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LUITA CY YPOBEHU NOPEMERAJU
METABOJIM3MA BEJIAHYEBNHA?

BenaHyeBuHe (NpoTeuMHM) Cy CTanHW cacTojuM Hawmx
NPUPOAHUX XWBOTHMX HamupHuua. Tokom npoueca
BapeH>a, oHe ce pasrpalflyjy Ha cBoje cacTtaBHe Aernose
(amMnHOKMCEnMHe) 1 Ha Taj HAYUH OpraHM3am MoXe Aa ux
MCKOPUCTU U garbe npepaau y3 nomoh eHsuma.

Y peTkum cryvajeBuma, ycrier ypof)eHNX reHeTCKUX MpoMeHa,
oapeheHn eHsumn mory 6utn gedektHn. Kao nocnegumua
Tora jaBrba ce HemoryhHOCT AedeKTHOr eH3vma da noTnyHo
Unu AenMMUYHO pasrpaam ,CBOjY“ aMUHOKUCENWHY. YKOIUKO
ce He pearyje, Jonasv OO BWCOKe akymynaumje ogpeheHe
aMUHOKUCENWHE: OHa BWLLIECTPYKO MpeBasunasn  CBOjy
MPVPOOHY KOHLEHTpauuWjy Y KpBuW, LUTO MOXe AOBECTV [0
TELLKVX TENecHWX U MeHTanHux owwTehera. Kako 6u oBaksa
owrTehetsa Guna cnpedveHa, nopemehaj merabonmava je
HEOMX0OHO MpernosHaT HemocpeaHo No pohewy Aeteta.
36or Tora ce op 1965. roguHe cBa HoBOpoheHvan Yy
LLIBajuapckoj, Beh TOkOM NpPBMX AaHa XMBOTa, nperneaajy u
TeCTVpajy Ha HajBaxkHuje nopemehaje meTabonmama (CKpUHUH
HoBopoheH4aaun).

Y 3aBMCHOCTM Of, TOra O KOM EH3MMY Tj. O KOjOj aMUHOKNCENH
je pey, moryhe je roBoputi O BULLIE pasnuuMTX nopemehaja
meTabonuama OenaHyeBMHa. Jleuewe CBakor of HUX
CNpoBOAM Ce MOCEBGHOM  HUCKOMPOTEWHCKOM  AMjETOM,
OOHOCHO AnjeTarnHoM McxpaHom oboreror getera. Ja He 6u
[O0LLUMO [0 OMLUTEr HeAOCTaTKa NPOTENHA, UCXPaHW ce Aoaaje
nocebaH npenapar ca 6enaHyeBrHama y npaxy. Ocum Tora,
Ko nojeavHux nopemehaja mertabonmama kKopucte ce u
cneumndnyHy nexkosw. MNpu NpaBoBpeMEHOM Npeno3HaBatsy 1
CTporoj avjetn, oborneno Aete MoOXe cacBvM 34paBo Oa ce
pa3Buja, 6e3 063mpa Ha nopemehaj metabonmamva.
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KPATKW MOPTPETU
HAJBAXXHNJUX TMTOPEMERAJA
METABOJIN3MA BENNTAHYEBUNHA

®deHunketroHypmja (MKY)

Kop ocoba ca ypoheHum nopemehajem MKY, Hemoryha je
OenUMWYHa UnNyv  NOTNyHa pasrpagka amMWHOKUCENVHE
deHunanaHvH, ycneq 4era gonasv A0 HaroMmunasaksa
dheHnnanaHmHa y KpBu, WTo 6e3 neverwa Moxe OOBECTU
0o owTehewa y pa3Bojy Mo3ra, oqHOCHO 6ecnoBpaTHUX U
TEWKUX TenecHnx W MeHTanHux owTehewa. Kao
npeBeHTMBHA Mepa MpoTuB owwTeherwa KOHTpomnuLie ce
YHOC peHunanaHvHa nyTem HUCKONPOTEMHCKE AujeTe, a
Kako 61 ce y ucxpaHu 06e36ea1o HeonxogaH CBakOAHEBHN
yHoC OenaHyeBMHa, BpLUM Ce [[ofaBake MNPOTEVMHCKOr
npenapara y npaxy — 6e3 geHunanaHuHa. VMicxpaHa ce
CnpoBoAW  MofA  NeKapckvuMm  Hag3opoM U y3
HYTPULIMOHNCTNYKA CaBeToBaka, a npaheHa je pegoBHNM
KOHTponama KpeHe crivke. lMpu cTporom npuapxasaky
MKY-gujete, obonena peua ce TEMNeCHO WM MEHTarHo
pasBujajy noTnyHo HopmanHo. Kao nek Ha pacnonaraky
CTOjU aKTMBHA CyncTaHua canponTepuH, NeK Kojum ce
MOCTUXE OrakLlake TOKOM CTPOror ANjeTETCKOr pexuma.
OBaj Ha4nH neyerba NO3nMTMBHO yTuye Ha 30% obonennx
oa MKY. Y Hekum cnyyajeBuma, MefyTuM, ENOTBOPHOCT.

Bonect ypuHa mupuca JaBoposor cupyna (MSUD)
Kop 6onectn ypuHa mwupuca jasoposor cupyna MSUD
Huje Moryha pdenummyHa wnu noTnyHa pasrpagha
aMWHOKMCENVHa, neyuuH, wsoneyuuH u BanvH. [lpu
HOpMarnHoj MPOTEUHCKO] WMCXpaHW [onas3n A0 OnacHor
HaromunaBaka OBUX aMWHOKUCENWHA Y OpraHn3my, LUTO
MOXe foBecTu Ao owTeherwa Mo3ra n cMpTu. Tepanuja ce
CacToju Of, HUCKOMPOTEMHCKE AvjeTe, y3 AogaTtak nocebHe
MeLlaBMHE aMWHOKWCENnuHa, Kako ©Ou cBakogHeBHa
cHabaeseHoCT GenaH4yeBMHaMa octana 3arapaHToBaHa.
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TuposuHemuja

TuposmHemuja o3HayaBa rpyny ypoheHux nopemehaja
mMeTabonmama, Koje ce ofHoce Ha  pasrpagky
amuHokucenvHe TnposuH. Byayhu na je pasrpagwa ose
aMWHOKUCENVHe OnokvpaHa, [f[onasv [0 HacTajaka
OTPOBHMX TBapW Kao npoaykarta pasrpagre. bes neyera,
oBu nopemehaju gosogde Ao owTehewa Mo3ra u Apyrux
opraHa, a y nojequHuM cryyajesmma n 4o cMpTu. 3aBUCHO
o[ TUna TMpo3nHeMuje, MPUMEkLY]y Ce pasnuynTe Tepanuje,
anu ce, Nno npaeuIy, kako 61 cBakogHeBHa cHabgeBeHOCT
OenaHyeBMHama Owuna 3arapaHToBaHa, cacToje of
HMCKOMPOTENHCKE AujeTe ca AoaaTkom nocebHe MellaBnHe
amuHokucenuHa. NopeT Tora, y Tepanuju TUpO3NHEMMje
Tuna 1. kopuctn ce n nek NTBC (MHxMbuUTOp okcupaumje
napaxmapoKcu-OeHNN-MUPYBUYHE KUCEMUHE).

XomouucTtuHypuja

Kon HacneagHor nopemehaja XOMOLUCTUHYpUje,
aMVHOKMCeNMHa METUOHWH Ce He NpeTBapa Yy LIMCTENH Hero
y LITETHM XomMouucTeuH. Bucoka  KoHueHTpauuja
XOMOUMCTEeMHA Y KpBM MOXe [OBecTM [0 O030UIbHUX
CMMMNTOMa Ha Pa3nuunTUM opraHuma (Hnp. 6onectu cpua n
KPBHOI MpUTUCKa, 3a0CTanocT Y MEHTarnHOM pasBojy).
CnpeyaBare OBWUX KOMMMMKauuja Moryhe je y3 mcxpaHy
6e3 MeTVWOHWHa, OOHOCHO Y3 HWCKOMPOTEWHCKY AujeTy.
[Motpeba 3a GenaHyeBMHama MOKpMBA Ce MeLLABVMHOM
amuHokucenvHa — 6e3 MeTvoHuHa. 3a nedewe Ha
pacnonarany CTOju aKT1BHa CyrncTaHua 6eTanH 1 HeKONMKo
BMTaMMHa Kao NOMONHMX CYNCTaHLM.

FmyTtapHa aumaypwuja Tuna 1.

Ycnepn reHetckor gedpekTa, koA rmyTapHe aumgypuje Tmna
1. amMVHOKMCenVHe NM3nH 1 TpunTodaH He mory da byay
pasrpaheHe, Beh ce Haromunagajy, u3a3uneajyhu HexerbeHe
pasrpagHe npogykTe, Koju mory m3assatu GecrnoBpaTHa
MoxgaHa owrTtehewa. [lytem Tepanujcke ucxpaHe
HMUCKOMPOTEMHCKOM AMjETOM W LuibaHUM dodaBaHem
aMVHOKMCENWHA, Kao W BPno paHuM  UMHAY3UjCKUM
Tepanvjama npu ynanama, oBe CMeThe je unak moryhe
n36ehu. Kao nek Ha pacnonaramwy je KapHUTUH.
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U3oBanepujaHcka aumpemuja

Kog ypoheHor nopemehaja meTabonunama
n3oBanepujaHcke aungemvje, aMMHOKUCENMHa NeyLUmH He
Moxe pfa Oyge pasrpaheHa. Ymecto Tora HacTaje
n3oBanepujaHcka KMCcenuHa, Koja ce CKyniba y opraHusmy
W LUTETU MO3TY Y HEPBHOM CUCTEMY. Y HUCKOMPOTENHCKO]
AvjeTn orpaHuyaBa ce yHoc neyuuHa. No notpedu, anjetn
ce Jofaje HeomnxogHa MellaBuMHa aMUHoOKMcenuHa — 6es
neyumHa. Pacnonoxmem NekoBu Cy KAPHUTUH W TANLMH.

MeTunmanoHcka 1 NponMOHcKa aunaemmja

O6a oborbera cy ypoheHu nopemehaju T3B. NPONUOHCKOT
nyTa, Koju 34paBuUM FbyAuMa Crnyxu 3a cHabgeBare
eHeprmjom U3 npexpambeHnx GenanveuHa. Kop
obonenunx ocoba amMMHOKMCENUHE METUOHWH, TPEOHWH,
Ba/lMH N M30MeyunH He Mory Aa Oyay McKopulTeHe Ha
npaBu Ha4YWH. YMeCTO Tora, Y KpBW Ce CKynibajy OTPOBHM
npoaykTn metabonuama, ycneq yvera cy moryha o3ourbHa
owTehewa Mo3ra 1 Apyrux opraHa. Y3 CTPUKTHY AujeTy
moryhe je n3behu oea owTtehenwa. Kako 6u norpeba 3a
6enaHyeBuHama buna 3agoBorbeHa, AvjeTn ce dopaje
MeLlaBMHa aMUHOKMCENWUHA, Koja caapXu CBe HeonxogHe
NMPOTENHCKE KOMMOHEHTE OCUM METMOHWHA, TPEOHWHa,
BanMHa U wusoneyuuHa. [lojeguHym  nauunjeHTUMa
npenopyuyje ce nek KapHUTUH 1 BUTaMuH B12.

Mopemehaju uuknyca ypeje

TokoM uuknyca ypeje koju ce ogsuja y henvjama jetpe,
3ajegHo ca OenaHyeBMHama y opraHu3am ce YHOCU
amoHujak M npetBapa y ypejy. OmeTeH HacnegHum
reHeTCKMM  dedeKTuMa, MNpoy3poKyje  HaKynibake
OTPOBHOI aMOHWjaka Yy OpraHuamy (XunepamoHemujy).
YKOMUKO Ce He fneyu, XxnunepaMmoHemuja Moxe A0BECTM [0
owTtehewa MoO3ra M CMpTW. Y3 nomoh nfekoBa W
HMCKOMpPOTEWHCKe AnjeTe

Moryhe je cMmarMTU KOHLUEHTpaLuujy amMoHujaka y KpBW.
Kako 6u ce usberne TpajHe nocneguue, HEOMXOOHO je
CTpOro NpuApXaBawe npasuna Tepanuje.
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YEMY OOMNPUHOCK CBUC TKY?

Ceuc MNKY je wBajuapcka MHTepecHa 3ajegHuua 3a
ocobe ca deHunketoHypujom (MKY) un pgpyrum
ypohleHum nopemehajuma metabonuama npoTenHa.
Ceuc MNKY (Hekapa CHIP) ocHoBaHa je y centemG6py
1988. roanHe of cTpaHe aXypHUX poauTerba U AaHac
6poju 130 unaHoBa.

maeHa 6pura Ceuc MKY cy noborbwanwe kBanuTeTa
XMBOTa obonenux u ocTBapuBamwe ONTUManHUX ycrnoBsa
3a caMocCTaraH XuBoT ynpKkoc nopemehajy metabonusma.

Kako 61 ocTBapuna oBe UNrbLEBE:
Csuc lNKY opraHusyje pa3He npuroge 3a obonene
(kamnoBe 3a feLy 1 KypCceBe KyBaa);

Cauc INKY yHanpehyje n Heryje pa3ameHy
MHOopMaLMja 1 ncKycTaBa nsmehy 4YnaHosa,
CTpy4Hbaka v LLIMPOKE jaBHOCTY;

Csuc MNKY cBake roaMHe opraHuayje rmaBHU CKyn
npaheH CTPy4YHUM NpefaBakMma;

Csuc NKY noactuye yBo3 nocebHmx
HUCKONPOTEMHCKUX HaMmpHuua y LLBajuapcky.
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Ceuc TIKY je wunanvua EBponckor ypayxkewa 3a
denunketoHypujy E.S. PKU (www.espku.org).

[opatHe wuwHdopMaumnje o ypoheHum nopemehajuma
meTabonuama npoteuHa, Csuc T[MKY wun akTyenHum
MaHudecTaumnjama Moxete npoHahu Ha HaLloj UHTEepHET
CTpaHnum: www.swisspku.ch

WUmaTte nu nutamwa o MKY unu o anjetn?
Y cknony Cauc NMKY Hana3u ce n caBetoBanuwTe «Oasa»
(«Oasen).

Hytpuumonncta Lleumnuja CMuT cToju Ha pacnonarawy
3a cBa MuTaka y Be3n ca HUCKOMPOTEMHCKOM AWjETOM,
npyxa npakTM4yHe caBeTe W [AparoueHy MnoapLUKY
nopoavuama obonenux.

Ten. 079 646 66 10
E-Mail: oase@swisspku.ch



KOME MOTI'Y
AA CE OBPATUM?

HopatHe nHdopmauumje o Ceuc MNMKY n aktryenHum
MaHudecTaumjama, y3 KOpMcHa ynyTcTea, MoxeTe
npoHahu Ha HalOj MHTEPHET CTPaHULM:
www.swisspku.ch

Xenute na noctaHete Haw 4naH
unu nmarte nutawa 3a Ceuc MNKy?
(Agpeca nocnosHuue Csuc lNMKY)
Geschéftsstelle Swiss PKU
Ringstrasse 70

8057 Ziirich

Ten. 044 430 40 50

dakc: 044 434 20 21

E-Mail: info@swisspku.ch
WHTepHeT: www.swisspku.ch
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