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Autor( pliv. povolanim pediatr, pozdéji klin. biochemik a genetik) popisuje a
vzpomina na prvni klinické a metabolické zkuSenosti s ,Zivot zachranujici dietni lécbou “
fenylketonurie(PKU) a ostatnich aminokyselinovych dédicnych metabolickych poruch od
60tych let minulého stoleti, jak je poznal z metabolické ambulance Vseobecné fakultni
nemocnice v Praze na poliklinice Karlova namésti. Ambulance byla ustavena na zakladé
hrozivych vysledk(i fakultativniho celostatniho screeningu na 130.000 mentdlné
poskozenych déti vcelé CSSR(1960-1961). Teprve potom musela byt tato opomijena
problematika dédi¢nych metabolickych poruch zafazena do vyzkumnych priorit MZCSR.
Efektivni dietni nizkofenylalaninovd lécba této u nds nejcastéji se vyskytujici poruchy
aminokyselin byla doplnéna objevnymi zkusSenostmi s filigranskym monitorovanim
plasmatického fenylalaninu ( Phe) a ostatnich esencidlnich aminokyselin v nové
vybudované metabolické laboratofi. Nejprve se dietni Iécba zajiStovala drahymi dietnimi
nizkofenylalaninovymi hydrolyzaty (Lophenalac Mead Johson-USA,Albumaid XP Maizena -
NSR) , pozdéji selektivnimi smésmi aminokyselin P-AM(Maizena) NSR rovnéz z dovozu.
Teprve pozdéji — po zavedeni obligatorniho screeningu na PKU v r.1975 ,kde byla vysoka
incidence PKU v nasi slovanské populaci ovéfena( 1:6120) byla usilim kolektivu
pracovniki Vyzk.Ustavu potravinarského v Praze pod vedenim Ing.Z.Simiinka,CSc. zahdjena
vyroba adekvatnich tuzemskych vyrobk(( Immuna Sari$ské Michalany, SR) Sinfenal a
Sinfemix . Autor komentuje prvni vysledky dietni nizkofenylalaninové Iécby v Evropé u
tzv.materndlni PKU v dalSi generaci uspésné odlécenych matek s PKU. Nechybi ani
negativni zkuSenosti se screeningem téhotnych a v dospélosti se objevujici nezadouci

ve

ucinky nastupujici osteoporézy.



