih sa alergijom na navedene namirnice.

6. KEKSI FRANCUSKI S COKOLADOM 150 g
Fini keksi sa suhim voéem i komadié¢ima ¢okolade. Ne sadrze jaja, mlijeko, pSenicu,
kikiriki i soju.

7. KEKSI APROTEN 180
Keksi koji izgledaju kao domacdi “keksi na masinu”. Izvarednog domaceg okusa.
Ne sadrze gluten.

8. NAPOLITANKE VOCNE 100 g
Napolitanke s 3 razliCita okusa u jednom pakiranju: jagoda, malina, limun.



9. PKU NAPOLITANKE VANILIJA LOPROFIN 100 g
Napolitanke s okusom vanilije.

10. PKU NAPOLITANKE NARANCA LOPROFIN 100 g
Napolitanke s okusom narance.

11. PKU NAPOLITANKE COKOLADA LOPROFIN 100 g
Napolitanke s ¢okoladom.

12. BISKVITI PKU 150 g
Jezici od biskvita, tj. male piskote.

13. PKU KOLACICI 100 g
Keksi preliveni Se¢ernom glazurom.

14. KORNETI ZA SLADOLED, 25 komada u pakiranju
Korneti-zdjelice za sladoled, voénu salatu itd.

15.PKU COKOLADA VANILIJA 8x45 g
- nadomjestak za ¢okoladu okusa vanilije

16.PKU COKOLADA JAGODA 8x45 g
- nadomjestak za ¢okoladu okusa jagode

17. TJESTENINA
ROSCICI 500 g
MAKARONI 500 g

PUZICI 500 g

VALOVITA 500 g

SPIRAL 500 g

SPAGETI APROTEN 500 g
RIGATINI APROTEN 500 g
RIZA 500 g

AMORINI 500 g

JUHA 250 g

JUHA/SLOVA 500 g



18. TJESTENINA S GLJIVAMA 85 g
Sadrzaj vrecice se uspe u 250 ml vode, kuha 10 minuta i ukusan obrok za jednu osobu
je pripravljen. Idealno kod nedostatka vremena i prostora za kuhanje.

19. TJESTENINA S RAJCICOM 85 g
Pripravlja se jednako kao pod brojem 18.

20. PKU BRASNO 1000 g
Niskoproteinsko brasno na bazi pSeni€nog i kukuruznog $kroba.
Dobije se na recept sa participacijom 50%.

21. PKU BRASNO DAMIN 400 g
Niskoproteinsko brasno na bazi pSeni¢nog Skroba .

22. PKU BRASNO LOPROFIN 500 g
Na bazi pSeni¢nog Skroba.

23. PKU MLIJEKO LOPROFIN 200 mi
Nadomjestak mlijeka, pakirano u tetrapak.

24. PKU MLIJEKO HARIFEN 200 ml
Nadomjestak mlijaka, pakirano u tetrapak.

25.PKU NAPITAK 400 g
Nadomjestak mlijeka u prahu. Jedna limenka je dovoljna za pripremu 5 | mlijeka

26. NADOMJESTAK JAJIMA 2509

Prah koji s vodom daje smjesu koja ima svojstva vezivanja i rahlenja. Neophodan za
spravljanje kola¢a, nabujaka, palacinki i sl., te majoneze.

28. MRVICE ZA PANIRANJE 250 g

29. PKU GRIZ SPECIJALNI 500 g

30. PASTASCIUTTA 420 g
Gotovi obrok (Spageti s $alSom u konzervi), idealan za putovanja.



31. PKU VOCNA KASICA KRUSKA 225 g
Kasica od kruske u limenci za malu djecu.

32. PKU VOCNA KASICA JABUKA-BANANA 225 g
Kasica od jabuke i banane u limenci za malu djecu.

33. KRUH KNUSPERBROT APROTEN 250 g
Ukusni slani krekeri u obliku pravokutnika. Idealni za grickanje.

34. PKU OBLATNE WAFFELBROT 100 g
Oblatne za izradu kolaéa.

35. PKU FLAKES 375 g
Pahuljice za doruc¢ak. Proizvodac¢ Milupa.



7. MEDJUSOBNO POVEZIVANJE CLANOVA

Do sada su se sastanci Udruge odrzavali 1-2 puta godiSnje.

Sve je ovisilo o moguc¢nostima a i o teSkocama u proteklih trinaest godina.
Mnoge obitelji su na tim sastancima uspostavile stalan ili povremeni kontakt u
svrhu druzenja ili izmjene iskustava. S obzirom na to da se , na Zalost , svake
godine otkriva nekoliko novih , potencijalnih ¢lanova Udruge , pokazala se
potreba za jednim viSim oblikom medjusobnog komuniciranja. Zato smo se
odlucili za jedan upitnik u obliku "Pristupnice™. Narocito Zelimo da se odredjene
dobne skupine djece u slu¢aju nevolje ili neznanja , obitelji sa odredjenom
dobnom skupinom djece , u nekom odredjenom trenutku mogu povezati s drugom
obitelji u svom mjestu ili Zupaniji te si medjusobno pomoci.

DeSavalo se da obitelj s djetetom od 2. godine starosti nazove osobu koja ima
dijete od nekoliko mjeseci i pita za savjet , a niti jedna od njih ne zna odgovor.
S druge strane , s obzirom da je ovo prvi Bilten drustva , nadamo se da cete se
javiti sa svojim informacijama , prijedlozima i problemima.

Sada imamo lijepu moguénost izmjene iskustava a i stru¢ne pomoci nasih
lijeCnika i ostalog struénog osoblja te tako mozemo poboljsati zivot nas PKU
¢lanova kao i nasih obitelji.

Mi smo jedan veliki Team i samo timskim radom i suradnjom pokazujemo sebi i
drugima da smo jednaki.




UDRUGA ZA POMOC OBOLJELIMA | Predsiednik: Zeliko Kontek

OD FENILKETONURIIE (PKU) tel.01/2001-573
www fepilketonuriia.he mob.098/686-750
e-mall: zeliko kaatek@vip e
KLINICKI BOLNICKI CENTAR REBRO
Tajnik: Simek Boris
KISPATICEVA 12 1el.01/6150-371
mob.091/5148-519
10 000 ZAGREB e-mail:

Molimo Vas da pristupnicu ispunite potpuno!

Podaci su taini | sluZit ée rukovodstvi Udruge zbog evidenciie, pomaaania | povezivania
Clanstva te davanja novih informacifa .

1. PODACI O OSOBI OBOLJELOJ OD FENILKETONURLIE (PKU)
Ispuniava se radi evidenciie oboljelih prema specifitnosti obolienia, dobi {dieca, omladina,

odrasll).
Ako e u obitelji vise oboljellh od fenilketenurije ispunite | posaljite ovaj obrazac za svaku
osobu posebno.




2. PODACI O CLANU OBITELJI ZA PRIJEM U UDRUGU

I vi moZete postati &lan Udruge. Ispunite pristupnicu i aktivno se mozete ukljuditi u rad
Udruae za pomo< obolielima od Fenilketonurife.
Svaki Elan Udruge ima pravo sudjelovati na sastancima | uéestvovati u radu Udruge,

Provjerite da li ste unijeli broj telefona kako bi smo Vas maogli lakée kontaktirati.

Clanarina se uplacuje na sastancima Udruge ili uplatnicom na Ziro-ratun . Na uplatnici je
potrebno naznaditi da se uplacuje ¢lananna i godinu za koju se uplacuje. Clananinu za svaku
iducu kaleadarsku godinu potrebno je uplauti do 31.3. te godine, 1l moZzete dan trajm nalog na
tekudi radun,

Mozete uplatiti na Zro ratun udruge.

Salje: ( Vadi podaci)

Swvrha uplate: ¢lananna

Prima: Udruga za pomo¢ obolielima od Feulketonurye
Kidpatéeva 12

10 000 Zagreb

Broj Ziroratuna je : 2360000 1101619623



8. FINANCIRANJE UDRUGE

Kako bismo se mogliukljuciti u program donacija Vlade RH ili drugih vecih

donatora ("Lura “itd.) moramo imati razradjene programe rada. Zato je potrebno
najprije okupiti sve osobe s dijagnozom PKU u punopravno ¢lanstvo Udruge.

Tako ¢emo dokazati da vodimo brigu o sebi a onda mozemo traziti pomoc¢ od

drugih. Ve¢ smo nekoliko puta rekli da se u Udrugu mogu uclaniti svi ljudi dobre volje
koji svojim bilo struénim bilo materijalnim doprinosom Zele potpomognuti nas rad

i svakodnevni Zivot. Uvjet je samo ispuniti pristupnicu i uplatiti upisninu a mi

¢emo ih putem biltena obavjeStavati o naSem radu. Dakle,svaka pomo¢ Udruzi je dobro
dosla. Mnogi od nas ve¢ sudjeluju svojim osobnim doprinosom ali bez suradnje vecéine
ne¢emo potpuno uspjeti. NaSa dosadasnja Clanarina kretala se od 50.00-100.00 kuna.
Znamo da se bez novaca ne moze uciniti niSta pa Vas molimo da podrzite napore
predsjedniStva Udruge te se uclanite i tako omogucite ostvarenje Zaklju€aka
Osnivacke skupstine Udruge od 22.06.2002. godine.

Narocito , odrzati €lanstvo u E.S.PKU kao i izradu projekta financiranja od strane
Vlade RH i drugo.

O visini ¢lanarine dogovorit éemo se na ovogodiSnjem sastanku ¢lanova Udruge

ili na nekom drugom prema Vasim Zeljama.



9. NASA STRANICA

POKAZITE STO ZNATE !
OMOGUCITE | DRUGIMA DA TO VIDE !

Crtez djeCaka od 5 . godine starosti. "Zagreb u no¢i ~




Prije 35godina , kao da je bilo danas.

Svi smo to dozivjeli, Mi-roditelji.

Docekali smo svoju bebu a onda Sok.

Beba spava , lijepo siSe maj€ino mlijeko a ipak nesto nije u redu.

Odlazak u zdravstvenu ustanovu i potvrda — Fenilketonurija.

Ipak postoji velika razlika izmedju onda , prije 35 godina , i danas.

Sada uz lije¢ni¢ku pomoc¢ imamo mnogo veéih moguénosti provodjenja dijete.

Danas postoje proizvodi o kojima smo mi tada mogli samo sanjati.

Kruh i mlijeko bili su potpuna nepoznanica. Ali ipak uspjeli smo. Presudna je

bila suradnja lije¢nika i roditelja. Samo tako nasa beba je odrasla, tjelesno i
intelektualno je zdrava. Stoga moj savjet roditeljima posebno mladjima: ne bojte se !
Upoznaijte obitelji i prijatelje da Vase dijete treba viSe paznje. Bit ée Vam
jednostavnije a Vase ¢ée dijete kroz odrastanje potpuno ovladati svojim potrebama

i bit ée samopouzdano. PiSite Dnevnik , kao $to imate i albume sa fotografijama. U
Dnevnik unosite sve $to smatrate da je vazno u zivotu Vaseg novog ¢lana (prvi osmijeh ,
zubic , govor i drugo). MozZda ¢e neki buduci pisac trebati Vase podatke iz “prve ruke™.
Danas u doba raznih vegetarijanskih kuhinja i drugih dijeta ni mi ne moramo biti

nista posebno samo $to su vaga , kalkulator i tabela s vrijednostima Phe (mg) u
namirnicama nasa svakodnevica.

Zato DODAJMO SI RUKE i zajedno nastavimo dalje!

Jedna Majka



ldejni recepti za
PKU-kuhanje

Kuhinja namijenjena
pripremi jela hamirnicama
sa malo ili uopce bez
fenilalanina



FANTA—kolac od banane
800grama

SASTOJCI:

100g banane bez kore----34miligrama fenilalanina , 1,2 g bjelan¢evina
150g Secera

1pakovanje vanilin $e€era

1 prstohvat soli

350g DAMIN brasna , 32mg fenilalanina, 0,7g — bjelan€evina
1pakovanje praska za pecivo

120ml biljnog ulja

150 ml Fanta naran¢a (sok)

PRIPREMANJE:

Banane zdrobiti sa vilicom i zajedno sa SeCerom pjenasto izmijeSati. MjeSavinu DAMINA
s malo bjelancevina zajedno sa pecilnim praskom i soli mijeSati i naizmjence dodavati
ulje i Fantu (sok). Tijesto staviti u namasceni kalup i peci u prethodno zagrijanoj pecnici.
Elektricna pec€nica---180 celzijusa , a vrijeme pecenja je cca. 30 minuta.

KOLICINA

100g = 8mgPhe , 17mg Leu , 7mg Tyr , 3mg Met , 0,2mg Bjelancevina , 63g
ugljikohidrata ,

15g masti = 1630kJ ili385kcal

1kom =5mg Phe , 11mg Leu , 5mg Tyr , 2mg Met , 0,2mg bjelancevina , 42g
ugljikohidrata ,

10g masti =1085kJ ili 255kcal




PJENASTO PECIVO ( 20 komada )

2grama bjelanjka ( koristi se od “Loprofina” zamjena za pravi bjelanjak )
40 ml prokuhane vode

50ml hladne vode

180 grama Secera

1 vrecica vanilin Se€era

PRIPREMA:

Bjelanjak i prokuhanu vodu sa mixerom u jednoj zdjeli promijesati i na to nadolijevati
hladnu vodu. Otprilike 10 minuta ostaviti stajati na hladnom. Sa mixerom na najvecoj
brzini samo 2 minute mixati.

Seéer i vanilin $eder staviti unutra i sa time svime jo$ 2 minute mixati.

Pe¢ zagrijati na 150 stupnjeva Celzijusa , pleh za pecenje i papir za pe€enje poleéi i tu
masu ( smjesu ) oblikovati.

Malo komade staviti na protvan nakon prethodnog oblikovanja i u pecnici peéi otprilike
25 - 30 minuta.,

Jedan komad 10 grama tezine sadrzi

72 kilokalorija
Fenilalanina O
Masnoéa 0




SAVIJACA OD PORILUKA—MRKVE

SASTOJCI:

Tijesto

200g PKU DAMIN brasna 18mgPhe , 0,4bjelan€evina

10g svjezeg kvasca , sadrzi 55mg Phe , 1,49 bjelan€evina
Y2 Zlice soli

1Zli¢ica karamele sadrzi 3mgPhe , 0,1g bjelan€evina
100ml mlake vode

1Zlica maslinovog ili biljnog ulja

Prilog

1Zlica biljnog ulja

100g poriluka narezanog u male prutice , sadrzi 77mgPhe , 2,2g bjelan€evina
100g mrkve krupno naribane sadrzi 31mg Phe , 1,0g bjelan€evina

sol , papar—1mgPhe

1Zli¢ica Mondamina

20g kiselog vrhnja sadrzi 28mgPhe , 0,5 g bjelancevina

Pripremanije:

U zdjelu staviti DAMIN brasno sa malo bjelancevina i preko toga izmrviti kvasac. Sol i
karamel razdijeliti na rub zdjele. Sve sastojke izmijeSati sa mikserom i tjekom mijeSanja
dodati vodu i ulje. Tijesti izvaditi iz zdjele , dobro ga izmijeSati na radnoj povrsini i pustiti
da nekoliko puta padne na radnu povrSinu dok ne postane glatko i vise se ne lijepi.
Pokrito staviti na toplo mjesto i ostaviti da se diZze cca 1sat. Oprati poriluk i zajedno sa
mrkvom lagano prziti u posudi cca 10 minuta.

Zaciniti solju i biberom umijeSati mondamin i kiselo vrhnje.

Tijesto dobro izmijesiti na radnoj povrsini i izvaljati u pravokutnik. Rubove premazati
vodom i povrce jednakomjerno razdijeliti po tijestu. Tijesto saviti sa krace strane , rubove
tijesta pritisnuti i savijacu premazati uljem . PeCi u zagrijanoj pec€nici. Kratko vrijeme prije
zavrSetka pec€enja savijacu od povr€a jos jednom premazati uljem .

El.-pecnica:180C

Vrijeme pecenja:cca 30 minuta

KOLICINA:

100g sadrzi= 41mg Phe , 66mg Leu , 33mg Tyr, 15mg Me , 1,1mg bjelan€evina , 37g
ugljikohidrata , 5g masti , = 845kJ ili 200kcal




AMERIKANERI
Cca 500grama

SASTOJCI:

100g margarina—0,1g bjelan€evina

100g Secera

1vanilin Secer

1prstohvat sol

250g PKU DAMIN brasno---23mg PHE ,0,5 g bjelan€evina

1 vre€ica puding praska s okusom vanilije----8mg PHE , 0,2 bjelan€evina
1Zlica praska za pecivo

100ml naran¢inog---------- 14mg Phe ,0,7gbjelangevina

100ml vode

PRIPREMANJE:

Pjenasto izmijeSati margarin , te postepeno dodavati Se€er , vanilin SecCer i sol .
Naizmjenic¢no umijeSati DAMIN brasno s umijeSanim praskom za pecivo i puding
praskom.

Vrecicu za istiskivanje napuniti tijestom. Istiskivati tijesto u posudu za pec€enje ,
prethodno namascenu ili oblozenu papirom za pecenje. Peci u prethodno zagrijanoj
pecnici.

El. Stednjak------- 180celzijusa
Vrijeme pecenja:---15-20 minuta

HRANJIVOST
Koli¢ina:

100g =9mgPhe , 16mg Leu , 9mg Tyr , 4mg Met , 0,3mg bjelancevina , 75g
ugljikohidrati, 16g masti , =1880kJ ili 445kcal




MALI KOLACICI OD MRKVE

12-komada
SASTOJCI:

250g DAMIN brasna sadrzi 23mg Phe , 0,5g bjelanevina
2Zli¢ice praska za pecivo

259 smedeg Secera

1prstohvat soli

50g maslaca—18mg Phe , 0,2g bjelan€evina

100g mrkve fino izribane—31mg Phe , 1,0g bjelanevina
80ml SNO PRO mlijeko—10mg Phe , 0,2g bjelanevina

Po Zelji:
Papirnati oblici (kalup€ici) za pecenje

Preliv: Glazura Secera u prahu ili glazura soka od mrkve sa Se¢erom
PRIPREMANJE:

DAMIN sa malo bjelancevina staviti na radnu povrsinu , povrh toga razdijeliti u ostale
sastojke. U sredini napraviti udubinu , staviti unutra SNO PRO i sve brzo umijesiti u
glatko tijesto-(Moze se izraditi i mikserom) . Tijesto razdijeliti u 12 jednakih dijelova i
oblikovati ih u kugle. Kugle staviti na oblik , obloZzen papirom za pecenje , odnosno
staviti u papirnate oblike za pe€enje i peci u prethodno zagrijanoj pecnici.

Onhladene kolacic¢e od mrkve premazati glazurom od Secera u prahu i ukrasiti ga slatkim
mrkvama.

El.peénica:190C
Vrijeme pecenja cca 15 minuta

HRANJIVOST:
Koli¢ina:

1kom sadrzi = 7mg Phe , 11mg Leu , 6mg Tyr , 3mg Met , 0,2mg bjelancevina , 21g
ugljikohidrata , 4g masti , =510kJ ili 120kcal




POGACICE /LEPINJE
10 kom.

SASTOJCI:

220ml mlake vode

159 svjezeg kvasca , sadrzi83mg Phe i 2,2g bjelanCevina
1-2 Zlice karamel , sadrzi 5mg Phe i 0,1g bjlanevina

1/2 Zlice SeCera

400g DAMIN brasna , sadrzi 36mg Phe i 0,8 g bjelangevina
2 Zlice biljnog ulja

1 Zlica soli

Za premazivanje: biljno ulje

PRIPREMANJE:

Vodu , kvasac , karamel i SeCer izmijeSati u zdjeli. Dodati DAMIN brasno sa malo
bjelanevina , ulje i sol i sve izmijeSati u glatko tijesto. Ostaviti tijesto u zdjeli , pokriti i
ostaviti na topSlom mjestu 30-40 minuta da se dize.

Pec€nicu zagrijati na 275 celzijusa , ugrijati u njoj lim za peci. Iz tijesta izvaljati 10 okruglih
pogacica (lepinja ) . Ako bi se tijesto ljepilo , umijesiti jo§ malo DAMIN brasna.

Tijesto se ne smije osusiti , mora ostati meko. Pogacice (lepinje) premazati uljem ,
poloziti na vru¢ lim i staviti sasvim gore u pecnicu. Pogacice (lepinje ) peci 5-8 minuta.
Ostaviti ohladiti , razrezati o8trim noZzem i po Zelji puniti salatom ,krastavcima , rajicom i
sl.

El. Pe€nica:-275 celzijusa ,vrijeme pe€enja 5-8 minuta

HRANJIVE VRIJEDNOSTI:
Koli¢ina:

1kom =12mgPhe , 20mg Leu ,12mg Tyr , 5mg Met , 0,3mg bjelancevina , 35g
ugljikohidrata ,
2g masti , = 680kJ ili 160kcal




VALJUSCI OKRUGLICE OD KRUMPIRA SA KISELIM KUPUSOM

8 komada
SASTOJCI:

200g krumpira skuhanog uljusci sadrzi 200mg Phe , 4,0g bjelan¢evina
100g DAMIN brasna—9mg Phe , 0,2g bjelan€evina

sol i muskatni orasci¢

80g kiselog kupusa (naribanog)—22mg Phe , 1,0g bjelanevina

PRIPREMANJE:

Krumpire ribati i sa DAMIN brasnom sa malo bjelancevina i zainima izraditi u glatko
tijesto i ostaviti da miruje kratko vrijeme.

Iz tijesta oblikovati 8 valjuSaka-okruglica , pri tome staviti u sredinu 10g kiselog kupusa.
Valjuske staviti u klju€alu , slanu vodu i kod otkrite posude kuhati na laganoj vatri cca 15
minuta. lzvaditi ih rupi€astom Zlicom i ostaviti da se ocijede.

HRANJIVE VRIJEDNOSTI:
Koligina:

1kom = 20mg Phe , 42mg Leu, 25mg Tyr , 9mg Met , 0,7mg bjelan€evina , 15¢g
ugljikohidrata = 265kJ ili65 kcal

Prijedlog-Savijet:
Valjuske servirati zajedno s umakom od slanine ili luka i salatom.




BIJELI KRUH

SASTOJCI:

500grama HM PKU brasno
1pakovanje Suhi kvasac

1 Velika Zlica Secer ( 15grama )
1 mala Zlica Sol ( 5grama )
400ml voda-mlaka

20grama Biljno ulje

Biljno ulje za premazivanje
Kalup za pec€enje , duzine 30 cm

BJELANCEVINE:

500g HM PKU brasno--- 2,0 grama
1pakovanje Suhi kvasac-------- 3,2 grama
ukupno ------------ 5,2grama

FENILALANIN(mg):

500g HMPKU brasno---60 mg
1pak Suhi kvasac--------- 126 mg
ukupno ----------------- 186mg

POSTUPAK PRIPREMANJA:

1. Umije8ati 2/3 od predvidene koli¢ine HM PKU brasna sa suhim kvascem , SeCerom i
soli.

2. U smjesu lagano dodavati mlaku vodu i sve dobro umijesati ( ru¢ni mikser ili ruéno
mijeSanje ).

3. Posudu za mijeSanje sa smjesom ostaviti da stoji na miru cca. 15 minuta. Kalup za
pecenje namastiti.

4. Preostalu 1/3 brasna i ulja umijeSati u tijesto. Nakon toga tijesto rukama domijeSati.
5. Tijestom ispuniti kalup , a gornju povrsinu premazati vodom. Nepokriveni kalup i
tijesto ostaviti da stoji jo§ 30 minuta.

6. U meduvremenu pecnicu zagrijati na 200 stupnjeva.

7. Nakon mirovanja povrsinu tijesta premazati uljem i po Zelji narezati. Kalup staviti u
zagrijanu pecnicu.

Ako se je pec¢ na zemni plin-200 celzijusa , plinska boca 4 stupanj , vruéi zrak
180celzijusa , cca. 50 minuta ( sve je to nacin pec€enja)

100 g bijelog kruha sadrzi 0,69 bjelan&evina , 22mgPHE , 1079 kJ/254kcal



MRAMORNI KOLAC

SASTOJCI:

20g HM PKU nadomijestak za jaja , 0,3g bjelancevina , 14mg Phe
80ml voda

100g maslac ,0,7g bjelancevina , 36mg Phe

150g Secera

200g HM PKU brasno , 0,8gbjelan€evina , 24mg PHE

2 Cajne Zlice prasak za pecivo ( 69)

10g vrhnje, 30%masnoce , 0,2g bjelanevina , 12mg Phe
90ml voda

1 €ajna Zlica kakao u prahu , bez ulja (2g)

margarin za namascivanje kalupa

Kalup za pec€enje , duzine 21cm ili kalup u obliku

zdjelice , promjer 18cm

Ukupno 2,3g bjelan€evina , 95mg Phe

POSTUPAK PRIPREMANJA :

1. Namastiti kalup i zagrijati pe¢nicu na 180 C.

2. HM PKU nadomjestak za jaja izmijes$ati sa vodom (80 ml) i istuci u pjenu (ruéni
mjesac)

3. Maslac i Secer izmijesati u kremu. Dodati prethodno priredenu pjenu od nadomjestka
za jaja.

4. HM PKU brasno zajedno sa praskom za pecivo izmijesati i prosijati.

5. Vrhnje izmijeSati sa 90ml vode.

6. Naizmjence dodavati tu mjeSavinu i brasno u smjesu nacinjenu od nadomjestka za
jaja

i maslaca.

7. Polovinom tijesta ispuniti pripremljen kalup.

8. U ostalo tijesto umijeSati kakao i preliti preko svijetlog tijesta , te vilicom oblikovati u
spiralu.

Pece se : zemni plin 180C , plinska boca 3-4 stupanj , vruéi zrak 160C , sredina pecnice
cca45 minuta vremensko pecenje

1oograma Mramornog kola¢a sadrzi u prosjeku = 0,4g bjelan¢evina , 16mg Phe ,
=1624kJ ili 386 kcal




POGACICE OD POVRCA
2-obroka

SASTOJCI:

70g mrkve nasjeckane na kockice sadrzi 22mg Phe , 0,7g bjelan€evina
50g celera nasjeckanog na kockice—24mg Phe , 0,8g bjelanevina
509 korabice nasjeckane na kockice—23mg Phe , 1,0g bjelan€evina
50g poriluka nasjeckanog na prutice---39mg Phe , 1,0g bjelan€evina
409 luka nasjeckanog na kockice 14mg Phe , 0,5g bjelan€evina
30-40g PKU DAMIN brasno ----2mg Phe

biljno ulje

eventualno mrvice siromasne bjelanéevinama

PRIPREMANJE:

Mrkvu , celer i korabu pirjati u malo vode. Dvije juSne Zlice biljnog ulja ugrijati u tavi, i u
njemu lagano prziti poriluk i luk. Povrce ostaviti da se malo ohladi i iskosati. Dodati
mjeSavinu luka i braSna DAMIN sa malo bjelan€evina , zaciniti i ostaviti da miruje 15
minuta.

U masu dodati toliko mrvica s malo bjelancevina da se pogacice mogu dobro oblikovati.
Ugrijati ulje u tavi i pogacice isprziti s obje strane.

Pogacice su vrlo prikladne da se peku na Grillu: Komadi¢e alu-folije premazati uljem i
pogacice umotati i peci sa obje strane na Grillu.

HRANJIVE VRIJEDNOSTI:

1porcija =61mg Phe , 90mg Leu , 47mg Tyr , 20mg Met ,2,1mg bjelancevina , 14g
ugljikohidrata , 20g masti =1030kJ ili 245kcal

Savjet:

Pogacice oblikovati u male kobasice , uvaljati ih u mrvice sa malo bjelan€evina i prziti ,
odnosno peci na Grillu.
Varijacije:

Pogacice prziti ili peci na Grillu i upotrijebiti kao povrée-burger. U tu svrhu prepoloviti
krusc€i¢ , namazati ke€apom , oblozZiti listom salate , kiselim krastavcem i / ili lukom.
Na to polozZiti povrée-burger , krusc&i¢ zatvoriti.




11. E.S.PKU
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E.S.PKU je europsko udruzenje za rad na sprije¢avanju obolijevanja od PKU ili
pomaganja vec¢ oboljelim osobama.

Sastanak europskog udruzenja odrZzava se svake godine u listopadu , uvijek u
drugoj drzavi Europe — €lanici E.S.PKU.

Izuzetak su 13. i 15.europski sastanak koji se odrzao u Spanjolskoj , zbog izuzetno
dobre organizacije prostora , te mogucnosti da gosti koji dodju sa svojom djecom
mogu biti u potpunosti mirni i sigurni . S obzirom da tih nekoliko dana dolaze

ljudi iz cijele Europe , pruzaju se neslu¢ene mogucnosti novih saznanja kao i
razmjenjivanje informacija.

Hrvatska Udruga za pomoc¢ obiteljima s fenilketonurijom €lan je E.S.PKU.

Pozeljno je da netko iz naSe Udruge bude prisutan na tim sastancima , tim viSe $sto
smo odlucili da i dalje budemo ¢lan tako vazne institucije.

Ove , 2003. godine sastanak ¢e se odrzati u Velikoj Britaniji.

TORREMOLINOS 1999.

Te godine smo uspjeli sakupiti dovoljno novaca kako bi nekoliko ljudi moglo
prisustvovati Europskom sastanku fenilketonuriCara , koji se svake godine odrzava
u drugom gradu. Tako je 1999. godine domacin bio grad Torremolinos u
Spanjolskoj. Najvise se govorilo o dostignu¢ima na podrugju medicine iako je
bio prisutan i velik broj obitelji. Od nas su bili prisutni dr. Vladimir Sarnavka ,
Sanja Peri¢ , KreSimir Bosanac i ja —lvana HeC€imovié.

Europsko drustvo organizira svoje godi$nje sastanke tako da se jedne godine
obradjuju teme s podrucja dostignu¢a u medicini a druge godine je posveceno
druzenju obitelji uz te€ajeve kuhanja.

Bilo je rijeci o ljetnim kampovima gdje bi se mladi ljudi okupljali jednom

godis$nje kako bi se bolje upoznali.

Za kraj je bila priredjena prezentacija jela. Svaka je zemlja zamoljena da napravi
nacionalno jelo i ukratko prikaze kako se ono radi . Bila je to vrlo korisna
prezentacija , pogotovo za mlade roditelje.

Godisnji sastanci E.S.PKU daju nam priliku upoznati se s obiteljima ostalih
krajeva Europe , s njima podijeliti i razmjeniti iskustva kao i saznati nova
dostignuc¢a vezana za probleme fenilketonuri€ara.

Da bi sve to mogli ostvariti i ostati u koraku s ostatkom ESPKU , moramo imati
odgovarajuce financijske moguénosti. Zato je potrebno da svatko od nas da svoj
doprinos. Sve ovisi 0 nama.



Jer iako smo mi stalni ¢lan ESPKU svi zajedno se moramo potruditi da to svojom
aktivnoscu i potvrdimo.

Ivana Hec¢imovié



12. O UDRUZI

Udruga za pomoc obiteljima sa fenilketonurijom osnovana je 3.03. 1990.godine.
U svom dosadasnjem radu postiglo je znatne rezultate. Primarni cilj je ostvaren ,
a to je bilo okupiti roditelje i djecu na godiSnjem sastanku kako bi se madjusobno
upoznali i razmijenili iskustva u rjeSavanju problema s kojima se u odgoju svoje
djece svakodnevno susreéemo.

Kroz protekli period uspjeli smo se povezati s G-M-Pharmom i na taj na¢in smo
osigurali redovitu opskrbu PAM-preparatom i niskoproteinskom hranom koja je
od Zivotne vaznosti za djecu oboljelu od fenilketonurije. Za vrijeme ratnih

godina brojnim humanitarnim akcijama pomagali smo roditeljima i djeci.
Organizirani su jednodnevni te€ajevi kuhanja , ali jo$ uvijek postoje bitni
problemi poput nedostatka osobe-dijetetskog asistenta i nutricionista. Nadamo se
da Ce se i ti problemi tokom vremena rijeSiti. Nastojali smo u proS$losti ,a nastojat
¢emo i u buduénosti putem raznih medija javnost informirati o naSem postojanju i
nasem radu.

Godine 1997. primljeni smo u ¢lanstvo ESPKU kao 24. legalna ¢lanica Europskog
udruzenja. Do sada od njih nije trazeno nikakvo aktivno sudjelovanje nasim
¢lanovima putem udruge , ali u buduc¢nosti namjeravamo pokus$ati to stanje
promijeniti ukoliko bude moguce.

Ne moramo se zatvoriti u sebe ve¢ mozemo nastaviti akcije okupljanja kao i na
europskom nivou , samo preneseno u nase uvjete.

To su velike Zelje koja jedna ili dvije osobe ne mogu same ostvariti.

Zbog toga Vas ovom prilikom jo$ jednom pozivam na Vasu vecu osobnu
aktivnost u nasoj Udruzi.

Bilten je zamisljen kao sredstvo informativnog karaktera , a za sve preciznije
detalje zaduzeno je struéno osoblje-DOKTORI.

Sve Vase pohvale , kritike , komentari bilo koje vrste , dobro do$la su informacija
jer su nam to pokazatelji kako da radimo u buducnosti.

Pozivamo Vas da nam se javite. Sve Vase radove , misljenja , pisma , uputite na
adresu tajnika Udruge i bit ¢e objavljene u slijedeéem broju u rubrici —-NASA
STRANICA.

Predvidjena je naklada 600 primjeraka.

Izdavac je Udruga za pomoc obiteljima sa fenilketonurijom RH. Svatko od Vas
dobit ¢e po 2 primjerka. Molimo Vas da jedan primjerak date svome osobnom
lje€niku u mjestu stanovanja , a drugi je za Vas.

Pozivamo Vas , ukoliko ste u mogucnosti na bilo koji nacin , da posjetite nasu
Web-stranicu koja glasi www.fenilketonurija.hr



13. | NA KRAJU

OVIM PUTEM POSEBNO BIH SE ZELIO ZAHVALITI STRUCNOM
MEDICINSKOM OSOBLJU KBC "REBRO"ZAGREB :

Dr VLADIMIR SARNAVKA
Psiholog Mr. sc. MARINA GRUBIC

Oni su svojim strué¢nim sudjelovanjem obogatili sadrZzaj naseg Biltena , a
edukativnim radom utkani su u Zivot svake porodice u kojoj se javlja problem
s fenilketonurijom.

Takodjer se zahvaljujemo G-M-PHARMA , kao nasem stalnom pratiocu u dobru i
Zlu , posebno :

Gdja ROZANI BIKALJEVIC
Mr.pharm. JASNI SMEH

koje su takodjer svojim stru¢nim ¢lancima i raznim novitetima u ponudi namirnica
upotpunili na$ prvi Bilten.

Zahvaljujemo se svim na8im sponzorima koji su svojim stru€nim i materijalnim
doprinosima omogucili da ostvarimo dosadas$nje aktivnosti za koje su bila
potrebna i financijska sredstva. Bez njih ovaj Bilten bi teSko ugledao

svjetlo dana.

Posebno se zahvaljujem svim nasim ¢lanovima koji su pomogli ostvarenju ovoga
1. broja , a koji se posebno ne spominju.

SVI VI STE VRLO BITNE KARIKE U LANCU BORBE ZA BOLJI ZIVOT
OSOBA SA FENILKETONURIJOM REPUBLIKE HRVATSKE.

U nadi i vjeri u Nasu buducu suradnju srdaéno VAS POZDRAVLJAM.

Vas Boris Simek

Tajnik Udruge PKU RH



