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,Ha az embert olyannak vesszik, mint amilyen, tddaképpen rosz-
szabba tesszik. De ha olyannak vesszik, mint amdidennie kel-

lene, akkor azza tesszéik amivé lehetne.”
Johann Wolfgang Goethe



1. BEVEZETO GONDOLATOK

A dolgozatom azokrdl a gyerekeékrcsaladokroél, sziakrél szol, akik ,massa” lettek—lesznek
gyermekik elfogadasa, nevelése, tanitasa, kozb&iveskeztében; illetve azoknak a peda-
gogusoknak szdl, akik vallaljak e gyerekek neve|ésditasat és igyekeznek megfelelni en-
nek az emberi feladatnak. Szo6l a mindennapi @leiromil és fajdalomrol, reményeldrés
félelmekil; sikerl és kudarcrol; harcrol és megbékétsr

Ez a téma nagyon sokféle aspektusbdl kozetithetg és sok mindedirszélhatna. Jelen
esetiinkben a ,massag” kialakulasanak, oka egy igenérokseg, egy velesziletett anyag-
csere betegség, amelynek neve: fenilketonuriadftng: PKU). A fenilketonuria a lakossag
szamara csaknem ismeretlen betegség, ami régelékamdkil sulyos testi és szellemi fo-
gyatékossaghoz vezetett. Ma mar hala a korai dagmak az Ujszilétt kori §résnek, az
erintettek egy normal intelligenciat és teljéképességet erhetnek el az élet minden teriletén.
Ez azonban egy mindennapi szigoru fehérjeszegédtn dhietartasat koveteli meg. A diéta
egész életre szOl, ami biztositja a PKU-s gyeradgdszséges szellemi és testioidgisét, fel-
noétté valasat.

Dolgozatom célja, hogy segitsem a nagyfoku infoigtéény lekiizdését, amivel PKU
esetén nemcsak a sé&kihek, hanem maguknak a pedagogusoknak is szemhbeckalik. A
dolgozatomban dsszefoglalom e betegség lényegédyidgitok arra, hogy a diéta betartasa-
val ezek a gyermekek is ugyanolyan szellemi tevgkegre képesek, mint az egészseges tar-
saik, iskolai tanulmanyaik semmiben nem térnekzetgészséges tarsaikétdl. A PKU-s gye-
rekek is boldog és egészséges életet élhetneknrik eelérése sokkal konnyebb szamukra
tanaraik és osztalytarsaik med@éds tamogatd segitségével, mint e nélkil. Az étaket
sokkal szigorubb életmod és tudatossag jellemzlezminden teriletén, mint kortarsaikat,
aminek nagy énye lehet az oktatasban, nevelésben. A |0l diétdatadok egyfajta sikertor-
ténetként mutathatok be.

Azért valasztottam ezt a témat, mert én magam isgterem azt az utat, amit egy PKU-s
.beteg”’-nek be kell jarnia ahhoz, hogy a tarsadabitiv és kiegyensulyozott tagja legyen.
Az idéz jelet tudatosan hasznalom, mert én nem tartom @-Phetegsegnek csak allapot-
nak, amivel meg kell tanulni egydtt élni! A diétdegjobb, amit tehetliink azért, hogy egész-
séges emberek legylnk.

Sokat jelent a kdrnyezet hozzaallasa a ,betegségheszen tudjuk, hogy egy gyermek
szamara fontosak a kilvilag visszajelzései onmaganinek segitségeével alakul ki énképe

onismerete is.



Ahhoz, hogy pontos képet kapjunk arrél, hogy a PiKemberek hogyan élték meg a dié-
tat, hogyan tudtak az altalanos iskolaban,a kokéldban létezni az oktatasi rendszerben.
Mit jelent egy ilyen nagy rendszerben ,csodabogdérh@nni, hogyan tudtalkkk maguk, il-
letve az osztalytarsaik, valamint a tanaraik kazelmelyzetet, meg kell kérdezéket.
Kutatasom a kovetkézhipotézisekre épul:

— Hipotézis 1: A fehérjeszegény diéta betartasavi@Kb-sok is a tarsadalom aktiv és

kiegyensulyozott tagjai a tArsadalomnak

— Hipotézis 2: Az iskolai végzettséguk aranyaiba@rgadalom tobbi részének iskolai

végzettsegét nem tér el.

— Hipotézis 3: Az Aaltalanos iskolaban és a kozépiébah a PKU hatranyt jelent az

osztalyk6zdsségbe valod beilleszkedés soran.

— Hipotézis 4: A PKU-sok a munkaepiacon ugyanugy boldogulnak, mint barki mas.

Az elmult 30 év tapasztalatait szerethném megospagogus kollégaimmal, ttleteket és
tajékoztatast adni arra vonatkoz6an, hogy a pedegtigelmes és elfogadé magatartasa, sze-
retetteljes, empatikus viselkedése biztonsagostdremt a PKU-s gyermek szamara. Meg-
gyézédésem, ha a PKU diétat ugy kezeljuk, mint jelensdgea gyermekek & nem miszti-
fikaljuk tal a kérdést, akkor az életiik nem a dié@ltéog szolni, hanem mindarrél, aréiregy
gyereknek szdl az élet.

Ma mar teljes életet @lfelnéttek azok, akik az efsujszilott kori siréseken atestek, ta-
nultak leérettségiztekgiskolat, egyetemet végeztek €s nem arra gondolmadry betegek

csak arra, hogy masképp étkeznek.



2. PROBLEMAFELVETES

» Ami az egyik embernek taplalék, az a masiknakrkewnéreg.”
Titus Lacretius (i.e. 95-55)

2.1. Mi a PKU?

Az ember életikddéséhez, névekedésehez aminosavakra van szaksélyeket a szervezet
a természetes fehérje forrasokbdl kap meg. llyerigisorban a tej és tejtermékek, a has, a
tojas, a gabonafélék lisztjei is. Az emésztés sa@aiehérjék épdkdveikre-aminosavakra
bomlanak, és az emésztés utan felszivodd aminosavakaram uUtjdn a majba kertlnek
(Szab6,1978).

A PKU egy 0roklott velesziletett anyagcsere betggetelyet a szervezet fenilalanin le-
bontasanak alkalmatlansaga okoz. A fenilalaninheérfe épiékdve (aminosav) ami minden
normal fehérjében megtalalhat6 igy példaul a hgsbaliban, tejben, széjaban, tojasban stb.
Altalaban a megmaradt, folosleges fenilalanintst ke tudja bontani, de a PKU-s szervezete
nem képes erre (egyaltalan vagy csak részben.) a¢msrfenilalanin koncentratum halmozo-
dik fel az érintettek szervezetében, az a fehémpdgg étkezés kbvetkezménye. A tartdsan
magas fenilalanin koncentratum sulyos, visszafbadétlan fejpdési rendellenességet okoz.
Az értelmi képességek fokozatos romlasadilikorra teljes elbutulast hozhat. Ennek beko-
vetkezése azonban megakadalyozhaté — mivel a légteiga szlletés utan pontosan lehet di-
agnosztizalni; és az dbden elkezdett specialis fehérjeszegény diétavajesiey normalisan
fejlédhet M6nch,2003).

"A fenilketonurias beteg méaja egyaltaldn nem, vaggk csokkent mértékben termeli azt
az enzimet, ami a fenilalanint (phe) egy masik as@vva tirozinna (tyr) alakitja at. Ezt az
enzimet nevezziik feninanalin-hidroxildzndk.’Az enzimhiany kévetkeztében a ,feni —ke-
ton"vegylletek a vizeletbe Urilnek (urin). Innenecra betegség neve is latinul
phenyketoruria: PKU.(Somogyi, 2000. 5).

Ez a név még abbdl azéiobl szarmazik, amikor még ezt a betegséget nem tuaiZéini.
Akkoriban figyeltek fel arra, hogy a beteg gyereketeletének sajatos egér szaga van. Ezt a
szagot a fenilketonok okozzak, amelyek a felszagmttoPHE-I6| képzidnek és a vizelettel
egyutt rllnek. Latinul a jelentése: a fenilketoriokése a vizelettel. Ma mar ez az elnevezés

! dr. Somogyi Csilla — Kiss Erika (2000): Az éleéPKU-val. Magyarorszagi PKU Egyesiilet. 5. p.
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a legtobb esetben helytelen, hiszen ma mar tudijoggy a fenilketonok csak akkor jelennek
meg a vizeletben, ha a vér phe szintje magas, k3. mg/dl. J6 kezelés mellett és alacsony
PHE szintnél a fenilketonok nincsenek a vizeletberhat a ,PKU” elnevezés jol kezelt em-
bereknél téves” — allapitotta meg dr. Kurt Ullrigiofesszor a PKU-val jol élni ciimmunka-
jaban Somogyi2001)

Testlink fehérjéktl épul fel. A fehérjék apro égitkovekidl tevodnek 6ssze, amiket ami-
nosavaknak nevezzink, ezek az aminosavak amin@saotl alkotva dsszekapcsolédnak,

amit fehérje molekulanak nevezunk.

1. &bra

Fehérjemolekula

Forras: Bickel, 1995, 9. o.

Azokat az aminosavakat, amikre az emberi testeggylakrabban sziiksége van, a szerve-
zet fel tudja épiteni. Azonban van nyolc aminosawijt a szervezet nem tud felépiteni. Ezek
kozé tartozik a PHE is. Az emésztés soran a felaénjaosavakra bomlik. Egy fehérje 20 féle
aminosav kombinaciobol akEzek egyike a PHE iB(ckel,1995).

A szervezetnek a ndvekedéshez, az energiapotl@shomsavakra van szilksége. Eppen
ezért az aminosavaknak meghatarozott feladata A&anaminosavak l|étfontossaguak az
izmoknak, a szerveknek, és a vérnek. Ez természetedenilalaninra is érvényes, mar kis

mennyiség is elegefich szervezetnek.



Dr. K. Ullrich professzor szerint egy hamburgerlbévt fenilalanin a napi PHE sziikség-
letet fedezi. A normal taplalkozasnal a PHE-t mmgeobléma nélkil at tudja alakitani a
szervezet. Ehhez egy PHE-atalakitora, egy enziraneszilkség, amit fenilalanin-hidroxilaz
enzimnek nevezzik. Ez a PHE atalakito a majbath&ld ahova a PHE is bekertl a vér-
arammal egyutt. Ez az enzim biztositja, hogy aREE szint 1-2 mg/dl legyerS6mogyi,
2001).

A fenilketonuria betegség a PHE (fenilalanin) dtafsanak olyan 6rokletes, enzimhia-
nyon alapulé zavara, melynek koévetkeztében nemskeézervezet a fehérje tartalmu élelmi-
szerek lebontasara, mely altal a vér fenilalnaimtge kdrosan megemelkedikSgmogyi—
Kiss—Milankovics2004)

A PKU-soknal a fenilalanin -hidroxilaz zavarardlnvezé. Ez az enzim hianyzik vagy csak
kevésbé képes a PHE-t tirozinna atalakitani. A FdW-maja tulajdonképpen nem termel
elég PHE —atalakitot, s igy a sok PHE a szervemdtiealmozodik, ezaltal megra vér PHE
szintje, és ha hosszud a& magas marad, a fenilalanin méregként hat graags az
idegekre. A fenilalanin anyagcsere a 1. szamu kietléen tekinthét meg.

Megfelelo kezeléssel,- ami egy fehérjeszegény diéta egy @tetat,- ugyanolyan
egeszséges és teljes értekletet élhet minden PKU-s, mint barki mas!

Ha a PKU-t nem ismerik fel &ben, és nem kezelik megfaleh, a vérben a PHE szint a
szervezetben magasra emelkedik, a gyerekeknél asfRidE szint maradando (irreverzibilis)
agyi és idegrendszeri karosodast okoz, és mindetkogban csdkken a koncentracid
képesség. Mindezek oka a magas vér fenilalanint.sEigeészséges gyereknél a vér PHE
szintje max. 2 mg/dl, a kezeletlen PKU-soknéal e2idék akar 20mg/dl is lehet. Ez a magas
PHE koncentraci6 megzavarja az aminosavak és nmissfanyagok egyensulyat a vérben.
Mindennek kévetkezménye hogy az idegrendszer hibésdik, ami agyi karosodashoz
vezet.

Az els életévben fefldik a gyermek agya legtobbet és a legintenzivebké&gibb az agy
fejlodése sokkal lassabban folytatodik tovabb egészdelnéttkorig. Az agy normalis
novekedeése és féflése szikséges ahhoz, hogy a baba meg tanuljgrjdimimajd késbb
beszélni és gondolkozni tudjon. Kezelés nélkil ebbe életszakaszban a fenilketonuria
visszafordithatatlan, karosodast okozhat, amelgéka $6bbé nem tehidt jova. Miért pont az
agy és az idegrendszer karosodik? Milyen magas $2iE karosit? Egyes kezeletlen betegek
miért karosodnak kevésbé, mint masok? Ezekre akékie még ma sem tudjadk az orvosok
pontosan a valaszt. Ezért kell minél hamarabb dieza diétat és folytatni egy életen at.

Valészini, hogy a magas PHE szint zavarja az aminosavaktéét, ami szilkséges az agy
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novekedéséhez és fgjéséhez. A PKU betegség jelei abbdl aibédll ismeretesek, amikor
még nem volt lehéség ennek a betegségnek a kezelésére. A szellssramaradottsag
mértéke mindenkinél kilénbézsulyossagu volt.

.Minden gyermeknek egyedi a fenilalanin tolerajeifiiroképessége). Ez az élet soran
tObbszor valtozhat. A fenilalanin toleranciat a ¥énilalanin szintbl az étrend szamitott
fehérjetartalma alapjan allapitiak meg. Az orvogeest hatarozza meg, azt a fenilalanin
szikségletet, azt a fenilalanin mennyiséget, armetyegyermekinknek naponta szabad
adniuk.” — frta dr. Horst Bickel professzor a PKU-s a gyekink cinti munkajabangickel,
1995, 26). Ma mar Magyarorszagon minden UGjszulodzaletéset kovét 72 oran beldl
sZirévizsgalaton esik at amely egy vérvétdliall. Az Gjszilotteket 26 féle anyagcsere és
enzimbetegségre @ik €s igy a PKU-ra is.

2.2. A PKU 06roklédése

A fenilketonuria mint a legtébb velesziletett anysgre-betegség autoszomalis recessziv. A
recessziven oroétlo betegségben szenvddcsaladjaban, amig ki nemisik az el$ PKU-st,
nem tudhatjak, hogy az adott betegségre nézveléksdadrdozénak miésilnek-e. Az endok-
rinolégus szakemberek azt mondjak, hogy a fenilketa az egyik leggyakoribb — veleszi-
letett enzimhianyon alapul6 — anyagcsere-beteds#zekas2010).

Mar az okori tuddsok is leirtdk, hogy bizonyosggkket, tulajdonsagokat, elvaltozasokat,
betegségeket oroklink. Azények tulajdonsagainak ord@klésével foglalkozé tudomany a
genetika. Az 0rokét anyag az élvilagban a DNS lanc, ami meghatarozza tulajdonsé&gai
és az itt 166 informacidk orokbdnek generaciordl generaciora. Az egyes tulajdarisag
oroklodéseert a gének a falsek. A fenilketonuria, mint a legtébb anyagcseréegs2g
autoszom recessziv moédon Oidikk.

A ,rossz” 6roklott informaciot mindkét sziilaz érintett gyermeknek tovabbadta. Mindkét
szUb egy ,helyes” és egy ,rossz” 6roklott informacidobrdoz, anélkil, hogyk klinikai
tineteket mutatnanak. Tehat a betegség alapjattédbti tulajdonsag kepezi, amit, minkét
szubtol oroklink. Mindkét szl hordozéja a PKU-nak anélkil, hofl betegek lennének, és
hogy tudnanak rola.

Az 0Oroklott tulajdonsagokra az informaciot az iegrskben 166 gének hordozzak, és az
egyesillés utdn meghatarozzak a gyermek genetik#tisadait. A gének sorozata alkotja a

2 dr. Horst Bickel (1995): PKU-s a gyermekiink, SHSs@lischaft fiir klinische Erndhrung mbH, 26 p.
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kromoszomakat. A gének azok, amelyek meghataroziziskdleges ismertéfegyeinket, igy
példaul a hajszint, aébszint, a szemszint, testmagassagot, a nemet,etsdégbt vagy a
hajlamot egyes betegségekre.

Ezek mindegyikéért egy kromoszémapar a éslehz egyik kromoszoma az apatol a masik
az anyatol szarmazik. Az ember minden testi sgRj&romoszomapart tartalmaz. A 2. szamu
abran egy kromoszomapart latunk, aminek génjeirhd@kletes tulajdonsagért felsek. A
valésagban természetesen tobb ezer ilyen gén varkmegnoszéman(Bickel, 1995). Az

enzimek mikodéséért is a gének a feléek.

2. abra
Kromoszéma par génekkel

Szemszin genje

Hajszin génje

Fenilalanin-hidroxlaz enzim génje

Forras: Bickel, 1995, 19. o.

Ahogyan a Br — és hajszin oro&tiéséért az enzimekikddéséért is a gének a félsbk,
igy a fenilalanin-hidroxilazért is. A fenilalaninelmoxilaz enzimért feléls gén az ember 12.
kromoszomajan helyezkedik el, ePAH gén. Normalis esetben az 6roklott kromoszomapar
"egészséges”, igy a fenilalanin- hidroxilaz enzinegfieleben mikddik és a fenilalanint
tirozinna alakitja.

Azt mar megallapitottuk tehat, hogy a siklinikai szempontbol egészségesek ugyan, de
hordozok (heterozigotak) mert mindketten egy egfges és egy mutans (koros) génnel
rendelkeznek. Az 3. szadmu abra pontosan szemlalfetiilketonuria 6rokidését.

Nézzik meg az abra kombinacioit:
— 1. lehetiség: amikor a gyermek mindkét s#iibl egészséges gent Orokol igy

természetesen egészséges lesz.
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— 2. és 3. lehdiség: Amikor az egyik szidl hordozo; igy a gyermek egy egészséges €s
egy koros gént 6rokdl, teh&dtPKU hordozé lesz, de egészséges.

— 4. lehetiség: Amikor mindkét szih hordozo, tehat a sZiktol koros gént 6rokol a
gyermek PKU-s lesZB(ckel 1995).

3. abra

A fenilketonuria orélddése

A szubk génjei A gyermek génjei

petesejt ondosejt

Egészséges

Egészséges, d

D

hordozo

. Egészséges gén A Koros (mutans) gén

Forras: Bickel, 1995, 20. o. alapjan Ujraszerkesztve.

Szilethetnek azonban egészséges gyermekeik is,aakéjlamot csak az egyik sal
oroklik, s majd tovabbadjak, és olyanok is akikagldmot sem 6roklik. Ahol mindkét s#ill
hordozé, annak a val6s#sege, hogy PKU-s sziletik 25%, ami azt jelenti, yhagegy
gyermekldl harom egészséges és egy beteg. Ez a valéggjrazonban csak nagy szlletési
szamokra érvényes, egy csaladon belll a kockazataggobb lehet3zab$,1982).

Erdekes megfigyelés, hogy kulonkoZAoldrészeken és kildnb&z orszagokban, a
fenilketonuria gyakorisaga eltéerMig Japanban nagyon ritka 120 ezer ember koziiP&dJ-

s addig Toérokorszagban minden 2600.-ik Ujszulatilketonurids. Magyarorszagon kb. 10
ezer embertl egy PKU-s, ami azt is jelent, hogy minden otvekeanber hordozza a mutans
géent Somogyi2004).
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2.3. A fenilketonuria kezelése: specialis fehérjesgény diéta egy életen at!
,Eteled legyen életed! ,hangzik a régi bélcs mondas

Fokozottan igaz ez a PKU-s betegek esetében, merivastudomany mai allasa szerint nincs
mas maod a kezelésre, mint specialis fehérje-étafaninszegény étrend szigoru betartasa egy
egész életen at. A fenilketonuriara nincs a széoszértelmében vett gydgyszer, ami példaul
aktivizalna a fenilalanin hidroxildz enzimet. A PKigm gyogyithatéDE kezelhetb specialis
fehérjeszegény diétaval.

A fehérjeszegény taplalkozas a fehérjében gazadigmiskzerek lemondasat is jelentik, mint
példaul: hus, hal, tej, tojas, gabonatermékek. teivezdmolt mennyiségben, csecé&orban
az anyatej, valamint korlatozott mennyiségben a&&dehérjét tartalmazo élelmiszerek, mint
példaul: gyimolcs, zdldség, és burgonya.

A klasszikus fenilketonuria kezelése csokkentattlédanin €s dusitott tirozin diétabadl all.
» A fenilketonuria kezelése két sulyponton nyugsakelyeket agy kell elképzelni, mint egy
épllet két tartdoszlop&t= irta Bickel professzoBjckel, 1995:22).

4. bra
A PKU kezelés tartopillérei

Forras: Bickel, 1995, 22. o.

3 dr. Horst Bickel (1995): PKU-s a gyermekiink. SH&s€@lIschaft fiir klinische Ernahrung mbH. 22. p.
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A diéta mindenekélt egy ebs fehérje megszoritasbol all, ami megoldja a magas
fenilalanin problémat, de felvet egy Ujabbat. A myek fehérjesziikségletét a természetes
élelmiszerek egyediul nem fedezik, mert a vitamirddyanyi anyagok és nyomelemek bevi-
tele is alacsonyabb, ezért bizonyos kiegészitemmesziikséguk. Ez a kiegészités egy specialis
gyogy tapszer- szintetikus fehérjepotld, ami asvamyagokkal és vitaminokkal dusitott, az
érintetteknek naponta meghatarozott mennyiségéefdgytasztaniuk, az adott mennyiséget a
paciensek testsulya, életkora, fizikai aktivitasaP&E toleranciaja figyelembevételével haté-
rozzak meg a kez&lbrvosok.

A gyogy tapszerben minden tapanyag megtalalhatéaamrmalis szellemi és testi &l
déshez szikséges.

A fenilketonuriaban a karosodast, mint mar korablb#stam r4 a magas PHE szint
okozza, éppen ezért a kezelés célja az, hogy &eméalanin koncentraciéjat a normalishoz
legkdzelebb €s szinten tartsuk. A j6 beallitas 2—-6 mg/dl vér kliainin szintet biztosit. A
fenilketonuria kezelésének alapelve tehéat a teratészZehérjék bevitelének korlatozdsa és a
fehérjesziikséglet déhtészének potlasa fenilanalin mentes gyégytapdzerre

Mit mivel is helyettesithetliink? Ehhez készitettsigika diatetikus egy tablazatot (lasd 2.
szamu melléklet). Ma Magyarorszagon a Szegedi Gahdato Intézet gyartja a tésztaféleket
igy a Magyarorszagi PKU Egyestileten keresztil j@ EKU-sokhoz ugyanugy, mint a kil-
foldi kenyérpor illetve zbldségpastétomok, melyeleat SHS International kild meg (lasd 3.
sz. melléklet). A gyogytapszerek mindegyikét kidfél hozzak be az orszagba (lasd 4. sz.
melléklet). Az 5. szamu mellékletben pedig olvashktnéhany diétas receptet és egy heti
PKU-s menut, amelyet Gyure Eszter dietetikus dtltiesze.

Mint a mellékletekBl is lathatd azért, mert valaki PKU-snak szuletéomkell lemondani
az étkezés oromér S6t! Nemcsak finom, valtozatos és izlésesen talaleket fogyaszthat,
de még a korszérés egészseges taplakozas szabalyainak mégiels étkezhet. Napjaink-
ban gyakran hallani arrél, hogy az egészségeszéirétrend alapja a zoldség és gyumadlcs
fogyasztasa. A PKU-sok életmddja eltér a nem diétmberekél, mert szigoru alapelvet
kell betartani, egészséguk érdekében. Minél kidelsban meg kell tanulni, melyek azok az
élelmiszerek melyeket egyaltalan nem, vagy csakndanyiségben fogyaszthatnak. Mar egé-
szen kicsi korban jatékos formaban megtanulhagakrgedélyezett €s a tiltott ételek listajat.

Az érintetteknek az edukacids lebstgei az irdsos szakmai anyagok, mint példaul a
PKU Ujség, valamint lehéség nyilik egyéni €s csoportos tanacsadasré;féad studio-
kon, taborokon, tréningeken, valo részvételre, ahdzakemberek lelietéget kinalnak,

hogy pacienseikkel elfogadtassak az élethosszigndd diétat. Az elméleti ismeretek el-
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sajatitasa utan a kovetkefazis, hogy a megszerzett ismereteket a gyakanatb alkal-
mazzak, melynek leghatékonyabb modszere ésgidi6. Hazankban tizenhat évvel éitel
Kiss Erika dietetikus honositotta meg, melyek msikeresen és hatékonyartikidnek.

Nyugat-Eurépaban megrendezésre kKertlukaciés programok szolgaltak adsifidiok
alapjaul. A foglalkozasokon, melyek interaktivalbetegek és hozzatartozoik (anyukak), a
dietetikus iranyitdsaval készitik el ételeiket. #éstudiok alkalmaval a diétazok és csalad-
tagjaik megismerkedhetnek az (j diétas élelmiszmiekalamint a diétaval kapcsolatos min-
den kérdést a szakemberekkel megbeszélhetik ilketiagpasztalatcserére is leisgtg nyilik.
igy kdnnyebben be lehet tartani azt az étrende¢llgeh a szérum fenil-alanin-szintje norma-
lis marad §imon,2010).

Simon Erika dietetikus az Uj Diéta — a Magyar Bidusok Lapja — a 2010/2. szaméaban
kutatasat publikalta melynek cime: A &sitidiok szerepe a fenilketonurias betegek edukaci-
Ojaban.

A kutatas arra a hipotézisre épllt, hogy @tiiididkra jaré paciensek konnyebben fogad-
jak el és tartjak be diétajukat, valamint konnyabké&zdenek meg a mindennapos nehézsé-
gekkel, mint akik nem vesznek részt ilyen oktatason
Harom hipotézist allitottak fel:

1. Kevésbé van betegségtudatuk azoknak az érintekedkik, a substudiokra rendsze-

resen jarnak.

2. Azoknak a pacienseknek, akik részt vesznek az ethban, jobb az egyuttikodesi

hajlandosaga, amit a bekldott vérmintak szamamnlyit.

3. Azoknak a betegeknek, akik a &itidiokra rendszeresen jarnak fenil-alanin- sziétje

nyegesen alacsonyabb, mint astitdiokra egyaltalan nem jar6 pacienseké.

Az 5. szamu abra az atlagos fenilalanin-szintetatjaube a sidstudiokra jarok és nem ja-
rok korében.
A kutatasi eredményekb lathatd, hogy a stistadioknak nagy szerepik van a BEégi

élet kialakitadsaban, a kozésségbe vald beilleszkete
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5. abra

Az atlagos Se-Phe-szint aésitidiokra jarok és nem jarok korében

Az dtlagos Se-Phe-szint a siitdstiidiokra jardk és nem
jirék krében

| Quirék  @Nem jirék

Forras: Simon, 2010,29. o.
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3. TORTENETI ATTEKINTES

3.1. A PKU és az ujszulott kori tomegsifrés torténete

» A természet akkor tarja fel legnyiltabban titkamikor rendellenes modonikddik,
...Hiszen a dolgok hasznossaga és alkalmazhatésipésalelhef addig, amig meg nem
fosztatunkdllink vagy valami zavar, nem keletkezikkadésiikben,
Wiliam Harvey (1657) (Szabad forditas.)

Az anyagcsere a sejtekben végbetnkémiai atalakulasok 6sszessége. A szervezet anyag-
csere-folyamatai bioldgiai katalizatorok az enzinsegitségével mennek végbe. Amennyiben
a szervezetben tRo6d6 valamilyen enzim nem vagy csokkent aktivitassahkadik,
enzimopatiarél anyagcsere betegéédpeszeélink. A velesziletett enzim defektusok hatte
rében genetikai ok all. Az enzimet kédolé génbekoletkezett mutacio(k) felés(ek) a be-
tegség kialakulasaért. A velesziletett anyag-cstegbégek esetében a gyors diagnozis fel-
allitasa és a megfetetterapia minél hamarabbi megkezdése nagymértékbtmtyhsolja a
betegség kimenetelét, illetve a betegek életkiggtasz Ujszulott kori tbmegszés célja a
velesziletett anyagcsere betegségek par naposrdlatktortéi diagnosztizalasa. Az Ujszu-
I6tt kori tomegs#rés célja, hogy a velesziletett betegségek kosgndizisa és az dden el-
kezdett kezelés minden Ujszill6tt szamara biztoaitsayos testi —szellemi karosodasok meg-
akadalyozasatilankovics,2010).

Tekintstk at az utat, amely az Ujszil6tt kori tosmgeshez vezetett:

3.2. Az el$é mérfoldk 6 egy anyagcsere rendellenesség felfedezése

A PKU szirés multja egészen az 1920-as évek elejéig nyiddesa, amikor is egy fiatal ame-
rikai n6 — akinek szlei misszionariusok voltak Kindbaristdnyaval utazott haza Kinabdl. A
harom éves, gyonyorkislany szellemileg nem fégiott. Az anya hiaba jart a kinai orvosok-
hoz azok a betegséget nem tudtak diagnosztizalmdilyl csak egy gondolat jart a fejében
"Mi a baj az én kislanyommal? Mi az oka a betegaé@g@ Van-e vilagon orvos, aki segiteni
tudna?” Elutazott az Egyesiilt Allamokban, ahol orvostolasig jart, de ott sem tudtak segi-
teni. Nem volt mit tenni, fel kellet nevelnie sastileg elmaradott kislanyat. Ez az édesanya,

* dr. Hacsek Gabor (2004): Phare hireink. A gyermagksosem étt fel. PKU Gjsag, XII. évf. 2. 4. p.
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Pearl S. Buck (1892-1973) volt, aki meginditd rggdren irta meg élete kiiszkddését, mely-
nek: A gyermek, aki soha nenéthfel (The Child Who Never Grew) cimet adta. A kn
meg is jelent és oriési siker lett. Perl S. BucB2-8en Pulitzer, majd 1938-ban Nobel-dijat
kapott. Amit ebben a kényvben olvashatunk, nem mmést a kezeletlen fenilketonuria klasz-
szikus irodalmi leirdsa. Egy gyonyicsecserd, aki néhany honapig ugyrtik, jol fejlodik,
majd fejlbdése lelassul, majd k#sb meg is all. ,Figyelj Anyara, Apara — probaljalsaibk
elkapni a titokzatos mosolyt, de aztan mar csakla@gk, hogy gyermekik egy titokzatos
bels alomvilagba réved, majd sulyos mentalis retard#igillyed. Hanyan és hanyan élhet-
ték at ezt a borzalmas érzést, mig fel nem fedeztéétegséget'olvashatjuk. — Dr. Hacsek
Gabor publikaciojabarnHacsek,2004:4). 1934-ben egy fiatal norvég anya Borgngl&ud 4
és 7 éves (Liv és Dag) mentalisan retardalt gyeemekorvosok hadat kereste fel, mig elju-
tott tavoli rokonahoz, Asbjorn Féllinghez Osloba.
6. abra Amikor a gyerekek vizeletmintgjatézor vizsgalta még nem
Albert Folling Ursula Is sejtette, hogy egy ismeretlen zavart fedez Aelas-klorid
hozzaadasa utan vizelet minta mindig z6ld szintatottt néhany
percig majd elint. Borgny a gyerekek vizeletét naponta vitte
Follinghez, becslésik szerint legalabb 20 lite2thednap alatt.
Szerencsés korulmény volt, hogy Folling eé aatt végezte
el az orvosi egyetemet és alapos tudasra tett ls@eniabol. Na-
ponta orakon keresztll dolgozott a laborban abédy egy is-
meretlen anyagot izolaljon. Végul bizonyossagotze arrol,

hogy a fenilpirosél6savrol van szo.

Azt kdveben tesztelt tovabbi 430 kilonkb®intézményben

Forras: Ursula, 2004, 7.

elhelyezett gyereket és 8 esetet talalt, akikrgtlae anyag kiva-
lasztast bizonyitotta, valamint k6z6s tulajdons@&jdkidott leirni az Egeland testvérek agyi
karosodasaval.
Follingnek vilagossa valt, hogy a vizelettel @riienilpirosdlésav és az agyi karosodas
kozott 6sszefliggés van és egy anyagcsere all &ttt
A strukturalis hasonlésagok miatt a fenilalanin mosiavat, mint okot feltételezte Folling,
mert egy érintettnél ki tudta mutatni, hogy ezzelaminosavval torténterhelés utan, a

fenilpiroszl6sav egy magasabb kivalasztasa ni¢tgn

® dr. Hacsek Gabor (2004): Phare hireink. A gyermagksosem étt fel. PKU Gjsag, XII. évf. 2. 4. p.
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Folling volt az el§ biokémikus, aki klasszikus szerves kémiai modszer®34-ben iga-
zolta a beteg testvérpar és nyolc masik retargéitrgek vizeletében a fenilpiradssavat.O
irta le ebszor a fenilketonuria betegséget, mely szerinndkfetonurias beteg méja nem vagy
csak csokkent mértékben termeli azt az enzimet, aafenilalanint egy masik aminosavva,
tirozinna alakitja at. Ezt az enzimet fenilalartidroxilaznak nevezzik. Az enzimhiany miatt

a vizeletben ,fenil-keton” tipusu vegyuletek Grikn@rsula, 2004).

3.3. A masodik mérfoldks: a PKU kezelése diétaval

1951 — ProfHorst Bickel kifejleszti a PKU terapias médszerétAmi fehérjeszegény diéta-
bol és fehérjepotlo tapszétiall.

7. bra A német gyermekorvos a Bringhame-i klinikan dolgdzakko-
Horst Bickel riban hoztak be a klinikara egy két éves kislanyeia Jonest. A
gyermek sem allni, sem futni, sem beszélni nemttuddand6an
sirt és egyaltalan semmi reakciot nem mutatott raygzete felé.
Dr. Bickel a gyermeknél a ,fenilketonuria” diagnstiallapitotta
meg. De az anya tobbet akart, mint egy diagnézazelést. Majd-
nem minden nap ostromolta az orvosokat a kérésgediagyjak a
beteget kezelés nélkil, hanem tegyenek lIépésekrt Angy seqit-

sék gyermekét. Az anya allando ostroma vegul s&kexezetett, a

kislany étrendjét megvaltoztattdk. A gyogy tapsmerkivil
Forras: Ursula, 2004, 16. o.

(Hydrosat) kapott gyimolcsot és zoldségeket ésidm&enyeret
és kis mennyiségben tejet. A kovetkdmnapokban meg tanult maszni, allni, székre maszni
A haja sotétebb lett. Sheila mar nem sirt allandesafelvette a kapcsolatot a kornyezetével.

1953-ban Dr. Horst Bickel Professzor Ur kezdtezebls) PKU-s beteg kezelését specialis

fehérjeszegény fehérjehidrolizatum (tapszer) ésharfeszegény étrend bevezetéséalolt
az el$, aki alkalmazta a kiegés&itehérjepotlo tapszerrel az egyetlen és tokéleteslkstO
az, akinek kdszonhetjuk, hogy mi PKU-sok teljegetlélhetiink (rsula, 2003).

3.4. A harmadik mérfoldké: a tomegstirés

1958 — Robert Guthrie kidolgozza a PKUigsének modszerét. Ax zsenidlis dtlete a z

répapiros vérminta alkalmazasa, mely egyzgyors, olcso, a vérminta szallithatdé és meg-
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ismételheb. 1963-ban Robert Guthrie felfedezésének készéehanegterensdott a leheat-

ség a PKU Ujszulott kori tomedgesére. A korai Srés és kezelés érdekében vezették be a
Guthrie —tesztet. A Guthrie-teszt specialirépapirra vett vérmintan és specialis mikrobio-
|6giai sZirévizsgalaton alapszik. Ennek segitségével allagithaeg a vérminta fenilalanin
tartalma. Guthrie volt az-az ember, akinek kdsztiiilkehogy velesziletett anyagcsere beteg-
ségre a PKU-ra mar Ujszil6tt korban fény derilihetetelott még sulyos karosodasok kiala-
kultak volna.

Az Otvenes évek végen olyan modszerek kidolgozédazalett el foglalkozni, ami mar
néhany napos korban lebieé tette a betegek kiszsét.

Guthrie professzort személyes, csaladi okok Osztékd masodik gyermeke szellemi fo-
gyatékos volt (nem PKU-s) , a felesége unokahuggpsan karosodott PKU-s , akit 15 ho-
napos koraban diagnosztizaltak. Amikor 1954-berk@iprofesszor elkezdte az &lbeteg
kezelését a fehérjeszegény diéta bevezetésével akkér sem volt laborvizsgalati modszer
amivel a vér fenilalanin szintjét mérni lehetettna Guthrie professzor kordbban rakkutatés-
sal foglalkozott és az ott hasznalt mikrobioloégigidszert probalta alkalmaznia PKUiszsre
(Somogyi,1996).

1966-ban a Guthrie-teszt és ezzel egyltt az UjgzKibdi sZirés az egész vilagon orvosi
gyakorlatta valt. Robert Guthrie szadmos interjutotdés mindenhol igyekezett a metodikét
ismertetni, de hamarosan az eredmények magukérélbels Sorra grték ki a PKU-s babé-
kat vilagszerte.

Hazankban 1967-ben Dr. Kasané Dr. Soltysiak Ja®aadn6 tanar Ur javaslatara Varsoban
elsajatitotta a Guthire — teszt kivitelezését, niajdSzabd Lajos tanar ar 1968-ban kezdte el a
szegedi Gyermekklinikan alkalmazni. Az Ujszulotie#irését és gondozasat minisztériumi
rendelet alapjan a Szegedi és a Budapesti Anyag &t és Gondozasi Kbzpontok latjak el
és a fenilketonuriat (PKU) 1975 Otaiisk. A tovabblépést a kvantitativ ELISA technikaval
tortérd sirés jelentette, amelyet 2004-ben vezették be BustiaBdirokdzpontban. A kovet-
kez tablazatban az anyagcsere betegségéfiordulasi gyakorisagat és a kisz betegek

szamat lathatjuk.

1. tAblazat
A Budapesti Szdskdzpont velesziletett anyagcsere-betegségek tjdzalittomegsirésének
adatai 2008. januar 1-ig

Betegség Skrés kezdete Osszedisgs Kisfirt betegek Gyakorisag
szdma
PKU 1973 2.047.173 229 1:8.900
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Galaktozémia 1976 1.946.736 62 1:31.000
Biotinid4dz defektus 1989 1.012.896 57 1:17.800
Forras: Schuler, 2008,160 o. alapjan késziilt

A veleszlletett anyag-cserebetegségek diagnosaitiaaj és a tomegdzsben a tandem
tomegspektrometrias (tandem MS, MS/MS) modszeranagszdr valtozast hozott, mivel a
modszer 26 betegség gyors és pontos analizisétlebstivé, ami hazankba 2007. oktober
elsejéél indult el. A Szegedi Tudomanyegyetem Anyagcsetfgotatorium genetikusaval,
Barat Akossal valo személyes konzultaciom sorantmaégm, hogy a szévizsgalatok haté-
konységa jelessen flgg attdl, hogy azt mikor végzik el. A 6. séamellékletben megte-
kinthe® az Gjszuldtt kori srévizsgalattal felismerhétkérképek. A betegségek kozil tdbb
mar néhany napos korban sulyos tlineteteket, aktat &leszélyeztétallapot kialakulasahoz
is vezethet. Az 7. szamu mellékletben tekirtilhraeg a stri papir és a tomegspektrométer.

Minden Magyarorszagon sziletett csecseralvégzik a kotelgzanyagcsere §irévizsga-
latot. A szlletés utani harmadik napon (48. é0v2 kdzo6tt) egy specialis @dpapirra vesz-
nek vérmintat a babak sarkabodl. Egy csepp 8126 ritka betegség megallapithatd meg ma
Magyarorszagon, mig az Egyesiilt Allamokban tobbt M betegség &rését végzik. Egy
Eurdpai Uniés felmérés szerint a legtdbb eurdparzdagban kevesebb betegségdirrsak,
mint nalunk. A Semmelweis Egyetemen Anyagcsere Koanak vezéje, Dr. Sdnyi
Laszlo, az I. Gyermekgyogyaszati Klinika gyermekgydésza szerint évente 55 000—-60 000
minta vizsgalatat jelenti.

A mintadkat az orszagban két helyen vizsgaljak, Pedten a Semmelweis Egyetem és a
Szegedi Tudomanyegyetem Anyagcsere Laboratériumaidazal, hogy koran diagnoszti-
zéljak a betegséget évente 5-8 fenilketonurias tbmieditenek meg, amely egy élethosszig

tarto szigoru, fehérjeszegény diéta tartasavakmieetesen kezelhet

Forras: Sonyi, 2013.

Minderre azért van szikség, hogy az anyagcseegbéy diagndzisat az élstinetek

megjelenése étt, fel lehessen allitani és a megfél&kzelést, diétat megkezdeni. Adln
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elkezdett, megfelélterapia kulcsfontossagu a sulyos testi és szekamvsodasok kialakula-

sanak megékéseben§znyi, 2013).

8. abra

Magyarorszag felosztasa az Gjszilétt kori tomégsben

-
¥

Forras: Milankocics, 2010, 30. o.

Ujszulottkori tdmegsirést mar a XXI. szazadban a vilag legtébb orszaya&igeznek. A
sZirési moédszer és aigésbe bevont betegségek orszagonként mas és mas.

Az, hogy egy orszagban egy betegsédgése bevezetésre kerll-e az fligg a betegség gya-
korisagatol a térségben, a Klinikai gyakorlattd@,iafrastruktiratél és kdzgazdasagi okoktol
egyarant. Eurépaban a PKU-t — Orményorszag, Mat&ignorszag kivételével- (Finnor-
szagban a PKU incidenciaja nagyon alacsony) — mimalesZirik. Albania, Azerbajdzsan,
Grulzia s#résébl nincs adatiilankovics,2010).

9. 4bra
A PKU sZirése Européaban
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Forras: Milankocics, 2010, 29. o.
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4. EGYESULETI ELET

~Ahol megvan az egyesilet iranti igaz szeretetsottasem hianyzik a buzgésag. Az
egyesulet gyarapodasa lényegébedil déitgg, sokkal inkabb, mint pusztan olyan tgyes-
ségbl, melyet azonban nem a szeretet vezérel.”
Kolping Adolf

A Magyarorszagi PKU Egyesiilet 1990. oktober 274ékudt meg Budapesten. De mi volt az
egyesilet éitt? A budapesti gondozékdzpont dolgozéi mar 19719-4683-ban és 1986-ban
is tartottak szidli értekezleteket, ahol az érintettek ismereteketezhettek a betegsébgés
diétas ételbemutatdn kostolhattak meg a PKU-sléel®lagy volt az igény ezekre az 6ssze-
jovetelekre, ezért megalakitottak a ,S#lMunkakozosséget.” Ezutan megrendezték az is-
kolds PKU- gyerekek ,talalkozéjat” jatszohazat, oléds estet, gyalogturakat, operett- gala-
estet, hajokirandulast szerveztek a PKU-s csalégkdére.

Az el taborozast” 1990 majusaban rendezték meg, meljthekbnzereje az ,ottalvas”
€s a kozos éttermi ebéd volt a PKU-soknak diétasined. Ilyen még nem volt a hazai PKU
torténetében. Ekkor hataroztdk el, hogy ,hivataldss megalakitjadk az egyeslletet és
bevonjak a szegedi centrumhoz tatozokat is.

Az egyeslulet alapszabalyaban rogzitett célok kézidvetkezedket emelném Kki:
,KOIcsbnos segitségnyujtasi kozosség kialakitdséserban a PKU-s gyermekek szi-
lei kdrében, majd kébb a felbtté valdo gyermekekkel egyuitt.

— A PKU-s gyermekek érdekképviseletének biztositasedem terlleten,dként a tap-
szer és keményitellatas folyamatossaganak, szocialis feltételekgaanak, a diétas
élelmiszerek ellatadsanak, az ovodai és iskolagnaalt a tarsadalmi beilleszkedés se-
gitésének és biztositdsanak érdekében.

— Szubk és gyermeke részére tanfolyamok és taborozasokezzse és megrendezése.

— A PKU-s Ujszulottek csaladtagjainak segitése.

— Nemzetkdzi kapcsolatok kiépitése az eurdpai PKesvezetekkel® (Schuler,1995,
338).

Az Egyesilet segitségével a PKU-s csaladok élddeasaaonnyebb. A diétas élelmiszere-

ket pl.: kenyérpor, tészta beszerzéseét és koliségmigatja az egyesuilet a bonos rendszer

® dr. Schuler Agnes, dr. Somogyi Csill@rdsné F. Fehér Ildiké (1995): Pediater. 1995. #.48zam. 338. p.
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segitségével, minden egyesileti tag életkoranaketedgen bonokra jogosult, mellyel 50%-
os kedvezménnyel vasarolhat Fe-Mini termékeketdamirévben lehéséget biztosit az egye-
sulet diétas élelmiszerek kedvezményes vasarlazaiszi akcid keretében. Segitséget nyujt
azoknak a tagoknak,akik nem rendelkeznek kozgyd@giyéval (pl:feldtt PKU-sok )azok
akik a tapszert a Dorottya vagy Kabay-Med patikalamelyikében valtjak ki, a dobozdija-
nak 6sszegét a Magyarorszagi PKU Egyesiilet atjallal

A hazai gyéartasu termékeken kivil hozza juthamISHS és Milupa altal specialis diétas
élelmiszerekhez is. Az Egyesulet segiti a nehezshlagi helyzdt csaladokat, tamogatast
nyujt a j6 mirbsédi, de draga élelmiszerek vasarlasahoz. Egyesuletziggyeb velesziletett
anyagcsere betegségben szefivieetegek szamara is segitséget nyujt. Tagjaink keizét-
tik 1994-ben a galaktozémiaban szewviedtegeket is majd kélsb a lisztérzékenyeket, tag-
jai vagyunk a Lanc Egészséegkarosodottak Szévetskgén 1991-ben csatlakoztunk az Eu-
répai PKU Egyesiilethez.

A PKU Egyesiulet nyéri taborokat, komplex egészsegiési programokat szervez. A ki-
kapcsolddas és pihenés mellett orvosi, pszichaldgietetikai ebadasokon vehetnek részt a
csaladok. A PKU-s gyerekek minden évben orommeldiliky egymast, meély baratsagok
szowdtek. A teljes ellatas mellett a PKU-s gyerekeknetiétat is kozétkeztetés formajaban
biztositjak, ami az édesanyaknak igazi pihenéshjel

2002. julius. 13. és — julius 27.-én kerilt soredd német — magyar PKU-s tdbor megren-
dezéseére Bszegen. Dr. Somogyi Csillanak koszorgieet felejthetetlen két hetet toltottink el
és valtozatos programokban vehettink részt. A $oksprogramok kozott szerepeltek:
kulturprogramok, buszos koérutazasok, sportprograrhakklizés, lovaglas és kdzos estiim
sorok. Naprol napra egyre jobban 6sszekovacsol@dtitsasag és nyelvi probléméak —a ma-
gyar csapat kivalo felkésziltségének koszatdret sem adddtak. Kiss Erika &situdioja
nagy sikert aratott, a német tarsasag hamar meghkeds magyar izeket, ételeket. Ménch
professzor — a német PKU-sok kézelvosa — kell szigorral fogta 6ssze a csapatot, a prog-
ramokrol csak orvosi indokkal lehetett tavol maiadntabor alatt sok szép 0j élményben volt
részunk, 0j baratokat szereztiink a német nyelvgyagorolhattuk és bebizonyosodott, hogy
a PKU-sok kulféldon is megallnak a helyiiket. A télbsoportképe a 8. szamu mellékletben
tekinthe meg Schuler,2002).

A csalddoknak segitséget nyujtott az 1992 aprdlsa010-ig negyedévente megjeien
PKU-s Gjsag is (lasd 9. szamu melléklet). Eleimtedsy, vékonyka volt majd komoly folyo-
irat lett beble, amelynek szerkezete folyamatosan atalakultEgyesuleti élettel foglalkozo

részben a kozleményeirtkr rendezvényeinkil kaptunk tajékoztatast, a Kozérdekireink-
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ben a szocialis, ado és mas tanacsokkal lattakrnidety a Bzocske rovatban Kiss Erika die-
tetikus inycsiklandozo receptjeit olvashattuk. Arepmra egyik legkedvesebb rovat a Lélek-
hang volt, ahol a pszicholégusok gondolatait, ddztapasztalatai, tanacsai, jelentek meg.
Janka néni rovataban mindig aktualis és fontosssrgondozasi hirekt értesiltiink. A Foto-
albumban pedig az élet és a hétk6znapok nagy piidran kaphattunk betekintést. Mara mar
az Ujsag sajnos megset melynek tbbb oka is volt az egyik sajnos nemamjlagolhato
anyagi okok valamint egyre, kevesebben irtak, lelddi ,szerkesBségbe” cikket, a felso-
roltak az Ujsag megénésehez vezettek.

Az Eurdpai PKU Tarsasaghoz (E.S.PKU)csatlakozéasaKU-sok szamara ,kinyilt” a
vilag. Evente mas-mas orszagokban rendeznek euRdfais talalkozokat, melyen nemcsak
a betegek, hanem a gondozasban résé&teevosok, dietetikusok, pszicholégusok, biokémi-
kusok és diétas termékeket forgalmazé cégek kdpvisaészt vesznek. A talalkozo résztve-
véi plenaris ebadasokon hallgathatnak hat nyelvre toftéminkrontolmacsolas mellett isme-
retterjeszé beszamolokat a PKU-kezelé8lerkilonbdz tapasztalatokat a diétas életvibélr
A szakemberek részére E.S. PKU Tudomanyos Bizattafseket szervez a legujabb tudo-
manyos eredmények megvitatasara.

A Magyarorszagi PKU Egyesitilet megalakulasa otakeffiycéljanak tartja, a betegek ér-
dekképviseletén és ellatdsan tul az olyan tabosokagfolyamok szervezését, melyeken az
egész csalad részt vehet. A $killek és a gyerekeknek lelkileg is sziksége vamagatasra
€s megseisitésre, amiben az Egyesulet sokat segit valangohdoz6 kdzpontokban dolgozé
orvosok, dietetikusok is. A PKU Egyesilet szamasgmmot szervez, mint példaul a &t
studiok ahol mind a szék és a gyerekek is megtanuljdk a specialis étellebseitését. A
PKU-s tdborokban megosztjak tapasztalataikat adkzahol a gyerekek raddébbennek arra,
hogy nincsenek egyedil s a sortarsak kozott ektédd baratsagok is kottetnekoftai,
2013).

A horvat és szlovén egyesilet nemzetkdzi tAborvezett 2006. junius 27. és julius 4. ko-
z06tt. A tabort a Magyarorszagi PKU Egyesulet ésusribia tamogatta, melynek helyszine az
Isztriai félszigeten 1&v Duga Uvala. Az egy hét alatt az orvosiaasok és a Kiss Erika su-
tostudioja mellett felétlen kikapcsolodasban volt résziink, melyet a kiy#dgramok bizto-
sitottak szamunkra.

Az Egyeslleti élet fontos része a két tanulmangtdslij, amelyeket a gondozott diétazé
PKU-sok kozép és fedfoku tanulmanyi soran lehigégik nyilik igénybe venni. Guthrie pro-
fesszor halalat (1995) kovetn azé emlékének tisztelegve alapitottdk mega a Guthiez

tondijat, amely egy nemzetkdzi 6sztondij, a vilagnely orszagaban igénybe vehet
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Szabd Lajos tanar urrél @zemlékére nevezték el a 2005-ben a Numil Hungatyt&imo-
gatasaval a Szabo Lajos Osztondijat, amely a kézdpl$foki tanulmanyokat folytat6 PKU-
sok teljesitményének dsztonzédette ki célul. Az 6sztdndijat a kdzépiskolas és felktatds-
ban tanul6é egyesiuleti tagok palyazhatjak meg. Adzaitok elbirdlasanaldglyt jelent az aktiv
egyestleti élet, a rendszeres vérminta kuldés, gfeted PHE értékek-ami az utolso tiz
fenilalanin vérszint eredményét jelenti, a jo tanéihyi eredmények,ami az utols6 harom félév
tanulmanyi eredménye, figyelembe veszik a csalddf@e e$ jovedelmét, és egyéb tényez
ket pl. valaki allami gondozott volt. Mindezek gkap harom kategoéridban itélik oda az 6sztén-
dijat: egyetemi, adiskolas —szakmai képg csoport, és a kdzépiskolasok kategoériajaban. Az
0sztondij idtartama 1 év, a kozépiskolasokiskolasok a szakméat tanulok kategorigjdban tiz
ezer forint havonta, mig nappali tagozatos az egyehallgatok hisz ezer forintos havi tanul-
manyi 6sztondijban részesulhetn8klituler,2005). Mind a hazai mind a nemzetk6zi 6sztondij-

ban részesiltek PKU-sok.
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5. SPECIALIS DIETAN EL O GYEREKEK AZ ISKOLABAN

5.1. A pedagogus és a sdiiszerepe a PKU-s diétaban

Az iskolas kor a kalandok, fantaziak életkora agtib valé racsodalkozas kora, a gyermek
ekkor fedezi fel 6nmagét, kiprobalja magat és Heikeszkednie tarsai kozé. A kisiskolas-
korba Iépéssel megkezdi Utjat, a tarsadalmi beltledést, a baratok isnésidk elfogadasat. A
csaladbdl egy tagabb kozosségbe keril, mar ér@niigyel mindenki és meg kell tanulnda
egy a sok kozul. Alkalmazkodnia kell az Uj megvatith helyhez, az Uj szabalyokhoz az ide-
gen tarsakhoz és ismeretlen személyekhez.

Minden szub és pedagogus ismeri a kérik az iskola” téméakat tankényvek, flizetcso-
magok iroszerek stb, a PKU-s gyermeket niegelibkre azonban tovabbi, az iskolakezdés-
hez kapcsolodo teeid varnak. A sziflknek gondoskodniuk kell arrdl, hogy a gyerek isko-
lajdban mindenki ismerje azokat a feltételeket, lgekesziikségesek ahhoz, hogy a gyerek
biztonsagban legyen az iskolaban is. Ez aésféladat egyszéinek és magéatol értedonek
tinik, azonban nem feltétlentl az. Fontos, hogy aagédust, altalaban az osztélybkot
ertesitsék arrél, hogy a gyermek specialis dietaBanos vannak olyan pedagdgusok, akik
nem gondoljak, hogy barmilyen ,orvosi ,jellégeladat, az6 dolguk lenne, ezért minden
ilyen kérést/ kérdést elutasitanak. J6 tudni azonbagy minden egyes tanarnak nemcsak
feladata, de kotelessége is, hogy a gondjaira toidotnely szempontbol kulonleges igény
gyermekbl legalabb alapszifitismeretekkel birjon.

Ha a tanarok részéirmeg van az egyutttikodési szandék a kovetkelgpés dsszeallitani
egy dossziét mely, tartalmazza az alabbi al&pirdbrmaciokat: a gyerek betegségével kap-
csolatos adatotokat, rovid dsszefoglalét a betegbéf szilbk azt gondoljak az iskola ma-
gatol is mindent elkdvet a gyerek biztonsaga érdekgede sajnos ez nem mindendtt van igy.
Egy valamilyen szempontbdl tobb figyelmet igéhglyerek pluszmunkat jelent az iskolanak,
hiszen edfordulhat, hogy a tanaroknak semmilyen ezzel kdpts® tapasztalatuk nincs,
azonban nem is érzik annyira magukénak a problémodly tajékozodjanak. A gyerek érde-
kében ezért a sziffeladata, hogy valamilyen médon felvilagositsaedggodgust, és az osz-
talyfonok szamara elkészitett dosszié ehhez tokéletkézkzhet.

Gyakori a nevélk tajékozatlansagabdl adodo félelem, idegenkedéd, aa gyermekek is
atvehetnek, ezért fontos az osztalytarsak az élekomegfeldl és korrekt tjékoztatdsa. A
tapasztalat azt mutatja, hogy a gyerekek mindehkmgtottabbak, érdekidobbek és

egyuttmikodobbek. Az osztalydndk rogton az év elején tajékoztassa a tarsakgy, tietazo
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gyerek jar kozéjuk. Természetesen ugy, hogy a ggkrmegértsék azt, mert igy nagyon sok
kellemetlen helyzetet és kérdésiatdetiink meg.

A bdlcside az 6voda az éikozosség, ahol a gyermekeknek meg kell talalnibklgiiket,
szerepiket. Kébb az iskola a kovetkézprobatétel a gyermekintézményekben vald helytal-
las izgalmas, de gorbngyds utjan. Egyes gyerekekmeek okoz gondot a k6zdsségbe vald
beilleszkedés. Masok viszont csak hosszas kiisz&kdEsserzelmi zavarok arén talaljak csak
meg helylket a tébbi gyerek kozaott.

A szubk magukon hordozzak a PKU-s gyermek testi-leldictgsének minden fel&dse-
gét, ami nagyobb, mint az egészséges gyerekekamélyén gyerekekre jobban figyelnek a
szUbk kapcsolatuk az édesanyaval altaldban &mfgesebb, szorosabb. Bbla gyermek
szamara nyugodt és harmonikus kornyeietizakitja ki az iskola, ahol szembesiil az élet
mindennapjaival, felborul biztonsagérzete, és aass el kell fogadtatni Gnmagat.

Sokat jelent ebben a korban a kdrnyezet hozzadlgbategséghez”, hiszen tudjuk, hogy
egy gyermek szamara fontosak a kulvilag visszageizénmagarol, ennek segitségével alakul
ki énképe, dnismerete. Egy PKU-s vagy akar masgusgae betegségben szenvgglermek
(pl.: lisztérzékeny, galktozémias stb.) a csaladzekipontjaban all. Az dnallésag @lepései-
hez fontos a kdrnyezet tAmogatasat megnyerni. Aagiglisnak jelets szerepe van egy
Jlyen” gyermek életében, feladatai kdzé tartozibgy segitse a gyermeket tarsai kdzé beil-
leszkedni. Tanulményaimbol és tapasztalataimbd@riychogy a gyermek akkor fog fégini,
problémakat megoldani, és érzelmileg akkor valileseszemélyiséggé, ha elfogadjuk olyan-
nak, amilyen Pelloth,2004).

A PKU-s gyermeknek az iskolaba Iépéssel, nemcsalj kidrnyezetbe, az Uj tarsak kdzé
kell beilleszkednie, ezeken tul el kell fogadtattdesaival, hogy specialis diétan él. Nagyon
fontos a szl és a pedagégusszinte bizalmon alapulé kapcsolata. A $n@k 6szintén el
kell mondania a betegség részleteit €s annak kéxet&nyeit, a pedagogus résitgredig
fontos a megédt segit hozzadllas. A pedagogusnak kell segitenie abbagy b gyermek
minden pszichés sérulés nélkil be tudjon illeszkadnlj kozésségbe. Ehhezikit kapcso-
latot kell kialakitani a pedagogussal. El kell fdge a gyermeket és meg kell értenie, hogy a
gyermek szamara létfontossagu a diéta betartasaemekell, hogy ez olyan cetli legyen,
amivel azonositjak ezutan. A PKU-s gyermeknek tobafigyelésre és megértésre van szuk-
sége. Szeretném az aldbbiakban felsorolni azteamaia kell figyelni pedagdégusnak a PKU-s
gyermek esetében:

— Meg kell ismerkednie a tiltott ételek listajavaimia a szubtél tudhat meg, illetve a

pedagogusoknak szo6l6 ismeétéizetldl (lasd10. szamu melléklet
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Figyelnie kell arra, nem zavarja—e a gyermeket@die étkezések soran az, hogy
mast eszik (PIl. csufoljak).
Megeszi-e az otthonrdl hozott ételeket, szivesgpdeztja vagy szégyenkezik miatta.

Kér- e tarsaitdl, illetve hogyan reagal, ha megldhdiltott étellel.

Az iskolai étkeztetés soran nekiink, pedagégusokéndémes figyelembe venni, hogy a

szigoru fehérjeszegény étrendet igéngieétanak megvannak a sajatos problémai. Ez dearilt

egy angliai felmérésib:

Jellem® hogy lassabban esznek, akar 20 percnél tovabitarthat az étkezés.
Gyakrabban hangoztatjak, hogy izlik-e az étel syhmmm akarnak tébbet enni.
Az evésbl a figyelmik kénnyen elterédlik.

A tapszer bevételénél gyakradfelrdul hanyinger, 6klendezés.

Kisebb mennyiséget esznek és naponta tobbszévesedab féle ételt.

Az édes ételeldd kevesebbet esznek, a kedvenc ételelk és pikans iek.

A felmérés készi a kovetked tanacsokat adtak:

A gyermekeknek jol kell lakniuk, mert aki éhes @s$ol!

Az evésnek élvezetet és oromot kell nyujtani!

Nem szabad, hogy az evés hatarozza meg a napilstiik

Dicsérjuk megiket akkor is, ha keveset esznek!

Az el nem fogyasztott ételt megjegyzés nélkul végeiis|ik!

Ne beszéljink a gyermek jelenlétében a taplalkozéshézségeit és ne
sajnélkozzunk a diéta miat¢mogyi—Kiss2000).

A gyermek érdekében fontos hogy a pedagogus tapakst beszélje meg a séuel és

probléma esetén egyuitt kell azt megoldaniuk.

A pedaglgus személye egy életre meghataroz6 lejyegygermek életében, mert sajat

szemelyiségét hasznélja fel munkaeszkozként éstGalkmunkaja az emberformalas. Dr.

Bagdy Endke igy vélekedik a pedagdgushivatasos ,masodsziderepél a Csaladi

szocializacio és személyiségzavarok c. kdnyveben.

»A pedagogusnak ismernie kell a gondjaira bizogrgyekek vilagat és egyedi személyi-

ségét. A gyermek megismerését azonban tobb kor@insekorlatozza. Fefldését ugyanis

féleg teljesitményében és magatartasaban méri legerédsismeri eléggeé azt a vilagot, amely-

ben a gyermek személyisége korvonalazédott. FelsA@p alakul ki a gyermek csaladjaral,
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otthoni kérnyezetét és arrdl hogyan vélekednek a siiiaz iskolai nevelést, Amikor ki-
alakul, a gyermekit egy tobbé-kevésbé hatarozott kép gy gondoljgkinithatd a viselke-
dése. Ha viszont szokatlan a magatartdsa vagidésjl visszaesést tapasztalunk nem értjik a
valtozés okat. Altalaban konkrét okot keresiinkgaiért ideges, mert drokletesen gyengébb
idegrendszérvagy azeért, mert lusta, hanyag vagy azért dekdrddemmert mindig mason jar
az esze. A gyermek adott magatartdsanak tortéaetenem pedig egy vagy néhany oka. A
gyermek magatartasi zavarok okait ,a gyermek eggtdiorténete, csaladi vilaganak sajatos-
sagai, szuleihez, testvéreihez, személyes kormglegetvald viszonyanak megismerése fedi
fel szamunkra.” ,A gyermekkori vagy késb kialakulé személyiségzavarok nem egyoldaltan
Orokletes tényeaik eredményeként jonnek létre, hanem tarsasédéfiink egyéni torténetének
folyamataban.” , Amit megtehet az 6roklés, azt rebgti a kérnyezet is’’(Bagdy,2004, 8).

Pedagogiailag a PKU-s gyermek is ugyanugy kezé&lhaint a csoportba vagy az osz-
talyba jard tobbi gyerek. A sziletési rendellengdsdrai felismerése és a gondos kezelés a
gyermek egészséges fajesét eredményezi, és ligyességi, tanulmanyi térérsaikkal azo-
nos célok, elérését teszi lebwt.” olvashatd Az élet a PKU-val c. kbnyvbeSomogyi—Kiss,
2000).

Felmerul, a kérdés mi torténik akkor a gyerekkel,tiiott ételeket eszik. Ha néha tiltott
ételeket eszik, annak semmilyen lathato jele nertatkozik €s semmilyen maradando6 karo-
sodas nem kovetkezik be. De nem lehet elnézni ezekihagasokat, mert oda vezethetnek,
hogy egyre gyakrabban megszegi a diétat és egydmussto diéta elhagyasa mar artalmas a
gyermek szamara Eleinte nincsenek durva idegrendsaestei, de idvel kialakulnak. Me-
lyek ezek a tinetek? Lassul a figyelme, ,bambubi, faradékony, kezei remegni fognak,
egyensulyi zavarok jelenhetnek meg. Ha mar kiatakalamilyen foku karosodas, akkor azt a
gondozo kodzpontok és a pszichologiai vizsgalatokti@éel mi a tovabbi teeréd(Kasa Pé-
terné,2000).

Hogyan viszonyulnak az egészséges gyerekek a Permekhez? Kialakulhat-e a kire-
kesztettség érzése azaltal, hogy latja egészségpadniak ,gondtalan” mindennapjait?

Az a tapasztalat, hogy a gyerekek alafi@pttoleransak és kénnyen elfogadjak, ha valaki
mas, hamar tudomasul veszik tarsuk massagat, egetg&Kivancsiskodnak, kérdieskodnek,
de nem gunyolédnak, ha a kdrnyezet elfogado és tdupaviszonyulasat tapasztaljak. Indu-
latbdl, duhiél persze tehetnek bantdé megjegyzéseket tarsuk d#gjégel kapcsolatban, de ez
nem a masik allapotanak szél, hanem a veszeked@mflktus kovetkeztében kialakult ha-

" dr. Bagdy Entike (2004): Csaladi szocializAci6 és személyiségpivalemzeti Tankonyvkiadé. 8. p.
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rag levezetésére szolgal. A pedagogus tiltasa kegaa megakadalyozhatja az indulatok, a
szandékos fajdalomokozés elfajulasat. Attdl, hogy gyermek beteg, még ugyanolyan
Ugyes, okos lehet, mint tarsai6tS- pontosan a megvaltozott egészségi allapotulgatfasa
és a fokozott dnkontroll miatt — bizonyos vonatlsizan érettebbek kortarsaiknal. Nincs
olyan gyerek, akiben ne lenne valami pozitivumanaljé, amiben példa lehet a tobbiek sza-
mara. Ezt kell megtalalni sziként, csaladtagként, pedagogusként, és akkor angyk&nzos-
ség is értékelni fogjat. Ebben az esetben nem kell tartani a gyermekecsopegbélyegzé-
seébl, kikozositésétl.

A pedagogusoknal felmeril a kérdés: van-e sziuksagbKU-s gyerekeknek sajatos igeé-
nyi nevelésre? Bbzor is nézzik, meg hogyan definiélja Fatalin Aadae OKI 2004. marci-
usi szamaban a sajatos nevelési iégyermekek fogalmat ,Az a gyermek sajatos nevelési
igényli, aki a szakéét és rehabilitacidos bizottsag szakvéleménye alapgan, érzékszervi,
ertelmi, beszédfogyatékos, autista, tobb fogyatskgsesetén halmozottan fogyatékos vagy
pszichés fefidés zavarai miatt a tanulasi folyamatban tartésau&yozott /pl. dyslexia?”
(Fatalin, 2004).

Tapasztalatbdl tudjuk, hogy vannak j6 és rosszapessefy gyerekek, van, aki ugy ul be
az iskolapadba, hogy mar tud irni, olvasni és vRroiganok, akik lassabban tanulnak meg
irni, olvasni, mint a tarsaik, de ez nem vezdihitsza a betegségikre. Nagyon sok biztatas-
sal és dicsérettel onbizalmat kell taplalni belégikibnek, pedagégusnak egyarant. Termé-
szetesen ez vonatkozik PKU-s és egészséges gyermsekindenkire, akinek fejletlenebb a
finommotorikaja, aki kicsit is gyengébb vagy ladsdérsainal a PKU-s gyermek is lehet j6
vagy gyengébb képesdegA PKU-s gyerekek nem betegek medléanyagcsere szépséghi-
b4juktdl eltekintve ugyanazon nevelési elvek éresek rajuk, mint az egészségesekre. A jol
diétazo gyermeknél a magatartaszavart nem a k&essmazza, hanem a rossz nevelés ered-
meénye.

A PKU-s gyermeknél fontos a helyes nevelés, megyeamek fejpdéséért valé aggddas tul-
zott anya- gyermekkdtléshez vezet. A csaladnak fel kell dolgozni aztoblpmat, hogy egész-
ségesnek latsz6 gyermekik beteg, ami mellé mégl @rgyermek fefidésének és jdyenek
teljes bizonytalansaga. A sulyos testi és szelfegyatékossagnak a veszeélye, mint Damoklész

kardja lebeg, hogy: jol tartja a diétat, merbldiigg a gyermek élet miisége, jodje.

8 Fatalin Andrea (2004): A sajatos nevelési igéngyermekek integralt nevelésér— szibknek,

http://www.ofi.hu/tudastar/sajatos-nevelesi-igesaj@atos-nevelesi-igenyu-0906 1{Hajdibdszérmény, 2014.
marcius 15.}
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A szubk nevelési hibaja lehet a tulwednagatartas, amelynek soran a §zaggodasa mi-
att arra térekszik, hogy megdvja a gyermeket mirktanfliktustol, lelki vagy fizikai nehéz-
ségbl. Ennek az lehet a kdvetkezménye, hogy csokkeypeangek megkizél 6nallo cselek-
veés és dordt kepessege. A PKU-s gyermeknél fokozottabban jedahiet ez a széil maga-
tartas, hiszen életikdleg a kezdetekben/ tele van gondokkal: Be tudjd#trmani a diétat,
jarhat-e a gyermek normal iskolaba, be tud-e ikedni a tarsadalomba stb.

Kirdly Gyongyi pszichologus igy nyilatkozott a séilinagatartasrol: ,Sokféle sziilma-
gatartast lattam. Van, aki tilsagosan vedi a gykéméésbb engedi ovodaba, nem szereti
elengedni maga méll mar az allapota miatt is. Ezzel azt érheti elgyha gyermek is félni
fog, félénk lesz a kdrnyezetével szemben. Maso@rlyitandod, hogy a gyermek jol féglik,
nem gyengébb, mint a tdbbi ,normalis gyerek”, tditdheti, tal sok mindenre jaratja a gyer-
mekét. Akad olyan szdlis, akit tulsagosan megvisel a gyermek diétajapéta, és ,magara
hagyja gyermekét ,a diétajaval, vagy nem vesz tuakirennek fontossagaré).adja fel eb-
szor a kiizdelmet(Kiraly, 2004, 13).

~Amikor a szub érzelmileg nem tud azonosulni a diétazassal, awrtérzi, akadalyozza
6t szerepében, tudat alatt azt is kdzvetiti a gytek hogy nem elfogadhat6 a személye. Ez a
gondolat elfogadhatatlan szamara éstbdatot kelt benne. Ugy probalja feloldani, hogyn-m
dent megad a kicsinek, sajat elutasitasat kivetibrnyezetre. Ugy éli meg, hogy a kiilvilag
képtelen a gyerek elfogadasara. #ntudatos, mindent megengedzib elzarja gyerekét a
kornyezetail. A szik lehetségek kozé beszorult, kudarcokkal, magannyal &igykrek
szemelyiségének megfelen reagal: neurotizdlédhat magatartasa megvaltoaggessziv
lesz, provokal, bohéckodik. A maga moédjan igyeksatitani koreit, mds modon a figyelmet
magara terelni. Onértékelésében bizonytalan. Ezllapotot jobb megékni!”°
2000, 18).

A PKU-s gyermekeknek nincs szikséguk sajatos nenelénert a felmerél probléma

(Somogyi,

nem minden esetben fligg dssze a PKU-val. A didttidsa mellett jol tanulnak, kilénorakra
jatnak tobb nyelven beszélnek, sokféle terlletelyadmak, egyetemregiskolara, jarnak.

Lathato, semmiben nem kilénb6zink masoktdl, csalyibhan, hogy mashogy kell taplal-

° Kiraly Gyongyi (2004): PKU Ujsag. A Klinikai psziolégus rovata. Magyarorszagi PKU Egyesiilet. 13. p.
% dr. Somogyi Csilla — Kiss Erika (2000): Az élet BXal. Magyarorszagi PKU Egyesiilet. 18. p.
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kozniuk. Dolgozatomban mar tébbszor is kitértena,anogy a jol diétazé gyermeklhteljes
életet &b, egészséges fdlti valik.
A gyerek lelki egészsége szempontjabdl egyik letgieabb feltétel a pedagégus személyes

odafordulasa és az egyéni odafigyelés, hiszen epgzamara az iskola maga az élet!

5.2. A PKU-diéta nehézségei kamaszkorban

A kamaszkor nem konriyidészak, sem a gyereknek, sem a 8iiék sem pedig a kornye-
zetnek. A testi és lelki valtozasok kovetkeztébeneddig mindig kedves és szofogado
gyermek, kezdi erejét, szarnyait prébélgatni. Ebhéwrszakban a viszonylag kiegyensu-
lyozott gyermeki, gondtalan lét dsszekavarodik.efdgibknek el kell szakadniuk korabbi
onmaguktol és belerohanni a kétségeshp@gv A kamasz, természetéladdéddéan minden

ellen lazadni kezd. Vitatkozik, és kéré von mindent és mindenkit. Viselkedésével és kil

sejével is kulonbozni akar a féltekisl. A serdiib gyakran tulzasokba esik, provokal, mert
6 mar nem gyerek, kézben belll mindennél jobban kagyszeretetre és az elfogadasra
(Kazimir, 2013).

A természet ritmusa szerint minden fiatalnak el Rabynia a csalad védelmét, ahogyan
egykor ezt a sztik is tették. A kamaszoknak el kell szakadniuk kbrdimmaguktdl és bele
kell vetnilk magukat a kétséges §ine. Egyszerre szeretnénekikini a tobbiek kdzil és
elvegyulni is koztik $omogyi2000).

A diétas kezelés kbnnyen megvalosithatd az Ujszkditdl a gyermekkorig, a szilk be-
vonasaval, segitségével, de nem ilyen egyisadrelyzet a serdékorban. A kamaszkori val-
tozdsokhoz hozzdadddva a PKU tizenéves korban magprobaltatas a gyereknek és &zl
nek egyarant. Adszinte odafigyelés és a kblcsonds megértés segizini e nehéz éveket.
Tudjuk, hogy ez a korszak a gyermekeknél, milyéenétnondasokkal €s érzelmi viharokkal
jaré idsszak, olyan dolgokra keresik a valaszt, hogy kilksksval6jaban, hova tartoznak
(Kasa,2004).

A PKU-s diétaval azonban nem csak, hogy kulonbkzaggszséges tarsaiktdl, de ez a
kulonbség meg is mutatkozik. Rendszeresen kordrdll jarniuk, nem fogadhatnak el a
barataiktél szendvicset, hamburgert, pizzat stmddn nap tébbszor is foglalkozniuk kell a
betegséguikkel, hiszen a mindennapi feladatok ebssgsoran folyamatosan azt érzik, hogy
kulénboznek tarsaiktél. Ennek alapjan befolyasotjpecsuléstiket, amelynek eredményekép-
pen viselkedésuk &hként kevéssé példaértékegyszetien fogalmazva egy az érintett ka-

maszt nem érdekeli, ha egy szelet pizza az egekal @ vér PHE szintjét és esetleges kovet-
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kezményekkel sem szamol. A kdvetkezmények azonad\oliak a szamukra, igy nem is
igazan befolyasoljakket.

Radbdbbennek arra, hogy a diéta miatt nagyobb kibatedt kell tartaniuk magukat, mint
masoknak, illetve hogy a kdzos étkezesekix kimaradnak. Amennyiben a sélleddig is
szigoruan elledrizték gyermekiiket és a kihagasokért megblunte#tiékor bizony igen ne-
héz idbszak kdvetkezik a csalad szamara. Nagy lazadasmiilkéetnek fel, ami elsorban
nem a tapszer nem bevételét, hanem a diéta telgdakat jelentheti. Ezt a szituaciot na-
gyon nehéz kezelni, hiszen a grziilegprébalja ravenni a gyermekét a diéta folytatask
stratégia lehet, hogy felkeltsik a kamasz ésiebgerzetét, radobbentsik arra, hogy sajat
életmirségéért most mar nem szilei, hanéraz, aki felebs. Az dnallésagat nem azzal
tudja bebizonyitani kbrnyezetének, hogy most man teetja rendesen a diétat. Azdelse-
szélgetés valoszifeg nem hoz sikert, de dédb-vagy utobb elgondolkozik, majd mik is
azok a célok, amiért érdemes az életben kizderip@g a diéta megtagadasa nem vezet
onallésaghoz és Ujra kezdi a diétat sajat, szakadt@bdl Fodor, 2005).

A kamasz dolga beszélni az osztélytarsaival, bau@ta betegsédr, ha tudnak a diétardl
kevésbé fognak furcsan nézni. Tapasztalatbdl tudurgy ennek ellenére isaébrdulnak
ugratasok, piszkalodasok. Egyes kamaszok szerbwekotni minden olyan tarsaikba, akik
mar kicsiben is eltérnek tarsaiktol. Ha ez tortémi&m kell aggodni, nem vagyunk, egyedul
vannak mas anyagcsere-betegségge, dhktdz, liszt érzékenyek cukorbetegek stb., akik
szintén hasonld cifipen jarnak. Meg kell kiizdentink az ilyen jellegroblémaval. Szintén
segit, ha beszéliink egy csaladtaggal vagy barlkakemeg tudja adni azt a tamogatast, amire
szilkséglnk van. Ha kibeszéljuk magunkbdl sérelnejmkindig segit. Barmi torténik is nem
szabad nem betartani a diétat.

Tapasztoltbdl tudom, hogy érik az embert gyermekban és felftt koraban egyarant
sérelmek. Ezekre a sérelmekre mindenki masképpmakeaisképp védekezik ellene. Az
ilyen estek utan meril fel mindig a vissza, viségatrok kérdés: ,Elmondjam vagy
eltitkollam?” A német PKU Egyesitilet 2000. febr. 28- konigsteini talalkozéjan ezzel a
kérdéssel foglalkoztak. A 18 fiatalbdl all6 csopgat PKU-hoz valé nyilt hozzaallas
elényei és hatranyai” témaval foglalkozott. Ennek aakisnak érdekes és medlep
eredmeényei szilettek.

A résztvevk tbbbsége sajat tapasztalatai alapjan, azon enéélgen volt, hogy fontos a
magabiztos és nyilt hozzaallas a PKU-hoz. De hogy ae mindennapokban hogyan

valdsitsuk meg, mar voltak kilénbségek. Ezt a Kdaattablazat mutatja:
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2. tablazat

A PKU-hoz valé nyilt hozzaallasselei és hatranyai

,Az a legjobb, ha

Feltétel nélkil felvilagositjuk a kérnyezetet a PKdJ, minden helyzetben 5 résztveszerint
A felvilagositas magyarazat mértéke a helyitditgg 6 résztvely szerint
el6szor varunk, s utana adunk felvilagositast 4 résitgzerint
eltitkoljuk a PKU-t 1 résztve$ szerint
a helyzet gy adja, esetleg hazudridk” 2 résztved szerint

Forras: Kérmendi, 2000, 9. p.

A fiataloknak —sajat elmondéasuk — szerint megéstantének lenni. Az a néhany negativ

elmény elhalvanyul a ,betegséghez ,valo nyilt hétizé sikerei mellett.

A PKU -hoz val6 nyilt hozz4éllas dinyeit a kdvetke® pontokba foglaltak 6ssze:

— Konnyebb betartani a diétat, ha nem kell allandédamit kitalalni, hogy ezt vagy azt
miért nem ehetlink Egy jol informalt barati kor mvélja az embert arra, hogy tovabb
csinalja.

— A PKU ismerete jobban elterjed a nyilvanossag kénélha minél tdbben beszélnek
réla. Ezaltal minden érintett hétkdznapja konnyetdléat. igy hattérbe

szorul a kikozositést vald félelmink.

A nyilt hozzaallas hatranyait a résztvedgk a kdvetkezdkben lattak:

— Hibas megitélés és hianyos ismeretek miatt gyakkdordul, hogy azok akik keveset
tudnak a PKU-rdl rosszul itélik meg az érintettébdsségeit és lelbstgeit. Ez tobb-
nyire munkahelyeken vezethet személyes problémakieb#zségekhez.

— Az is felismerést nyert, hogy ilyen esetekbendbgjazészinte beszélgetés.

— A fiatalok elmondtédk azt is mennyire zavar6 masak&kozasa. Pl. ,Micsoda”?!

.1€e ebldl semmit sem ehetsz? Te szegény! Micsoda életlyenllés ehhez hasonlo
szbaradat az ember idegeire metfy.”
— Néhanyszor az is @ordult, hogy a PKU —sokat kikdzositették a kozgkéé Pl. nem
hivtak megoket kiulénbdsd rendezvényekre, mertok Ugysem ehetnek semniih

1 Kérmendi (2000): ElImondjam vagy eltitkoljam? PK{s$&g. Magyarorszagi PKU Egyesiilet. 9. p.
12 Ksrmendi (2000): ElImondjam vagy eltitkoljam? PK{s$dg. Magyarorszagi PKU Egyesiilet. 9. p.
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Vannak, akik elfordulnakstiik, mert igy gondoljak, hogy egy PKU sal val6 ettjii
hatranyokkal jér.
— Pérkapcsolatban altalaban a féssiégbl valo félelem lehet az oka hogy a kapcsolat

megromlik.

Az a vélemény sziletett, hogy ezeket a problémaékak Ugy lehet megoldani, ha a
kulvilag felé nyitottakka valnakkGmendi,2000, 9).

A tapasztalataim és a konigsteini felmérés alapjarondhatjuk életiink soran a PKU
miatt talalkozunk mind negativ és pozitiv tapasdtitkal. A konfliktusok és Utkozések,
azok, amelyek arra késztetnek minket Gjra és Wjogy szembenézzink dnmagunkkal,
mélyen magunkba nézzink és elemezzik érzéseinkatlmeinket. Ezekben a béls
harcokban formalédunk, karakteresediink. Onmagunfogatiasa nem jelenti a
belenyugvast, az elfogadas a valésag tudomasudvgdddnti, megismerést eredmeényez és
ezért a feppdés kiinduldpontjaTsrosné,2000).

A szUbk mindent megtesznek gyermekeikért, de sajnos reabasl azt elfelejtenitk,
hogy ez az6 betegségik ezt el kell fogadniuk, és vallalni kelfelebsséget dnmagukeért.
Mindannyian ismerjik a kirekesztettség érzésétasadk vele, hogy mi mindig ott vagyunk,
ha beszélni szeretne étrHa beszél etil a témardl, hallgassuk figyelmesen. Nagyon lassan,
de a sziilk atadjak a feldlsséget a gyermekeknek. Természetesen ez nagyaon, dehgbb
vagy utdébb meg kell tanulniuk énalléan is egyutti @zzel a betegséggel. A Iényeg egy On-
allo, tudatos életmddbeli szemlélet kialakitasajt aminden PKU-snak sajat maganak kell

kialakitani.
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6. ANYAGOK ES MODSZEREK

6.1. Kérdéives kutatds a Magyarorszagi PKU Egyesilet tagjaidecében

Az empirikus kutatas soran az &lkérdés, amivel foglalkozni kellett az alapsokakéggiése
volt. A PKU altalanos swését hazankban két helyszinen (Budapest és Sz&gédben ve-
zették be. Az ezt medals idészakban sziletettek nagy része a betegség ismekdigmya-
ban, nem tartva a diétat nem tudott a tarsadal@mnos tagja lenni, a diéta nelkili |&tiba-
kado tiinetek ,aldozata” lett. Ezért az alapsokamaghatarozasanal csak az 1975 utan szile-
tetteket tudtam figyelembe venni. Ismerve azt gtidmogy az élve sziletettek kézul minden
tizezredik gyermek lehet PKU-s, valamint figyelemidwe az élve sziletések szamanak je-
lentds csokkenését, igy maig a szamuk 300—40Kbk6tt lehet (A kérdiv, illetve a kutatasi
engedély d1. sz. mellékletbetalalhato).

Ha figyelembe vesszik, hogy a kutatas témaja anggideori iskolai, k6z6sségi viszonyok
vizsgalata, és ha csak a 18 évnébibb korosztalyt kivAnom megkérdezni, igy az 1967 u
szlletettek teljes mértékben kiesnek az alapsokatagzaltal a vizsgalhaté alapsokasag
szama 30-160fe csokken. Ha figyelembe vesziink egy harmadike#itys, mely szerint a
PKU-s betegek jelefis része az 1990-ben létrejott és azota egyesdtatdban mkods Ma-
gyarorszagi PKU Egyesilet tagja — a tagsag révamez kedvezmény illeti meg a tagokat,
mely sokban segit a diéta megtartasaban, valamimggesulet érdekképviseleti szerepet is
betdlt az egészségigyi kormanyzat felé —, viszanhak, akik nem tartjak be a diétat és/vagy
nem tagjai az egyesiletnek, akkor megkaphatjukaagtl kortlhatarolhaté alapsokasagot,
mely a jelen kutatas alanya. Vagyis az a 1975-26tk&zlletett személy, aki PKU diétazé és
a Magyarorszagi PKU Egyesdulet aktiv tagja, az Egige&o6zlése alapjan ez a létszam 122 f
A kutatas alanyaul szolgalé célcsoport mas utotémdreléréséhez az OEP adatbazisahoz
valé hozzéaférés kellett volna, mely a személyesokdadelme miatt nem volt lehetséges.

A kutatas soran — az alapsokasag ismeretében joleggyukturalt, elédlegesen zart kérdé-
seket tartalmazo kébds kertlt 6sszeallitasra, a kéidben voltak nyitott kérdések is, hiszen
fontos volt a személyes benyomas, a személyes gaemegismerése, kilondésen azért, mi-
vel kutatds-modszertani szempontbdl az onkisokérdsivek megkildése nem egy reprezen-
tativ mintan tortént, az alapsokasadg szdmossagdaesony volta miatt. Ezért a kitoltott kér-
déivek visszakildését koveelemzés inkdbb csak véleményalkotasra, egyfajigdmasok
atadasara, a PKU-s gyermekkor leirasara alkalmiesidaiv feldolgozasa soran ugy jarok el,

hogy a fentebbi szempontokat figyelembe véve nemattapitasokat teszek — ha igen, akkor
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csak a kérdivet visszakuldottekre vonatkoz6an- hanem inkabfdlaszoldk altal megadott,
vagy leirt egyedi helyzeteket, sajatos viszonydaénom visszaadni, leginkabb az iskolai
élet kapcsan, valamint keresem a valaszt az a daigdaphipotéziseire is.

A kérdbivet a Magyarorszagi PKU Egyesdulet altal megkulésta megjeldlt szempontok-
nak megfelel alapsokasagnak, 108niek kuldtem ki e-mailon. Ez volt a legegyde#y és a
leggyorsabb mddja a ké&iivek megkildésének, a kéig kitdltése dnkéntes volt, a visszaér-
kezett valaszok szama 29 volt, ébértékelhet 28 darab — egy esetben nem volt olvashat6 a
fajl. A kérdsiv feldolgozasahoz az alacsony elemszam miatt &zIE3007 programot hasz-
naltam, mely alkalmas egysibb 0sszefliggések kezelésére is, a diglobn szerepl ala-
csony és magas szintaltozok elemszamat mutatd abrakon tul keresZkdkészitésére és a
bennlk 6% 6sszefiiggések abrazolasara is &g nyilt volna, azonban az alacsony elem-
szam miatt ezek készitése modszertanilag nem itidoko

Az oOnkitoltos kerdivre valaszolok kozil 12-ersnek, mig 16-an férfinak vallottak magu-
kat. A nemek szerinti arany nem felel meg a Magygad@gi PKU Egyesilet tagjainak nemek
szerinti aranyanak, valamint nem felel meg a mayggahgi alap népesség nemek szerinti
megoszlasanak sem. Egy nagyobb mintaszam eset@zisidkellett volna a valaszokat a ne-
mek szerinti megoszlasnak az alapsokasagtoél vigotjs eltérése miatt.

A mikor sziletett kérdés alapjan megallapithatd a valaszolok élatkarr ebzetesen meg-
adott feltételek alapjan, az 1975-96 kozotti vadasgzilettek az alabbi megoszlasban: az
f6, a nemek szerinti megoszlasbars@érfi és 7 6 n6, mig az 1981-90 k6z6zo6tt sziletettek
szadma 124, a nemek szerinti megoszlasbaro 8dfrfi és 4 6 nd, mig az 1991-96 kozott szi-
lettek szama 36f a nemek szerinti megoszlasbancXdrfi és 1 6 né. A szdmokbal jél lat-
szik, hogy itt sem beszélhetliink arrol, hogy azkéleszerinti megoszlas letikrézné a Ma-
gyarorszagi PKU Egyesdulet nyilvantartott tagjaigddtkor szerinti megoszlasat.

A lakohely szerinti megoszlasboékitiinik, hogy a valaszolok kdzul &farosban, vagy a
megyeszékhelyen, valamint az egyéb varoshék stama a dofit Hiszen a kéréivet visz-
szakildk kozul 6-an Budapesten élnek, kozulik 4-en férgak2-en 6k. Mig megyeszék-
helyen a valaszolok kdzul 6-an élnek, szintén 4égfiak és 2-en 6k, egyéb varosban 12-en
elnek, kozuluk 6-an férfiak és 6-atikn Faluban, kozségben 4-en élnek, kozuluk 2-ermatérf
és 2-en Bk.

Az urbanus jelleg készonlieesetleg annak is, hogy varosokban, megyeszékhebhageny
éppen advarosban az egészségigyi infrastruktira jobbaheigrjobban kiépitett. Ha szik-

séges egy jol felszerelt patika, vagy egy taplalédrgia tUzlet, vagy egy bio bolt, ahol a spe-
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cialis étrend kiegésZiket be lehet szerezni, azt egy varosban, nagyvandstinnyebben meg
lehet talalni, mint a falvakban, k6zségekben.

Az iskolai végzettség szerinti megoszlasndé jol lathatd, hogy a magyarorszagi alapné-
pességhez képest jelésen eltér a valaszolok iskolai végzettség szemmioszlasa. A kér-
désre 28 valasz érkezett be, kozuluk senki sertigaiieg a befejezetlen nyolc osztalyt isko-
lai végzettségnek, egy fférfi adta meg a befejezett nyolc osztélyt iskolégzettségkent.
Szakmunkasképt végzettek szama 36,f kozuluk 2 & férfi és 1 6 n6. Gimnaziumi
/szakkozeépiskolai érettségivel/technikummal renel#lk szama 124, kozuluk 7 6 férfi és 5
f6 n6. Mig a Biskolat/egyetemet végzettek szama &2kozuluk 6 & férfi és 6 6 n6. Az
alaphipotézis, miszerint nincs kulonbség a PKU-stiblai végzettsége és a magyarorszagi
népesség iskolai végzettsége a kBned valaszol6 284 esetében nem igaz. A valaszolok

iskolai végzettsége magasabb a magyarorszagi glapséyg iskolai végzettségentd (abrg.

10. abra
A valaszadok legmagasabb iskolai végzettséeNE28

15 ~

10 -~

Forras: Kérdsives felmérés.

A kérdbiv kdvetked kérdése arra kereste a valaszt, haggunka vilagaban milyen sta-
tusszal rendelkezik a kérdezett, mit csinal, miveloglalkozik. A valaszok alapjan lathato,
hogy 21-en munkaviszonyban allnak, kozuluk 14-efidié és 7-en 6k. GYES-en/GYED-en
lévok szama 3d, mindnydjan 6k. Munkanélkili 2 8, kozuluk 1 6 férfi és 1 6 n6, tanuld 1

f6 férfi. Haztartasbeliként 16fn6 adott valaszt. Ha megnézzik hazankban az aktiv kér
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pességen belll azoknak az aranyat, akik a munigablan aktivak, vagyis dolgoznak, vagy
valamilyen kere$ tevékenységgel rendelkeznek, akkor megallapitkatjogy a valaszolok
kozul a munkaviszonyban all6k szdma 28/@1dzaz 75% joval magasabb aktivitast mutat,
mint a magyarorszagi aktiv korl népesség aktivitagatdja. Az életkor miatt a GYES-
en/GYED-en 1é6k szama (3 d) érhed, a munkanélkiliek szama (8)fpedig alul marad a

magyarorszagi regisztralt allaskefiearanynak.

3. tablazat

A valaszadok jelenlegi foglalkozasa, lakohely seebiontasban (f), N=28

Munka-vi- GYES-en/ | Munka-nélkiili Tanuld Haztartasbeli
szonyban all és GYED-en

aktiv kere§ léve
Budapest [ 0 0 0 0
Megyeszékhely b 1 0 0 0
Egyéb varos T 2 2 1 0
Falu/kdzség 3 0 0 0 1
Osszesen 21 3 2 1 1

Forras: Kérdsives felmérés.

A kérdbiv 6-0s kerdésében megfogalmazasra kealthennyire tartja fontosnak a PKU
betartasat?” kérdés. A valaszokbdl kihik, hogy a tobbség, 25 teljes mértékben fontosnak
tartja, egy 1l 5-ig terjed skalan 5-6s értéket jeloltek meg, kézulik 11-afigk és 10-en
nok. A fontosnak tartja valasznak megféldles értéket 6-an adtak meg, kozuluk 4-en férfiak
és 2-en k. Mig a fontos is meg nem is értéknek megteBehs értéket 1sfferfi adta meg. A
3-as érteknél alacsonyabbat senki sem adott meg.

A valaszokbal kitinik, hogy a diéta betartdsa kapcsan a férfiak dokiegengedbbek,
mig a ok sokkal fontosabbnak tartjak a megféldiéta tartasat. Ha megnézziik a kdvetkez
kérdésre adott valaszokat (a kérdastartja-e a diétat?), akkor a fentebbi megéllapitasnak
ellentmondani latszik az az eredmény, mely szenindig betartja a diétat &fkozulik 6 &
férfi és 2 6 n6. Mig a tobbnyire betartja a diétat 18 kozulik 9 & férfi és 9 6 ns. Csak rit-
kan tartja be a diétat 8,fkozulik 1 & n6 eés 1 & férfi. A két kérdés alapjan megallapithatjuk,
hogy a 28 §nél a bk inkabb fontosnak tartjak a diéta betartaséat, ngikor a férfiak valam-
ennyivel jobban tartjak a diétat, mint &kn

Arra a kérdésrehogy hogyan fogadta/ja el a diétata valaszoldk jeles tobbsége alla-
potként tekinti a kotelézdiétat és 2d férfi az, aki betegségkeént éli meg. A valaszokdtbz
szerepelt, hogy,Sosem neveltek belém betegség érzetet a sziledio| a valaszbdl Kii-
nik, hogy a PKU allapotként valé kezelésében milpagy szerepe van a csaladnak, annak,
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hogy a sziflk hogyan allnak a PKU-s gyerekhez, eZisélr a kovetke& valasz is;,Ez nem
betegség, egy allapot, amivel meg kell tanulni &#gliii. Normalisan betartott diétaval teljes
életet élhet a PKU-s, és semmiben nem kiloénbdyikem PKU-s tarsatol, csak abban, hogy
mit eszik.”. A valaszok k&zott nagyon sokban szerepelt a ké&zdtlgondolat:,Teljes koni
életet tudok élni mellette/vele.imelyl®l kitiinik, hogy kezelhét a PKU és a diéta megfebel
megtartasa mellett az élet ig&gében nem kovetkezik be jeleneltérés a ,normal” étren-
det folytatoktdl. A valaszok kozo6tt megjelent ag@ndolat is, hogyEgyik sem, ez egy fel-
adat, amit meg kell oldani,’itt szintén a nevelésnek a fontossagukiki, a valaszolo a diétat
egy feladatnak tekinti, amit meg kell oldani, hareps tulsulyos ember feladatnak tekintené a
tulsulytdl val6 megszabadulast és ennyire tudatdseelné, biztosan megszabadulna plusz
kiloitol (11. 4brg.

11. abra
Hogyan fogadja/ta a diétatHf, N=28

Budapes
(férfi)

Megyeszékhel
(férfi)
Egyéb varo
(férfi)
Falu/kozsé
(férfi)
Budapest (&)
Megyeszékhel
(nd)
Egyéb varo
(nd)
Falu/kbzsé
(nd)

O Allapotként B BetegségkénO Egyik sem

Forras: Kérdsives felmérés.

A 9-es kérdés arra vonatkozott, hagyeilleszkedés jelentett-e gondot az altalanos is-
koldban, majd a kozépiskolabaf® A valaszolok tobbsége szdméara nem jelentett qmudd]
18-an mondtak azt, hogy a tarsai elfogadtak, kdzRien férfiak és 6-anék. A valaszolok
kozill 5-en jelezték, hogy az osztalytarsaik nentakiarrol, hogy PKU-sok, kozaluk 2-en
férfiak és 3-an 6k. Mig komoly nehézséggel 5-en kiizdottek az altséaskolaban, kozuluk
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2-en ferfiak és 3-andk . A valaszaik kdzul kitnt, hogy,Bantottak, amiért én mast ettem
mint 6, sajnos az a tapasztalatom, hogy akinek van vatgészséglgyi gondja, azt kinézik.
Tehét a tArsadalom nem nyitott a masségra.”.
A valaszok koz6tt megjelent az is, hogy a tanarnkaet sem tudta kezelni megfeten a
diétas Iétbl fakado helyzeteiEgy ,kedves” tanarrs kifaggatott az osztalytarsaimsd, hogy
mi van, ha melléeszem, vagy nem tartom be a degéatan osztalytarsam (igaz, csak efyy f
de az épp elég volt!) azzal bantott, ha rosszaltasnd hogy melléettem...'tle megjelent a
diétazassal kapcsolatban az osztalytarsak elfogseni képes volta isEvés kdzben csufol-
tak,mert mas volt az étrendemiagy éppenAz addig sikeresen tartott diétamat negativum-
ként kezdtem megélni. Az osztalytarsaim elkezdszkani, hogy milyen bidos a tapszer,
amit iszok, ,fujjogtak”, elkezdtek piszkalni, hogp miért eszek mindig mas ételeket, miért
nem a bufé#l veszem a tizorait”
ban a kdvetkezvalasz adja vissza a legjobbghBz az idiszak volt szamomra a legnehezebb,
€s itt most csak az 1-4 osztalyra gondolok. Soksaor mertem az osztalytarsairgteenni,
mert példaul a kenyerem nem olyan &zialt, mint az 6vék (a mai miiséggel dsszehasonlit-
hatatlan) és ezt szova is tették, valamint azatkis kaptam megjegyzeseket. Prébaltuk min-
dig a napi meniih6z igazitani az én étrendemebigy laz ebédem ne térjen el nagyban a téb-
biekétl. Tobbszor mellé ettem, ekkor voltak nagyobb jenintis. Szerencsére, ahogy kezd-
tunk felni és felkerdltiink a fedsosztalyba ez megvaltozott. Megértették, hogy golggn
allapot, aminek a be nem tartdsa az egészségeniretrhe

A kérdésre vélaszolo 2&H46l 5 fonek volt nehéz élménye az altaldnos iskolaboljsott
leginkabb az elsnégy osztaly tekintetében, amiben —Ugy gondolartanarnak/tanaroknak
van/volt a legnagyobb szerepe, hogyan tudnak, epgen nem tudnak egy specialis diétaval
rendelked diakot kezelni, elfogadni. llyen eset az urbanizdkdvetkeztében megjelén
gyermekkori elhizas esetén, vagy mas allergiarzékenység esetén issirdulhat, elméle-
tileg 6sszeallhat olyan osztdly is, ahol egyszear jelen a gyermekkori diabétesz, a PKU, a
glutén vagy mas tipusu érzékenység, a gyermekhoizas, nem beszélve a vele sziletett
vagy kialakult élelmiszer érzékenysélgés mas diétara kényszérivetegsedi, allapotrol.
Egy ilyen helyzetben a tanarnak, tanaroknak, aalasiak oriasi a feladata és féletége ho-
gyan tudjak a pedagogia modszerével kezelni a awtizErre a tanarok sokszor nincsenek
felkészllve, a sajat j6 vagy éppen rossz gyakdelatapjan kezelik a helyzetet, vagy éppen
ugy allnak hozza, hogy ez nem része a tananyagzak] nem kell kilénosképpen foglal-

kozni.
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A kozépiskolai beilleszkedési problémak esetén léreondtak azt, hogy nem jelentett
szadmukra problémat a beilleszkedés, kozilik 7éknés 9-en férfiak. Mig az osztalytarsak
nem tudtak a PKU-rol valaszt 10-en jelolték megzikik 5-en bk és 5-en férfiak. Itt jOl
lathatd, hogy kdzépiskolas korban tobben nem takdbntosnak azt, hogy az osztalytarsaik
tudjanak arrdl, hogy diétaznak, éllegesen a negativ altalanos iskolai élmények miatt

A valaszok kozul a kdvetkézvélemény, az ami a legjobban mutatja a helyze@ak
annak mondtam el akivel baratok lettlink, &gt nem is zavartags csodalkoztak is, mert
nem is gondoltak ra hogy nekem dietaznom kdlihi megjelenik abban is, hogy a beillesz-
kedés komoly nehézséget kdzépiskolas korbaw Biffinek okozott gondot. Kézuluk az
alabbi valasz tikrozi a legjobban a helyzef8rzintén bantottak, egyedil vagyok, mint a kis-
ujjam, pedig édesanyam mindent megtett, hogy ezemgysyer ne forduljon &1, j0l latszik,
hogy az altalanos iskolai negativ éimények a k&képaban is folytatodtak.

Arra a kérdésre, hogelyik korszak jelentette az On szamara a legnagydbkihivast
a diétazas miatt?a férfiaknal a legtobben (8)fa serdiikort jeldlték meg, majd az iskolas-
kort 5 f6 esetén, az 6vodaskorra és adtkorra egyarant 2—25fadott meg valaszt. Ack
esetén a legtobben az iskolaskort jeldlték me@)oniajd 3 6 a serdiddkort és 2 § a felrbtt-
kort és legvégul 16faz ovodaskort.

Arra a kérdésre, hogy Az iskolas éveid alatt kaptakgitséget tanaraidtél a PKU diéta te-
kintetében, igennel 10-en valaszoltakoFérfi és 5 6 n6. A valaszok kozoétt szerepegldda-
figyelést kaptamgk is tgyeltek pl.: kirandulasoknal, hogy mindendieen legyen”hasonlo
gondoskodasrdl tanuskodik az alabbi idézetNindig megprobaltak megtenni mindent an-
nak érdekében, hogy ne maradjak ki a k6zos progkhdia diéta miatt. Pl. iskolai farsang,
vagy suli-bulik, megoldottak a sztleimmel, hogydamilyen alkalomkor nekem is legyen
étel-ital, amit a tarsaimmal egyutt fogyasztottetik A k6zos iskolai rendezvények pedago-
gusi kezelését mutatja a kovetkedezet: ,Egy-egy osztalykirdndulas alkalmaval, taborok-
ban vagy klubdélutanokon mindig megoldott volt mekediéta. Vagy éte intézkedtek és
szoltak az étteremnek, hogy leteg olyan mendt allitsanak 6ssze, ami nekem médfkpi
szinten pedig mikor vittem otthonrol az ebédemsémlaba, ha Ugy volt megmelegitették,
minden héten megkaptam a menilapot a menzadréssebltak a konyhasoknak, akik 8 éven
keresztll szolgaltak fel nekem a finomabbnal findmételeket, amit anyukam készitett el
nekem”.

A kérdésre adott masik valasz a nem volt, azanadik nem segitettek a diétdban a vala-
szoldk kozul 14§ esetén, kozuluk Hfferfi és 5 6 né adta ezt a valaszt. A valaszokban leg-

inkabb azt irtdk be, hogyttaltak a diétamat mindig kitoltak velemvagy megjelent a ko-
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vetke® is: ,Nem voltam menzas, otthon ebédeltem, a tizoraltootrol vittem minden nap.
igy nem volt sziikség a segitségravalaszok kozott szerepgllindent meg tudtam oldani a
csaladom segitségévelA valaszokbdl jol kiinik, hogy a valaszoldk fele ugy élte meg, hogy
a tanara/tanarai nem tudtak mi az a PKU, a tandeok foglalkoztak a betegségével és a csa-
lad segitségével kellett kezelni minden olyan pgoidt, hianyossagot, ami abbdl adddott,
hogy az iskola, a tanarok nem voltak felkészulepecidlis diétara.

A kérdésre adhaté harmadik valasz a ritkan volizaitkan kaptak a valaszolok kozil se-
gitséget a tanaraiktol 4 esetbeng 2drfit és 2 6 nbt érintett a valasz. A& véleményik kozul
a kovetke#t emelném ki:, A csalad segitségével mindent meg tudtunk oldamify ,nem
volt ra sziikség’jol latszik, hogy itt is a csalad volt az, amebgitett a diétdban és a tanarok
vagy nem ismerték a PKU diétat, vagy nem érdekidet, vagy ismerték és nem érdekelte
oket.

Megallapithatjuk, hogy a beérkezett valaszok togésél a napi szifitdiéta betartasaban a
tanarok inkdbb nem segitették a PKU-s diakjaikatelsg a valaszolok szerint fakadhatott
ismeret hianyabadl, érdektelenséfla plusz feladattdl val6 elhatarolasbdl, abbéigya csa-
lad megoldotta a feladatot, nincs benne a tanarkakdnmi leirasaban, hogy dietetikus is le-
gyen stb.

A 12-es kérdés arra vonatkozik, hoBgszt vett-e a kdzétkeztetésbenigennel a vala-
szoldk kdzul 7-en valaszoltak, kozulukdl.férfi és 6 & n6, mig a tobbiek, 21-en nemmel va-
laszoltak, kozultuk 156fférfi és 6 6 no.

A 13-as kérdésben kérdeztink ra, hdggjak-e a barataid, hogy PKU-s vagy?A leg-
tobben, 25-en igennel valaszoltak, kozuluk d4ékfi és 116 né, mig nemmel 3-an vélaszol-
tak, kozuluk 2 & férfi és egy & n6 .

A 14-es kérdésben arra kérdeztlnk ra, hetpntett-e hatranyt az iskolai rendezvénye-
ken, az iskolai tAborokban valo részvételnél a PKUWiéta? Az igen jelentett, a PKU miatt
nem tudtam részt venni az iskolai rendezvényekeriskolai taborban valaszt 3-an adtak,
kozuluk ketd fo6 férfi és egy & n6. A nem vettem észre, hogy barmilyen hatranyt jeltn
volna a PKU kijelentést 19-en valaszoltak meg, kidkzill % férfi és 8 6 n6. Mig a PKU
egyesulettel tAboroztam, iskolai taborban nem wetteszt valaszt 6-an jeldlték meg, kozuluk
3-an férfiak és 3-andk. Osszességében megallapithatd, hogy a valaskokik a legtobben
nem érezték problémanak a k6zdsségi terekben, &égibsendezvényeken, a taborokban a
diétazds miatti negativ megkulonbdztetést.

4. tablazat
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Részt vett-e kozétkeztetésbeh)?{=28

Igen Nem
Férfi (f6) 1 15
NG (f6) 6 6
Forras: Kérdsives felmérés.

A 15-0s kérdésben arra kérdeztiink ra, hogfplyasolja-e a barataiddal valé kapcsola-
tod, hogy PKU-s vagy?Az igen tobb baratom lett valasztZerfi adta meg. Mig az igen,
tobb figyelmet kapok, kivancsiak valaszt 4-en adtédg, 2 & férfi és 2 & n6. A nem, nem
foglalkoznak vele valaszt 8-an adtak megg 6éfrfi és 2 6 né. Az e miatt nem baratkoznak
velem valaszt senki sem jeldlte meg. A nem érezdemmi kilonbséget valaszt 14-en adtak
meg, k6zuluk 6-an férfiak és 8-afkn

A vélaszok alapjan j6l lathatd, hogy a valaszdfiidoségének semleges élményei vannak
abban, hogy a PKU-s lét a barataikkal valo kaptsblaogyan befolyasolta, & fesetén a
PKU pozitiv hatassal volt a baratokkal valé kapasal ami a tobb figyelemben, a ,csodabo-
gar” mivoltban jelent meg leginkabb. A baratok etemifisanak okaként a valaszolok kozil
senkinél sem jelentkezett a PKU-s lét, ami 6nmagahezitiv, de magyarazhaté azzal is,
hogy ha valakinek gondot jelentett a PKU az nendk&tzdaratkozni a diétazoval.

A 16-0s kérdésre, mely szeridinyagi szempontbdl mennyire tartja elérheének a
PKU-s termékeket?alapveten harom valaszt lehetett adni. Az olcsé, mert lasz egy &
férfi jelblte meg, olcsd, merjdraga dolgot nem veszek meg (extra sajtok, kilgedebb
draga huasok...)valaszt adva, amelgbkidertl, hogy szamos étrend kiegéégzisajt, tészta,
kenyér stb. feltehéen nem vasarol meg, amelyekkel viszont valtozattedsét tenni az ét-
rendet és jeletisen javithat6 velik a komfort érzet és az élebsag.

A masodik tipusu valasz: megfdledz ara, mert..., erre 4 férfi jelolt meg valaszt, me-
lyek tartalma a kovetkéz ,Mert Egyesuleti tagként vannak kedvezményeidy masik va-
lasz , Tobbféle, olcsé és draga terméklis valaszthatok.”.Alapveten e két valasz mentén
irhaték le a megadott vélemények, melyek fontos emoma az Egyesiileti tagsag és az igen
széles termékkinalat, valamint az egyes gyartokddonkénti jeleriis akcioi.

A harmadik tipusu valaszt: draga, hiszen... a valakzelents tobbsége jeldlte meg, 23-
an adtak meg ezt a valaszt, kozllik 11-en férfmklZen k. A valaszok a kovetkék
mentén jelentek megNem nagyon tudjuk megfizetni, mert nekem sincskidmn azt szeret-
nénk, ha olcsébb lenne egy kicsiEbbe a csoportba tartozik a kdvetkeslasz is:,Albér-
letben lakok, kis atlag fizetédles nehezen tudom megvenni a termékeketjy a kovetkez

megjegyzés isA mai vilagban nem kereslink olyan nagyon sokat”.
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A kovetked csoportba tartozé valaszok inkabb a specidliséknelleg miatti arra hivatkoz-
nak: ,Sokkal tdbbe kertl, mint a ,normal” ételek’vagy,Fél kg finomliszt, amibl finom ke-
nyeret tudok csinalni és elfediz nagyon draga 1500 Ft, még nem beszélve akédztéde ide
tartozik a kovetkex valasz is,Ez nehéz kérdes, és nem is tudom megvalaszolivaNyem
olcs6ak. Mert ha azt nézzik, hogy pl. a normdl, lieszta mennyibe kertilnek, ahhoz viszonyitva
persze draga. Olcs6nak semmi esetre sem mondaréezdB specidlis termékek. Arrdl nem is
beszélve, hogy a diétdban alkalmazhat6 termékek miliyen jelentsen Bvilt. Pl. Loprofin
virsli, kolbasz, huspogacsa, kulondesztak. Nyilvan, mindenki szeretné, hogy ezaklubak
legyenek, de még igy is, ha valaki nem engedhetimaganak a dragabb Loprofint vehet ol-
csoObbat.”.

A valaszolok masik kére egy masik momentumra, @islie jellegre hivja fel a figyelmet,
amely a dragasag egyik okapecidlis, kicsi a piac és foldrajzilag is szepHita vagy,Kisebb
mennyisségbe keruld@litasra, s kisebb a kereslet ezen specidlis teeké@ant”, vagy,A PKU
ritka betegségnek szamit, orszagosan nem nagyraukzézért magas a termékek arA’vala-
szokbdl jél latszik, hogy a tdbbség draganak lalgpecialis diétdhoz sziikséges termékek arat
(megjegyzem, hogy a hagyomanyos élelmiszerekhezskéiar 8—10 szeres kiulonbség is lehet,
de a diabétesz diétahoz képest 1,5-2 szeres abkéjnkulondsen, ha a jovedelmi helyzetet
nézzik, az okok kozo6tt megjelent a specialis étdarimivoltbdl adodd magasiéllitasi koltség,
az alacsony fogyasztéi szam is.

A 17-es kérdés arra kereste a valaszt, idggnyire befolyasolja a PKU-s termékek ara a
diéta betartasat?Az egyaltalan nem befolyasolja valaszt 14-en adég, kdzulik 10-en
férfiak és 4-en 6k. Ha 0sszevetjik ezt a valaszt a#zél kérdéssel, mely szerint anyagi
szempontbdl mennyire eléribkta PKU-s termékek, akkor némi ellentmondast talélHi-
szen az éiz6 kérdésben a tobbség dragallotta a termékek argtitiazt jeldlték meg 14-en,

a valaszolok fele, hogy egyaltalan nem befolyasalfaKU termék ara a diétat. Andilko-
vetkezik, hogy a valaszoldk fele annyira elkdteteaediéta mellett, hogy a termékek magas
ara sem tartja vissza, hiszen az egészébggn sz0!

A valaszoldk kozul 11-en mondtak azt, hogy befahjjasa PKU-s termékek ara a diéta
folytatasat, kozuluk 3-an férfiak és 8-abknMig a nagymértékben befolyasolja valaszt 3-an
adtak meg, mindnyajan férfiak.

A 18-as kérdés arra vonatkozik, haggja-e a valaszol6 a Magyarorszagi PKU Egye-
stletnek mely tagsag szamosiahyel jar, kezdve az informacidhoz és a hirekhéa juaast,

a kedvezményes gyermektaborokat, a kedvezmény@éslassk, kuponok, ab£6 studiokon

valo részvétel, étel, tészta, stitemény receptekhlzhozzajutas lehé&tége stb. Ezeknek az
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elényoknek a birtokaban nem csoda, hogy mindenki tagjeEgyesuiletnek, mely nagyon
fontos a kdzOsség tudat és az érdekérvényesitégpengabol akar az egészségi kormanyzat
irAnyaba is, ahol folyamatosan fellangol a PKU z&p®£s mas az OEP altal jelésgn tamo-
gatott étrend kiegéssditamogatasanak eltorlése, vagy csokkentése.

A 19-es kérdés aisfelében arra kérdeztlink ra, holylennyire befolyasolta a palyava-
lasztasodat, az, hogy PKU-s vagyAz iskoldban megszokott mddon kellett osztalyoani,
egyes volt, ha egyaltalan nem és az 5.6s ha tegetekben. Az egyaltalan nem valaszt adtak
meg 18-an, kozllik 11-en férfiak és 7-aik.nA nem befolyasolta a palyavalasztast valaszt
adok 2-en voltak, egysfférfi és egy & né. A befolyasolta is, meg nem is valaszt senki sem
jelolte meg. Mig a befolyasolta valaszt adok sz&nfi@dvolt, koziluk 2 6 férfi és 3 6 n6. A
teljes mértékben befolyasolta valaszt addk 3-atakpl © férfi és egy & n6 személyében
(12. 4brg.

A kérdés masik része arra vonatkozott, hogy mibgivanul meg ez a fajta befolyasolas,
itt elsddlegesen azoknak a valaszai jelennek meg, akikf@ysolta és a teljes mértékben
befolyasolta valaszokat adtak meg aézélkérdésre. A véalaszai kozul néhany fontosabb:
.PKU-s létemre cukrasz szerettem volna lenniagy,Tobb szakma eleve kiseik el. alkal-
matlansag miatt (katona, redd tizoltd, stb.), de a tébbinél is szempontkent jelemsgly az
étkeztetés.,”vagy Nem mehettem arra a szakméra, amit szerettem wsinalni (szakacs),
igy burkolonak tanulok, sajnos nem lehet minden RKadeni. A PKU-sok is olyanok, mint a
tobbiek, egyik okosabb, a masik keveskiagy,A sok éves kontroll vizsgalat, a havi vérvételek..
igy apolo lettem.”, talan a kovetkérvalasz foglalja 6ssze a legjobban a kérdésre adlatzokat
,Olyan kozépiskolat valasztottam, ahol kozétkeztetdkil meg tudtuk oldani a diétat. Bejaros
voltam, igy otthon jutottam meleg ételhez.”.

12. abra
Mennyire befolyasolta a palyavalasztasodat, az Hi§y-s vagy?@) N=28
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Forras: Kérdsives felmérés.

A 20-as kérdés arra vonatkozott, hagynindennapi életben jelent-e problémat a diéta
betartdsa? A valaszolok tobbsége szamara nem jelent problénthéta betartasa, mivgh
PKU-val nsttem fel, szlileim észrevétlenll raneveltek a PKU-vagy,a ma mar elérhet
tobb szaz mifségi termék segitségével, és a rengeteg receptielrendelkezésiinkre all, a
diéta betartasa egyaltalan nem jelenthet akadaldlaszokbdl ezimnik ki. Ugyanakkor az
olykor, hiszen véalaszt %fadta megOk leginkabb azzal magyaraztak, hogyehéz odafi-
gyelni, hogy minden nap megféleh étkezzem, betartsam a napi phenil alanin sZinteigy
»-minden napra ebre kell gondoskodni az étrenilly nem lehet csak gyorsan valasztani egy
étlaprol, ezért plusz it igényel”, vagyis az odafigyelésre és a diéta korulményesség-
vatkoztak, amelyek a legjobban zavarjak a diétarbagat.

A kérdésre az igen valaszt adok szamé, 6K leginkdbb azt jelolték meg, hogg munkahe-
lyeken mivel a tApszer bevétel nemhogy kérilméraresm igen rossz szajszagot eredményez és
sajnos nehezen toleraljak a kollégakiagy,igen a kevés fizetés miatt a draga zoldségeket és
specialis dolgokat nehéz beszerezni megvenni éz kékfeledzni’, azaz olyan dolgokra hivat-
koztak leginkabb, melyek a jévedelmi helyzettekiigss kdrnyezet tolerancia szintjével, a diéta-
zas jellegével kapcsolatoggazan kitalalhatna valaki, hogy tapszer helyesiak egy tablettat
kellilen bevenni. Sokkal kénnyebb lenne, egyébkéiwtas ételek izével nincs gondk 20-as

kérdésre adott valaszokat a 6. tablazat foglafjagis

5. tAblazat
A mindennapi életben jelent-e probléméat a diétatésa?(®) N=28
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Férfi
vala-
szolok
szama

(f6)

N6
vala-
szolok
szama

(fo)

Vélemények

Igen, éspedig...

2

Igen a kevés fizetés miatt a draga zoldségeketsieaidlis
dolgokat nehéz beszerezni megvenni és nehéz kéifaie
Nagyon sok tiltott finomséag van.

Ennyi év diétazast kihagyva nehezen szokok vissza,
nehezebben szokom meg Ujra a diétas élelmiszeétkkiz

csit docogs az ételek elkészitésének PKU-sra forditasa, ke-
nyérsitésbeli problémak, korabban problémat okazaéip-
szer ivasa, most mar az rendledtt.

Igazan kitalalhatna valaki, hogy tapszer helyetikcegy
tablettat kelljen bevenni. Sokkal kénnyebb lenrgyébként

a diétas ételek izével nincs gond.

A munkahelyeken mivel a tapszer bevétel nemhogy
kérilményes hanem igen rossz szajszagot eredmédyez
sajnos nehezen toleraljak a kollégak.

Nagyon szeretem a krumplis dolgokat, de sajnos detve
lehetne béile fogyasztani.

Nem, mert...

10

Egészen betartom ha kell és sziikség van ra.

A PKU-val réttem fel, sziileim észrevétlenil raneveltek a PKU-ra
Szamomra soha nem volt gond, kérdés a diéta.

Mar valojaban megszoktam (de kénnyebb lenne nélkiile
Kialakultak a szokasaim, s mindig alkalmazkodoKiplzely-
zetekhez, de ez mar rutin.

Ha valaki beakarja tartani a diétat az be is foga,meg nem
tudja elfogadni hogy PKU-s az nem-igen fogja batart

Ossze tudom hangolni a munkammal és az életvitemm
A ma mar elérhéttobb szaz mifiségi termék segitségével,
és a rengeteg recepttel ami rendelkezésiinkre dlta be-
tartasa egyaltalan nem jelenthet akadalyt.

Ezt szoktam meg.

Tokéletesen betarthaté a diéta, ma mar kénnyebkéarnal
étkezel, tudsz ugy valogatni, hogy jo legyen.

Szamomra ez a normalis és természetes!!!!

Tudom, hogy ezzel sajat magamnak teszek jot.

Elég ids vagyok és mar megszoktam, hogy diétasan étkez-
zek. Reflex szdien jon.

Olykor, hiszen

Hiszen...nincs i mindenre.

Nehéz odafigyelni, hogy minden nap megfébel étkezzem,
betartsam a napi phenil alanin szintet.

Nehéz naprakészen figyelni az Ujdonsagokat.

Minden napra élre kell gondoskodni az étrerédirnem lehet
csak gyorsan valasztani egy étlaprol, ezért pldéizigényel.
Nincsen médom éte késziteni és nehéz valasztékosan enni
a mindennapokban.

Ha a csaladdal étteremben Ginnepliink valamilyen @sgim
PL. lanyom lisztérzékeny (tej-tojas-szbjaérzékeny; igy
egy kenyeret eszlink, a spec. édességeket, sitikéketten
esszilk. de nehézséget is jelent, mert altalabaétdiéket
készitek, igy kilén kellszni a pku-s ételeket.

Hiszen jél at kell gondolni, hogy hova, merre, mgnidére
megyek el, mit tudok ott enni, vinni kell a tapszer

Kérdsives felmérés

A kutatas valaszaibdl, annak ellenére, hogy nermreprezentativ, egy soks#ikép rajzolo-

dik ki a PKU-val valo életil, szamos gyermek és ifjukori emlék, élmény megjelmely nem
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minden esetben azt a pozitiv képet, azt a tolagsadalmat mutatja, melyben szeretnénk élni,
illetve hinni. JAl sikerllt visszaadni, igaz a vanyek szintjén, azokat a nehéz helyzeteket, akar
egy életre megmaradt személyes szituacidkat, melykisiskolaskorbdl, vagy a féldagozat
idejéel®l, vagy akar a kozépiskolassezakbol megmaradtak a valaszolokban.

Erzékelhettiik, hogy az egykori diakok kis csoporgik folyamatos diétara vannak
Jtélve” az oktatasi intézményekben hogyan kellbtigy szembesilljenek az orszag teljesen
mas terlletein a jo, vagy éppen rossz pedagoégidispadt valasztd tanarokkal, oktatasi in-
tézmeényekkel. Igaz terlleti kilénbséget nem vizsg@lolgozat az egyes személyes valaszok
kozott, de megallapithatjuk az orszag teljes téeitleérkezett valaszok alapjan, hogy a dié-
taval ébk szamara a legnehezeblésdak a kisiskolas kor és vannak a valaszolok kpakik
az iskolas éveik soran folyamatosan rosszul éramsifukat az oktatasi intézményekben.

A felmérés azt is megmutatta, hogy megfeldiéta mellett ugyan olyan hasznos tagja le-
het a PKU-s is a k6zdsségnek, mint barki mas. Belyasodott, hogy a valaszoldk kérében a
folyamatos diéta nem okozott lekiizdhetetlen proBléantanulasban, a munkavallalasban, a
hétkdznapokban, természetesen a valaszokbdl joitkdiz a mindennapi kiizdelem is, melyet
meg kellett harcolni esetenként.

Ahogyan a felmérésben mar egy alkalommal kitértéyrarfolyamatos diéta igen nagy on-
kontrollt kovetel meg, melynek az elsajatitasa, taegiasa igen nagy lelisgget jelentene a
kilonbod élelmiszer érzékenységgel rendeldezszamaéra, valamint nagyon jol lehetne
hasznalni az elhizas, vagy a bulémia kezelésérgziart nagyon fontos lenne a pedagdgia
modszereit is felhasznalva egy olyan technikatoohest kifejleszteni a PKU-s diéta évtizedes
gyakorlati eredményeit felhasznalva, mely sokatn&degiteni, akar mar gyermekkorban,
mind a gyerekeknek, mind a sékihek a kilonbdé dietaknak a mindennapi életbe valo be-
Ultetésébe, ha tetszik a diéta életmodda valotakddan. Ezzel hatékonnya és tartossa, auto-
matikussa lehetne tenni akar az elhizas, akar mefwmigzer allergiaval 6sszefugglietak
alkalmazasét, de j6l hasznalhatnak a cukorbetegeshiol a tapladlkozas szintén egy fontos

momentum.
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7. Megbeszélés

A Mit jelent a PKU a mindennapokban dirkutatasom célja az volt, hogy a Magyarorszagi
PKU Egyesiilet tagjai korében felmérjem hogyan étixdg az érintettek gyermekkorukban a
PKU-t, milyen nehézséget jelentett, illetve jeléhtenehézséget szamukra a mindennapokban
.csodabogéarnak” lenni. Annak ellenére, hogy kuatdsiem volt reprezentativ, egy szines
kép korvonalazédott ki a PKU-val val6 éldtrbetekintést nyerhettiink a PKU-s betegek élet-
vitelének problémaiba. Megismerhettik a valaszadgiykori nehéz helyzeteit, személyes
szituacidkat, elményeket osztottak meg valaszaikrso
1. A kutatadselss hipotézise: A fehérjeszegény diéta betartasaval a PKU-sok is a
tarsadalom aktiv és kiegyensulyozott tagjai a thalsnnak - egyértelfien
igazolodott. Bebizonyosodott, hogy a folyamatoséf@dszegény diéta nem okozott
problémat a tanulasban, a munkavallalasban, a hédldkban. A kutatasbol kiderult,
hogy a vélaszolok munkavallaléi statusza, munkageaci aktivitasa nagyobb, mint
hazai népesség atlaga. A folyamatos fehérjeszedétig betartasa pedig jéval
nagyobb o6nfegyelmet, dnmegtartoztatast joval nagynlmlatossagot kovetel meg,
mint azoknal akik nem diétaznak. A valaszokbamimészetesen megjelentek az
érintettek mindennapi gondjai is melyekkel meg keéitdeniik. Az el§ hipotézisem
tehat igazoltam. Ennek a hipotézisnek a teljesiddgn szempontbdl is nagyon fon-
tos, mert jOl bizonyitja egy korabban kezeletlentiglk betegséget is lehet megfélel
modszerekkel- egy életen at tarté fehérjeszegéeta-digy kezelni, hogy az megfele-
l6en élhed teret nyujtson a benned&hek és dssztarsadalmi szinten legaldbb olyan
hasznot, sokszor még nagyobbat hajtanak a bedkeréint az an. normal emberek
esetén. Ez a tény ad illetve adhat okot a bizakadsmamos embernek, akik vele szi-
letetten vagy életlk soran azza valtak példaubétesz, vakok, siketek €s nagyothal-
I6k stb. élik az életiiket és még nem vagy csakbe¥szudtak beilleszkedni, integra-
|6dni a tarsadalomba sokszor nem sajat hibajuktniitgyon fontos, hogy a tarsada-
lom tagjait mar az altalanos iskola also osztagmibokkal tudatosabban és céliranyo-
san elkezdjék felkésziteni a ,csodabogarak” elfdgada — ezt talan nekink pedago-
gusoknak kellene kezdeni-, hiszen e nélkil, ahafyae igaz nem reprezentativ kuta-
tas is bebizonyitotta, nem lehet sikeres az odaialisségbe, az iskolai rendszerbe
valo integracio. Egy rosszul sikeriilt egy — kétvéw, akinél a feléttkorig negativan
kihat, ami foloslegesen neheziti akar az egyén akarsadalom szamara a beilleszke-

dést.
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2. A masodik hipotézis: Az iskolai végzettségiik aranyaiban a tarsadaléivbit
részének iskolai végzettségiéhem tér el. Az a feltételezésem, hogy nincs ki@
a PKU-sok iskolai végzettsége és a magyarorszdugiss€g iskolai végzettsége kozott
nem igaz, ugyanis a valaszolok iskolai végzettgégal magasabb a hazai atlagnal.

Tehat a masodik hipotézisem nem igazoltam.

A felséfoku végzettséiiek aranya a valaszoldkon belll felllreprezentéiiels jol mutatja,
hogy a megfelél diéta mellett a PKU-s emberek is képesek nemcdaksadalom tagjaihoz

hasonl6 eredményt elérni, hanem az atlagosnal hagyas.

3. A harmadik hipotézisem Az altalanos iskoldban és a k6zépiskolaban a R&tcAnyt
jelent az osztalyk6zosségbe valo beilleszkedénsérdalaszadok tébbségenek nem
jelentett problémat. Viszont voltak, akiknél komalghézséget jelentett a beilleszke-

dés. Tehat harmadik hipotézisem részben igazoltam

Amely szorosan 0sszefligg az oktatasi rendszereseinbkéletlenségével, a pedagégusok
felkészlletlenségével, a kedwden tarsadalmi viszonyokkal- az atlagtél, a szok&s
eltéist, elit nemcsak a felfitek, hanem a gyerekek sem szeretik, toleraljalament azzal,
hogy az oktatasi intézmények csak lassan képesestrkéaz egyre inkdbb az étkezésben
jelentke®d specialis igényeket példaul: diabétesz, lisztéemgkég, galaktozémia, PKU,
kulénbos allergiak stb.

Pozitivnak tekinthét hogy a valaszolok tobbsége nem hatranyként, étpam iskoldban a
PKU-t azonban megallapithaté a valaszok alapjagy ladegnagyobb gondot a kisiskolas kor
jelentette a PKU-s gyerekek szamara itt volt a dgyobb térés, a beilleszkedési kényszer,

hiszen itt kellett az otthoni kdrnyezetet elhaggmiegy teljesen idegen vilagba kilépni.

4, A negyedik hipotézisem:A PKU-sok a munkaér piacon ugyanugy boldogulnak,
mint barki mas. Igaz, hiszen megallapithatjuk, hogy valaszolék koziul a
munkaviszonyban all6k szama joval magasabb aksivitiutat, mint a magyarorszagi
aktiv kori népesség. A munkanélkiliek szama petlify marad a magyarorszagi
regisztralt allaskerésaranyanak. Tehat a negyedik hipotézisem igazolt.

Ezt egy nagyon fontos momentumnak tartom, hiszérsadalom szamara igy tudnak a

PKU-sok igazdn hasznosak, lenni, hiszen adét fedetgyermeket nevelnek, dolgoznak

ugyan ugy, mint minden ,normalis” ember. Ahhoz, Zax igy legyen, folyamatos diétara
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van szikség, amihez pedig szikséges az odafigyald$pidés és azok a pedagodgiai
modszerek, melyeket éldlegesen a sziéknek, majd az Anyagcsere iBé- és Gondozasi

Kbdzpontok szakembereinek és azoknak a tanaroknbikelsajatitani, akik az iskolaban a
gyerekekkel vannak.

8. Osszegzés
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Mar 39 éve annak, hogy miniszteri rendelet tetteele@ve az egyes anyagcsere betegségek
korai felismerése érdekében, az Gjszulott kolir@zzsgalatot. Megismerhettik a tomedsz
rés Uj aspektusait, és jeléségét, hiszen a diagnozist késent az idben elkezdett kezeléssel,
a folyamatos diétaval az irreverzibilis karosodasmgebzhetek, illetve a koros folyamatok
progresszidjanak lelassitasa javulast hozhat ay,edem vagy ké&mn diagnosztizalt betegek
és csaladjuk életmiiségébenchuler,2008).

A veleszlletett anyagcsere-betegségek jgdentészében, egy egész életen at tartd diétas
kezelésre van szuikség, egy specialis életmodramana az érintettekre, mind a csaladjukra
egyarant teherként nehezedik. Tényként kell elfogaddiétas elveket és a tiltasokat ezen
valtoztatni nem lehet, de nem elégséges kozoldngeket, hogy mil mennyit fogyasszon
illetve ne egyen a péaciens, hanem individudlis é&iitassal kell elfogadhatobba tenni ezt az
allapotot Kiss,2007).

E specialis életmddra nevelés, és az érintettekzsgges feéjiése az etsidokben a szi-
[6ktol fligg, majd késbb a neveltetésist, hogy mennyire vert gyokeret bennik a $ziib-
rédés, az odafigyelés, gondoskodas. Megismerhettidriaettek, mindennapi gondjait, az
iskolai, k6zossegi beilleszkedés, az elfogadas sagjat. S igy valnakk is a tarsadalom
egyenértél, kiegyensulyozott tagjaiva. S ekkor ezékla gyerekekbl lesz maga a kész
csoda. De csodék nincsenek, azokat meg kell tenémkelVasarhelyi,1997).

A ,massag elfogadasa” az integrélt nevelés $atds probléemaja, és hogy sikeril-di-m
kodtetni a nevelés folyamatdban, ami nemcsak ait agptaly nyugodt, szeretetteljes egytt-
élése szempontjabdl fontos, hanem & jogmzedék tarsadalmi egyittélése szempontjabdl is.

Sok olyan pedagodgus van, akinek névelunkgjaban szinte észrevétlenll jelen van, és
természetes modon nyilatkozik meg a ,massag” etféga, €s vannak, akik nehézséggel kiz-
denek. Olyan tapasztalat is létezik, akinek azabgaban a cimkézés, azdiéletek, a meg-
bélyegzések is élordulnak K6rmgczi,1996).

Gyakori hogy a pedagoégusok az atlagostél @démegijednek és igy van ez akkor is, ha
egy specialis anyagcserezavarban szehggdrmekkel talalkozik a pedagogus.

Ajanlatos, a pedagdgusnak utananéznie a massaglokami tanitvanya diagnozisa. Ha
eleve elhatarolodik, nem meri felvallalni a gyernmeogadasat, akkor nem szerencseés erre
kotelezni. Félelme és szorongasébblutobb hatassal lesz az érintett gyerekre észialy
valamennyi tagjara. Ha viszont felvallalja, akkan&csos elbeszélgetnie a $xél, hogy mi-
nél pontosabb képet kapjon a PKU-rol és fontosidokkel valo j6 kapcsolat kialakitasa a

gyermek eérdekében. Fontos a kommunikacio a tanarsesié kozott. Mindenek éltt fontos,
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hogy a tanar megeértse, @livan sz6, megeértse a séigondjait. Fontos hogy a nevgeh szu-
l6vel torekedjen adszinte bizalmon alapulé kapcsolt kialakitasarazhéisk szid félve, bi-
zonytalan érzelmekkel "bizza” rank csemetéjét, élkie el§ kbzosségébe megy. Hat még
akkor, ha kisgyermeke kulonféle okok miatt, spesiéllatast igényel. Féltésuk felfokozodik,

erzelmileg is megviseltebbek.

Legebszor a pedagogusnak el kell fogadnia tanitvanyasségat” és meg kell értenie,
hogy a gyermek fejldése szamara létfontossagu a fehérjeszegény ditdddsa. A peda-
gogusnak torekednie kell az érintett gyermek megigsere, hiszen csak Ugy tud segiteni
tanitvanyanak ha ismeri. Nagyon nehéz és ds#ggteljes dolog a ,mas” gyermek befoga-
dasa. A pedagodgus szeméelyisége, felkészultségedptdond jelentsédi ilyen esetben. A
pozitiv tamogatas €s megértés a pedagogus éésegyon fontos ebben a szituacioban, hi-
szen joga van minden gyereknek ahhoz, hogy egygaidlé adodéan, massagaval egyutt is
neki megfeled egyéni, személyes banasmaodban részesilhesserderdélyes bandsmaod a
kulonbodségeket figyelembe véve igyekszik lefsgiget teremteni, hogy a gyermek aktualis
€s jogos szukségletei kielegulhessenek, amelly&bditja a fefpdését. Kérmaczi, 1996).

Az egyeén feltétel nélkili elfogadasahoz Nagy Laszavait idézném:

.Minél jobban ismerjik a gyermeket, annal jobbangéejik, minél jobban értjik,

annal inkabb szeretjik, annal jobban elfogadjuigysannal hatékonyabban tudjuk majd

nevelni.”

Fontos, hogy az osztalytarsak is ismerjék a gyerpneklémajat. Tapasztalataim szerint a
gyerekek —mindenkori értelmi szintjikdon- megértéls konnyen tudomasul veszik tarsuk
massagat, betegségét. Néhany elemi ismeretehiyyerekek kérdései segitenek bennin-
ket abban, hogy mennyit mondjunk el nekikseaz allapotrol. A PKU-s gyermek diétaja az
~egészseg feltételhez kotott allapota ,,, ezértak@ntsik betegnek az ilyen gyermeket.

A PKU-s gyermek pedagogiailag ugyanugy kezélhetint osztalytarsai. A PKU-s étrend
odafigyelést, megértést és egytiikddest kivan azoktol, akik a gyermek nevelésébegoas
dozaséban vesznek részt. A szigoru diéta betdggyalmet és allando biztatast igényel, vi-
szont a gyermek sajnalasat és talzott féltésérlekkrilni.

Ugy vélem, nekiink, pedagogusoknak az a legfontosadidnk, hogy segitsik ezeket a
védtelen kisgyerekeket — egyéni banasmod alkalrasials- megtanulni élni az egészséges
tarsaik kozott, kornyezetiinket pedig arra 6sztondwyy megtanuljak elfogadni a massagot,
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segiteni akarast. Egyutt a csaladdal, diékkel, a kilvilaggal- egyszé&r természetes mo-
don.

A krénikus beteg gyermekek specialis problémai szerepelnek a pedagoégusképzés-to-
vabbképzés programjaban, de a pedagogusnak elieglieti kell készilnie a szokatlan vagy
nem vart esemeényekre. A tanitoképgaron koteleé tantargy ,a differencialas pedagoégiaja
€s pszicholdgiaja”, és érinti a sajatos nevelésny) gyermekek befogadasanak, integralasa-
nak témakorét is. Tudomasom szerint a szabadosathkt6 tantargyak kozé mar felvehat
kronikusan beteg tanuldkkal valo foglakozas témakér Hallottam olyan iskolardl is ahol
tobb diabéteszes, lisztérzékeny és egyeb étkezxébiémaval kizd gyerek tanul és meg
tudtak oldani killon étkeztetésiiket. Ennek terméseet kilon koltség vonzata van. Azt gon-
dolom a j6¥ iskolajanak, ilyennek, kellene lennie, lgyes seeéssel, tamogatok keresésével

sok mindent el lehet érni.

Mindig is olyan hivatast tudtam magamnak elkéuzahol gyerekekkel, foglalkozhatok és
nevelésik, tanitasuk, féfdésik részese lehetek. Juhasz Gyula szavaiban ga¢gizddnak
a mindennapi pedagogiai €és maganemberi hitvallasom:

» A gyermek szeme a jptikre. Jaj annak, aki elhomalyositja.”
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10. MELLEKLETEK

A magyarorszagi PKU Egyestulet logoja
(Forras: http://pku.shp.hu/hpc/web.php?a=pku)
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1. sz. melléklet
Fenilalanin anyagcsere

Feninalanin Tirozin
H OH
a a
CH, CH,
HC—- BH II—L(:._ NH
I COOH l COOH
Tetrafﬁpteridin

NADP* NADPH + H'

Forras:http://www.elmhurst.edu/~chm/vchembook/635pku.html
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Klasszikus fenilketonuria (PKU)

Forras:http://www.elmhurst.edu/~chm/vchembook/635pku.html
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2. sz. melléklet
Mit mivel helyettesithetiink?

Hasznos utmutato lehet,mit mivel helyettesithetliink” tablazat, melydleg a diéta tanulasa

kdézben nyujthat segitséget. Barmilyen ,normal” rétedptet ,lefordithatunk” PKU-s maodra,
ha figyelembe vesszik, hogy a diétdban mit mivettieés kell helyettesiteni:

Mit | Mivel Mire hasznéalhatjuk
Helyettesithetiink
hus helyett gomba, zOldségek, rantott patiszon, gombaporkolt, st
gylimaolcsok sargarépa, bundazott alma, toltptt
paradicsom, burgonya krokett, karfipl
fasirt
liszt helyett keményib, fehérjeszegény keményitbsl és  fehérjeszegény
kenyérporok (Fe-mini| kenyérporbél ugyanazt el lehet
damin, Loprofin) késziteni mint a liszth (kenyeret,
suteményeket, kelt-, omlés-, linzer
tésztakat)
tésztahelyett Fe-mini tészta, LoprofinlevesbetétkéntoBtelként, édességként,
spagetti keményibél, | koretként egyarant
vagy kenyérporbdl gyurt
tészta
dara helyett Fe-mini dara tejpben griz, smarni, koretkémamis
turégombac
rizs helyett Fe-mini rizs koretként, rizottd, tejbensiirizskoch
stiteményekhelyett keményihdl, ugyanazok az ételek elkészitslemint
fehérjeszegény a lisztl (fank, zserbo, beigli, hamis
kenyérporokbol készult tards pite, kalacs stb.)
édességek, Fe-mini
stteményporok
tej helyett SNO-PRO tej, Ipd tejpor L€j’, kakao, kamlin tejeskave,
turmixok
tojas helyett FE-mini  tojashelyette8if rantotta, bundazas, tojasos nokedli
por
normal fagyis tolcsérhelyett PKU-s télcsér vihetjuk  magunkkal  cukrasrl
kicsiknek 0Osszetorve gyumolcsokkel,
diétas tajszenhabbal vagy egysmer
vcsak nassként
csokoladéhelyett fehérjeszegény Duobpédességként, tortabevonéként,
csokoladék, Ip csokoladé | izesitinek
cornflaceshelyett Loprofin  muzli, Milupal reggelik, kisétkezések kiegészitése
muzli
chips helyett Milupa fehszeg. chips ragcsalnivaloként

Forras: Kiss Erika (2000): Fehérjeszegény diétévaleljes életért, Magyarorszagi PKU Egyesiilet Busp&2. p.
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3. sz. melléklet
Fehérjeszegény élelmiszerek

M €7
4

WWW GLHOTENMENTESINET:

.
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4. sz. melléklet
A PKU-sok kezelésére alkalmazott fehérjepétld gympzerek Magyarorszagon
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5. sz. melléklet
Paradicsomleves

Hozzéavalok

7 dl natdr paradicsomldistmény

4 ewkandl Loprofin alacsony fehérjetartalmu lisztkeweré
4 ebkanal napraforgo olaj

1 kis fej voréshagyma

3 ewkanal kristalycukor

459 Loprofin alacsony fehérjetartalmu allatos té@szt

S0, Bors, Bazsalikom

Elkészitése

Az olajbdl és a Loprofin lisztkeverékba tizhelyen rantast készitlink. Felontjuk a paradicsoshlés
elkeverjuk. Beletessziik egészben a hagymat, izkrns adunk hozza cukrot, sot, borsot, bazsaliko-
mot. Ahogyan &riisodik a tizhelyen, gy higitjuk vizzel. Osszesen kb. 3,5igktvontiink hozza a
fozés alatt. Felforraljuk, majd ezutén kb. 10 pefézrik. Bzés végén az egész fej voroshagymat
eltavolitjuk a levestil. A Loprofin tésztat soval, olajjal ellatott fostaan |€v vizben kitzzik, és csak
talalaskor tesszik a levesbe. Hadkdsfelmeleqitjuk, egy kis vizet tegyink bele, meetirisodik. A
kiszabott mennyiség alapjan kb. 3 adag levest Kapun

Tapanyagtartalom
Mennyiség Energia Phe Fehérje Zsir Szénhidrat
(kcal) (mg) (9) (@) (@)
100ml 103,32 21,45 1,06 3,98 16,15
1 adag* 220,07 45,69 2,26 8,48 34,41

*1 adag kb. 213 ml
Spagetti Carbonara

Hozzévalok

759 Loprofin alacsony fehérjetartalma spagettitiesz
60g Loprofin alacsony fehérjetartalmu paprikasdgtt
1 dl rizs Hz6krém

15g Viofast ndvényi sajt

1 gerezd zuzott fokhagyma

1 ewbkanal olaj (+ 1 efkanal a tészta kizéséhez)
S6,0rolt fekete bors, Oregano, Bazsalikom

Elkészitése

A Loprofin spagetti tésztat, séval, olajjal ellattarrasban lé§ vizben kibzzik és leskjuk. Kevés
olajon megpiritiuk a Loprofin paprikas felvagotéd a fokhagymat, majd hozzaontjik a tejszint és
izesitjuk a fiszerekkel izlés szerint. Az igy kapott masszateéleszerjuk és kis ideig mégazik. A
Loprofin spagetti tésztat tAnyérra tesszuk és jalomat szoszt, végul pedig reszelt nbvényi sajtot sz
runk a tetejére. A kiszabott mennyiség alapjandgadhrbonara spagettit kapunk.

T4panyagtartalom
Mennyiség Energia Phe Fehérje | Zsir Szénhidrat
(keal) (mg) (9) (9) (9)
1 adag* 717,59 141,48 4,15 37,44 8827
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Eletkor: 10 éves
Testsuly: 30 kg
125 ml PKU Lophlex LQ Erdei
Gyogytapszer: gylimolcsos s
20g Milupa PKU 2 Secunda
Fe-
) Mennyiség (Pn:'E) hérje | Szh(g | Zsir |Energia
Osszetétel (g/ml) 9 (9) ) (9) (kcal)
Milupa PKU2 secunda elké-
szitése
Milupa PKU2 secunda }elosztva napi 20 g 0 14] 1,36 0 61,4
almalé étkezésre 200 mi 4 0,2| 23,6 0 94
PKU Lophlex LQ Erdei
gyumolcsos i 125 ml 0 20| 8,75 0 116,2
Reggeli
PKU Loprofin Milk drink 200 ml 20 0,8 10 4 80
karamellasan
cukor 10g @ 0| 9,98 0 39,9
Damin fehérjeszegény kenyér 100 g 24 0,5 57| 3.4 262
vaj 10g 2 0,1/ 0,05 8 72
zOldségpastétom 40g 13 04 1,2| 15,6 146
Tizorai
alma 100g 9 0,3| 12,4/ 0,4 55
Ebeéd
Hamis gulyasleves
burgonya 60g 60 1,2 9,24| 0,06 42
sargarépa 409 12,4 0,44| 1,96| 0,08 10
gyokér 20g 13,6 0,24/ 1,08 0,04 7,4
gomba (sampion) 20g 14,8 0,54 0,14| 0,04 3
zeller 20g 9,4 0,32 0,46/ 0,06 3,6
karalabé 20g 5 0,38/ 0,78| 0,04 4.8
viréshagyma 20g 7 0,26| 1,16/ 0,06 6
fiszerpaprika D 0 0 0 0
s6 0 0 0 0 0
bors Q 0 0 0 0
olaj 10g 0 0 0| 99 89
vegeta ( 0 0 0 0
Palacsinta
fehérjeszegény kenyérpor 80g 14 1,3 68| 0,56 288
fehérjeszegény tojaspotlo por 10g 0,5 0,03 8,18 0,03 33,7
cukor 30g @ 0| 29,94 0 119,7
olaj 10g q 0 0o 99 89
PKU Loprofin Milk drink 100 ml 1q 0,4 5 2 40
viz 150 mi q 0 0 0 0
lekvar 30g 54 0,2| 20,4 0,15 85
Uzsonna
banan 100g 3¢ 12| 21,4 0,2 92
Vacsora
100%-0s narancslé 200 ml 40,8 1,36 19| 0,48 90,4
Damin fehérjeszegény kenyér 60g 14 0,3| 33,9 2 156
margarin 15¢g 3,9 0,07 0| 12,6 114
paradicsom 100g 24 1,2 3,5/ 0,2 19
348,4
Osszesen: 344,8| 45,74 8| 69,8 22191
Ajanlott tApanyagbevitel 345 45 66 2200
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6. sz. melléklet
A kiterjesztett Gjszulottkori zsvizsgélattal felismerhétkorképek

Aminosav anyagcsere zavarok:
Organikus savak merabolizmusdnak zavarai:
Fenilketonuria

Javorfaszérp betegség Béta-ketotiolaz hiany
Tirozinémia |, Il tipus Glutarsav acidémia, 1 tipus (GA-)
Citrullinemnia | {argininoszukcinat szintaz hiany, Isovaleriansav acidémia (IVA)

ASE) Metilmalonsav acidémia (MMA)
Arginoszukcinat aciduria (arginoszukcinat liaz hiany, Propionsav acidémia (PA)

ASL) 3-Hidroxi-3-metilglutaril-CoA lidz hiany (HMG)
Homaocisztinuria 3-Metilkrotonil CoA karboxilaz hiany (MCC)

Multiplex karbaoxilaz higny (MCD)
Zsirsav oxidacios zavarok:

Rovid-lancy acil-CoA dehidrogenaz hiany (SCAD) Endokrin s egyeb anyagcsere zavarok:
Kazép-lancy acil-CoA dehidrogenaz hiany (MCAD) L
Hosszi-1ancy hidroxi-aci-CoA dehidrogenaz hiany Hipotiredzis
(LCHAD a, b) Galaktozemia
Magyon hosszi-lancy acil-CoA dehidrogenaz hisny Biotinidaz hiany
(VLCAD)

Multiplex acil-CoA dehydrogenaz higny (MADD, v.
GA D

Karnitin-palmitoil tanszferaz hiany (CPT-1, CPT-11)
karnitin transzport zavara (CT)

Forras: http://anyagcsere.sed.hu/sites/anyagcsere.satbbldfdwn/szakmai_tajekoztato2.pdf
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7. sz. melléklet )
Ujszil6ttkori s#rdpapir

Beklld intézet (pecsét):

Orvos neve (pecsétszam):

Gyermek csaladi neve: |;I 3 9
Z

uletés saly:
Utoneve: LL L1l g
Terhességi hét:
|:I Magyar allampolgar |:I Egyéb: L L]
Sziletési datum: Vérvételdpontja:
I I e [y I (I [ [y I
ev hé nap éev hé napora

A vérvétel idpontjaban a baba:

48 oranal iélsebb 2 - 3. vervétel
48 oranal fiatalabb igyelem!
koraszul6tt (<37 hét) Kotebea stirévizsgalat
transzfazio megismétlése!
I ! ! B
Taplalas: |:I anyatej |:I tépszer]:l parenteralis
Gyobgszerek:
Anya csaladi neve: Utoneve:
TAJ: Telefon:
Iranyitbszam: Telepllés:

Utca, hazszam:

Ujsziléttkori sziirés * Anyagcsere laboratérium

Szegedi Tudomanyegyetem, Gyermekgyodgyaszati Klinika
6701 Szeged, Pf. 715

Telefon: (06 62) 54 59 51 Fax: (06 62) 54 53 29
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Toémegspektrométer
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8. sz. melléklet
Csoportkép

Német magyar PKU-s tdbordkzeg, 2002
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9. sz. n]elléklet
PKU Ujsag

HUNGARIAN SOCIETY FOR PKU

TARTALOM

Egyesiileti ¢let
2. oldal

Ko6zérdekt hirek
5-7. oldal

Lélekhang
8-9. oldal

F6zocske
10-14. oldal

PKU-sok irtak
12-14. oldal

Fotéalbumunkbol
15—18. oldal

A 2002. évi nyari
PKU-s és galaktozémias tabor . 19-20. oldal
helyszine

Galaktozémias oldal
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10. sz. melléklet
Pedagogusoknak sz6l6 ismeretterjésiarzet

PHENYLKETONURIA
Ismeretterjeszto fizet pedagogusoknak

Mi a phenylketonuria?

A phenylketonuria -vagy roviden PKU- egy olyan aitkziletési rendellenesség, ami
miatt az emberi szervezet nem képes a fehérjdnartatelek lebontasat a normalis médon
elvégezni.

A fehérjek -étrendink legfontosabb 0sszéiexkllonbdzd vegyuletekBl, ugyne-
vezett aminosavakbol allnak. Az emésztés és fetdtdlg soran az ételiinkben défehérjék
Osszetetikre bomlanak le, és a testink novekedése és mlagdajisoran a szévetekben
épllnek Gjja. A Phenylalanin egy azok kozll az amsavak kozil, amelyekb a fehérjék
felépllnek. Az egészséges szervezet a feleslegesylaimalint egy masik aminosavva,
tyrozinna alakitja at. Ez az a folyamat, ami a PKlgyerekeknél nem megy végbe, és a
tébblet Phenylalanin a vérben felhalmozodik. Amebey ezt rendszeres kezeléssel nem
akadalyozzuk meg, ugy a Phenylalanin felhalmozédasalja az agy fefldését és szellemi
visszamaradashoz vezet.

HOZZAERT O KEZELESSEL A PKU-S GYEREKEK
EGESZSEGES GYERMEKEKKE FEJL ODNEK.

Hogyan lehet a PKU-s gyerekeket kigirni?
Minden Ujszil6ibl -életének els 3. és 7. napja kozott- vert vesznek, mélyii-
6nb0 vizsgélatokat végeznek el. Ezeket egylttesen J@utbszt" néven is szokas em-
liteni. Ekkor keril sor ész6r a vér Phenylalanin szintjének vizsgalatara is.

Mit foglal magaba a kezelés?

A kezelés soran a gyermek szervezetébe bejutdé Ritemy mennyiségét korla-
tozzuk. A phenylalanint nem zarjuk ki teljesen a&emddlbl, mert bizonyos mennyiségre a
novekedéshez és féjléshez szilkség van. Ezért a vér rendszeres Plampglaizintjének
vizsgalata szukséges. A kimutatott tobbletnek vagyynak megfelélen kell az étrenden
valtoztatni.

Mik a taplalkozas alapve®b szabalyai?
a) A hus, a hal, a sajt és a tojas nem megengeddtk etmert fehérjeben és igy
phenylalaninban is nagyon gazdagok.

b) Mas ételek, amik szintén tartalmaznak fehérjét rgbnya, tej, gabonafélék - kis,
meghatarozott mennyiségben bekerilhetnek az éteerli’henylalanin tartalomnak meg-
feleléoen az egységnyi mennyiséget minden élelmiszerrénkiiieghatarozzak. Ezeldbaz
élelmiszerekbl a vérvételek eredménytfliggé szamu egység épitldebe -tetséleges
formaban- a napi taplalkozasba.

c) A legtobb gyuimadlcs, z6ldség, salata, valamint koculekvar, sz6rpok és zsiradé-

kok, pl. vaj, olaj, disznozsir, szinte korlatozadkil felhasznalhat6 ill. fogyaszthat6. Ha-
sonléan azokhoz a specialis PKU-s készitményekhemlyekhez az érintett csaladok re-
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ceptre, vagy kedvezménnyel juthatnak hozza: plezéki keménydt phenylalaninban
szegény szaraztészta, tejpor, tojaspor, kekszek stb

d) Mivel a magas fehérjetartalmu ételeket, mint a, Imad, sajt és tojas nem szabad a
PKU-soknak elfogyasztaniuk, ezért ezeket olyan igpecfehérjekeverékekkel kell he-
lyettesiteni, amikél a phenylalanint kivontak. Ezt a tpszert folyakak illetve mas for-
maban lehet a szervezetbe bevinni. A szikségeminitkat €s asvanyi anyagokat a tap-
szerrel egyutt vagy kilén kapjak meg a PKU-s détaorulok.

HOGYAN LEHET A DIETAT AZ OVODAKBAN, ISKOLAKBAN MEGY ALOSI-
TANI?

A PKU-s étrend nagy odafigyelést, megértést és tagyikodést kivan mindazoktal,
akik a gyermek gondozaséban részt vesznek. A sridjéta betartatasa fegyelmet és allandé
batoritast igényel, mikdzben a tulzott egyittérassta gyermek ,tulontdl" féltését el kell
kerlIntnk.

Ebédelés
A taplalkozasi szak&éik a PKU-s gyermek szlleivel egyltt az egyedi t&plZhs
lehetiségének megteremtésére torekednek. Sokd sziil Ugy latja megoldhaténak, ha a
gyermek otthonrol viszi magaval a neki valé ebédet,az sem kizart, hogy a szikséges
tanacsokkal ellatott neuid, konyhasok valogatjak dssze a rendelkezésre ébitekidl a
gyermeknek megfeléltaplalékot.

Tizorai, uzsonna, édességek

Szamtalan megengedett édesség talalhatd meg alaiidkigfékben, melyekd
korlatlan mennyiséget fogyaszthatnak a PKU-s gykeis. Iskolai és Ovodai rendezve-
nyekre, partikra azonban jo, ha a $kikészitenek a gyermekiknek megfélggcsalnivalét
€s egyeztetik a rend@zel, hogy milyen harapnivaléval szabad a gyermetkegkinalni.

Fontos megemliteni, hogy nagyon sok alacsony lkaltartalmu étel édesitéséhez
hasznalnak Nutrasweet-et, Nutrasweet-Canderel{pgAame-ot), ami nagy Phenylalanin
tartalma miatt nem alkalmas a PKU-s gyermekek sksama

Az étrend betartasa
Ha a PKU-s gyermek ..tiltott" ételt eszik, annaknsd, azonnal észreveliehatasa
nincsen. Biztosak lehetlink abban, hogy ha a gyeheitve kihagasokat tesz, akkor ennek
semmi maradanddé hatasa nem lesz. Azonban nem szabekbt az alkalmankénti
..vétkezéseket" figyelmen kivul hagyni, mert artalhatnak, vagy oda vezethetnek, hogy a
diétat a gyermek egyre gyakrabban szegi meg.
A diéta rendszeres vagy hosszantartd elhagyadmasga gyermek egészségére!

Tanulméanyi eredmény
Pedagogiailag a PKU-s gyermek ugyanugy kezéJhmeint a csoportba vagy az osztalyba jaré
tobbi gyerek. A sziletési rendellenesség korabsiielirése és a gondos kezelés a gyermek
egeszséges féfiését eredményezi, és Ugyesseégi, tanulmanyi tétérsaikkal azonos célok
elérését teszi leh@te.

Tovabbi informaciok beszerezheik: a Magyarorszagi PKU Egyesuletél.
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11. sz. melléklet
Kutatasi engedély és kefig

ESZTERHAZY KAROLY FOISKOLA
TANARKEPZESI ES TUDASTECHNOLOGIAT KAR
DEKANT HIVATAL
3300 Eger, Eszlerhazy tér 1.

Tel., Fax: 16/ 320-400
Postacim: 3301 Eger, PL.: 43.

E-mail: ikligektf hu
Web: www.ekilLhu

KUTATAS IRANTI ENGEDELY

A kutato neve: |

A kutatas celja:

Bofas LS .‘.-.—-?:-:‘:},'-: N ,L,‘ WLY .L, R

Alulirott JAMBOR JUDIT kételezem magam, hogy az Eyesiilet Etikai Szabalyzatat
betartom. Amennyiben az intézmény nem rendelkezik ilyen szabalyzattal a Magyar
Egeszsegilgyi Szakdolgozoi Kamara Etikai Kodexét tartom szem elott. Tudomasul
veszem, hogy a kutatasi szabalyok be nem tartasa esetén az Intézet igazgatdja a
kutatasi engedelyt visszavonja, és hogy altalam az esetlegesen okozott kart teljes
egészében megtéritem. Alulirott kbtelezem magam tovabba ama, hogy a kutatasra
atvett dokumentumokbol megismert és kigy(jtott személyes adatokat a hatalyos
adatvédelmi jogszabalyok altal el6irt médon kezelem és hasznalom fel.

Eger, 20475 44 A5 .

kutato alairasa

A hallgatd kutatdi munkajat tamogatom: B - /m,{g o A ual_nf 'szgiﬂv-{”am i

A kutatast engedélyezem:

MAGYARORSZAGI PKU EGYESDLET

HUNGARIAH PXU SOCIETY

T 71083 Budapes, Bokay Jdnos o, 54

., ¢/ Lewdicm: 1380 Budapest, P 1160,
- Addszim: 18662584-1-01

Aanksz - 11714D06-20247566
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Mit jelent a PKU a mindennapokban
cimi kutatas célja a Magyarorszagi PKU Egyesiulet tdgya@ben felmérni hogyan élték meg

gyerekkorukban a PKU-s létet, milyen nehézségeniett, illetve jelentett-e nehézséget sza-
mukra a mindennapokban ,,csodabogérnak” lenni?

A kérdéiv kitdltése dnkéntes és anonim, ha valamelyik kéésre nem akar, vagy nem tud
valaszolni az nem koteled
1. Neme. A megfeldl helyre X-et kell tenni!

o Feérfi
o NO

2. Mikor sziletett: 19 ..........
3. Lakohelye

Budapest

Megyeszékhely

Egyéb varos
Falu/kbzség

Ooonoao

SN

. Legmagasabb iskolai végzettsége:

Nyolc altalanosnal kevesebb

Nyolc altalanos

Szakmunkasképz

Gimnaziumi/szakkdzeépiskolai érettségi/technikum
Foiskola/egyetem

Ooo0oooad

(62

. On jelenleg:

Munkaviszonyban all és aktiv kebées

GYES-en / GYED-en &y

Munkanélkuli

Tanulo

Haztartasbeli

Egyéb inaktiv kerés(pl. vagyonabdl él)

Egyéb eltartott (pl. csaladdja tAmogatja, segélgh)

Oooo0oooao

6. Mennyire tartja fontosnak a PKU diéta betartasa? Az iskolaban szokdsos médon ér-
tékelje, 1-es ha egyaltalan nem és 5-6s ha teljegmékben.

1 2 3 4 5
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7. Betartja-e a diétat?

o Mindig

o Tobbnyire igen

o Csak ritkan

o Nem tartja be

8.Hogyan fogadta/ja el a diétat?

LT (= 419022 T=Y ¢ O
mil ST=) (=10 R T 0 | (=T | PR o 1= PP UPPPRRRRR

9. A beilleszkedés jelentett —e problémat?

9.1. Az altalanos iskoléba:

o Tarsaim elfogadtak, ezért nem jelentett probléardilleszkedés
o Az osztalytarsaim nem tudtak arrol, hogy PKU-gyak
o A beilleszkedés komoly nehézségeket okozott, mmébvetkegkben nyilvanult meg:

9.2. A kbzépiskolaba:

o Tarsaim elfogadtak, ezért nem jelentett probléardilleszkedés
o Az osztalytarsaim nem tudtak arrol, hogy PKU-gyak
o A beilleszkedés komoly nehézségeket okozott, mmébvetkedkben nyilvanult meg:

10. Melyik korszak jelentette az On szamara a legmgyobb kihivast a diétazas miatt?
o Ovodaskor

o Iskolaskor

o Serdubkor

o Felrbttkor

11. Iskolés éveid alatt kaptal —e segitséget tanddtol a PKU diéta tekintetében?

N (o= =TS o= Lo PP PPPPRRRR
N N =T 0 R 0 T PRSPPI
= U TR 1S~ o PP PPPPPRRRR

12. Részt vett- e a kozétkeztetésben?

o Ilgen
o Nem
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13.Tudjak a barataid, hogy PKU-s vagy?

o Ilgen
o Nem

14. Jelentett-e hatranyt az iskolai rendezvényekemz iskolai tAborokban valo részvétel-
nél a PKU diéta?

o Igen jelentett, a PKU miatt nem tudtam részt vexmiskolai rendezvényeken, az iskolai
taborban

o Nem vettem észre, hogy barmilyen hatranyt jetent#na a PKU

o A PKU egyesilettel taboroztam, iskolai taborbamrvettem részt

15 Befolyasolja a barataiddal valo kapcsolatod, hggPKU-s vagy?

o lgen, tébb baratom lett.

o lgen, tobb figyelmet kapok, kivancsiak.
o Nem, nem foglalkoznak vele.

o E miatt nem baratkoznak velem

o Nem éreztem semmi kilonbséget

16. Anyagi szempontbdl mennyire tartja elérhainek a PKU-s termékeket?

1 o= o T 0 1= o AP
O Megfeled az &ra, MEIt ... e e e e e e e e e
I = Vo = W 1154 o PSPPSR
17. Mennyiben befolyasolja a PKU-s termékek ara aidta betartasat?

o Egyaltalan nem befolyasolja

o Befolyasolja

o Nagymértékben befolyasolja

18. Tagja vagy-e a Magyarorszagi PKU-s Egyesuletn@k

o Ilgen
o Nem

19. Mennyiben befolyasolta a palyavalasztasodat, ahogy PKU-s vagy? Az iskolaban
megszokott médon értékeld, 1-es ha egyaltalan nendS, ha teljes mértékben

1 2 3 4 5
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20. A mindennapi életedben jelent —e problémét a éia betartdsa?

il (o T=T Y=Y o1 Lo PP PPPRRRR
I N LT TR 0 =T PP PPPRTRPN
o Olykor, hiszen

K6sz6ndm a valaszokat!
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Kdszonetnyilvanitas

Szertettel és haldval gondolok Janka nénire, akitiitdb mint harminc éve kiséri figyelem-
mel fejlédésemet és életutamat. Koszondom neki és Gyure rEdietetikusnak a segitséget
melyet dolgozatomhoz nyujtott. Készéndm Kiss Erikatetikusnak lelkes munkajat. Azok-
nak, akik ma mar sajnos nem lehetnek kozottiink &ratar Urnak és dr. Somogyi Csillanak
minden PKU-s ,pétmamdjanak”,akik szamomra oOroldpképek mert iét faradsagot nem
kimélve, segitették az 6sszes PKU-s beteget, msmhgnithattunk rajuk, barmilyen problé-
mankkal hozzajuk fordulhattunk, biztattak ha elggdjiink, lelkesitettek hadmk fogytan
volt. Ugy gondolom, aki bizott benniik, meg tanuitriagaban is bizni. Nemcsak mint orvo-
sok voltak kivalé szakemberek, de emberségik ézteték is kdvetend példa lehet barki
szamara.

Kdszonettel tartozom, konzulens tanaraimnak Soosn&oboly lldikonak és Estefanné
Varga Magdolna dékan asszonynak, hogy leh&téget adott és segitséget nydujtott
dolgozatom megirasahoz.

Végil, de nem utolsé sorban szeretnék koszonetetdamd csaladtagjaimnak, tekintettel
édesanyam aldozatos szeretetére és odafigyeléssyetna hosszu évek, évtizedek alatt
nyujtott, hiszen neki is kdszonléen jutottam el idaig.

Dolgozatomat zarom a Himnusz az Elethez citiverssel.

Az Elet egyetlen esély —vedd komolyan
az Elet szépség — csodald meg
az Elet boldogsag — izleld
az Elet dlom — tedd val6sagga
az Elet kihivas — fogadd el
az Elet kotelesség — teljesitsd
az Elet jaték — jatszd
az Elet érték — vigyazz ra
az Elet vagyon — hasznald fel
az Elet szeretet —add &t magad
az Elet titok — fejtsd meg
az Elet igért — teljesitsd
az Elet szomortsag —épd le
az Elet dal — énekeld
az Elet kaland — vallald
az Elet jutalom — érdemeld ki
az Elet élet — éljed!
Teréz anya
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