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Hej och varmt villkommen till det forsta
numret av tidningen I gott siillskap!

Som du kanske vet 4r tidningen en del i virt nya stdd- och
motivationsprogram f6r dig som sjilv har PKU* eller som
ir forilder/virdnadshavare till ett barn med sjukdomen.

Tanken med tidningen ir act bjuda pé nyheter, tips och
inspiration i vardagen och méten med minniskor som
pa olika sitt lever eller arbetar med PKU. Men ocksa att
ta upp de amnen som du som lisare vill lisa om!

I det hir numret far du moéta bollilskande Leo, 2,5 ar frin
Virgirda och fi en insyn i hur man som nybakad polis
skoter sin dietbehandling. Du kan 4ven lisa en kronika
av Lena, mamma till en son med PKU och familjens
resa frin provsvaret for 16 ar sedan, till sonens forsta
bilsemester pé egna ben.

Vi har ocksd intervjuat Erika Forssell, dietist med fokus pa
medfddda metabola sjukdomar och hennes erfarenheter
av 14 ars moten med PKU-patienter. Missa heller inte
receptet pd lagens godaste gronsaksbiffar!

Har du ett recept, tips pd saker som gjort skillnad i din
vardag eller andra idéer om dmnen som vi borde ta upp
i tidningen, dr du mer 4n vilkommen att héra av dig.

Trevlig liisning!
Fredrik Karlsson, kock, dietist, produktspecialist
och chefredaktor

-HEJ, DET AR JAG SOM AR FREDRIK!

Jag ir i grunden utbildad kock och dietist och arbetar med dietik,
matlagning och produktutveckling pa féretaget Navamedic. D4 jag
nu dven fitt den stora glidjen att ansvara f6r denna tidning,
tinkte jag borja med att beritta lite om mig sjilv och min
bakgrund inom nutrition.

Efter ndgra ar som kock blev jag alltmer intresserad av matens
betydelse for hilsan. Jag liste dé vidare till dietist och har sedan
dess arbetat inom savil privata som offentliga verksamheter.

I mitt arbete pd Navamedic kan jag idag kombinera det bista
av tva virldar; mat och minniskor! Detta genom att varva
matlagning och produktutveckling med méten med sévil
forskrivare som anvindare av vara produkter.

Nir jag bérjade med lagproteinmatlagning fanns det visserligen
manga bra recept, men de flesta var pé engelska och inte alltid
anpassade efter den skandinaviska matkulturen. Mitt mal har
sedan dess varit att bygga upp en bas av lagproteinrecept som kan
underlitta vardagen, men iven inspirera och tangera grinserna
for vilken typ av mat det faktiskt ir méjligt att skapa med ett
anpassat proteininnehall!

Nir jag inte jobbar, umgés jag med familjen och ir girna ute
i naturen eller pétar i landen, d odling ir ett nyvunnet intresse.

Har du tips pa recept som du skulle vilja se med en
lagproteinanpassning, hér girna av dig!

O Fotboll
ar livet!

Mot Leo 2,5 ar och
hans familj i Vargarda.

1 Mitt arbete —I 8 En sallsynt

som dietist betraktelse

Erika Forssell, dietist pa Krénika av Lena, mamma
Karolinska Universitets- till 16-arig son med PKU.
sjukhuset i Solna och

Norrlands Universitets-

sjukhus i Umea.

* Programmet passar iven dig som

sjilv har eller lever med ett barn
med en annan medfodd metabol
sjukdom i behov av ligproteinkost,
t ex maple syrup urine disease
(MSUD), tyrosinemi (TYR),
metylmalonsyraemi/propionsyraemi
(MMA/PA), glumr{ymuri (GAI),
ureacykeldefeleter (UCD),
homocystinuri (HCU) eller

isovaleriansyraemi (IVA).




Kommande aktiviteter

Det har far du inte
missa under 2022!

Antligen ir tiden for alla restriktioner 6ver och vi
kan ater se fram emot att ses pa riktigt! Vi planerar
just nu for fulle for vdra triffar under aret och har
som ambition att kunna genomfora en forsta omging
innan sommaren!

Hall utkik pd vir Facebook-sida for kommande
datum och vilka orter vi kommer att besoka.

I december 2021 anordnades tre mycket lyckade mat-
lagningstriffar i Angelholm, Géteborg och Stockholm

— ett varmt tack till alla som deltog!

Sallsynta dagen

28 februari!
Under Sillsynta dagen, eller Rare Disease Day, upp-

mirksammas arligen sillsynta diagnoser ver hela
virlden. Sillsynta diagnoser ir inte ovanliga. Siffror
visar att cirka fem procent av Sveriges befolkning
lever med ett sillsynt hilsotillstand, diribland PKU
(fenylketonuri).

Riksférbundet Sillsynta diagnoser ir en intresseorgan-
isation for personer med sillsynta hilsotillstind. Idag
bedriver man arbete inom fler an 150 olika diagnoser.
Lis mer om deras verksamhet och Sillsynta dagen pa
sillsyntadiagnoser.se

Den 28 februari arrangerade dven Stiftelsen Agrenska
ett kostnadsfritt webbinarium pé temat, dir innehallet
kommer att finnas tillgingligt efteri.

Link till anmilan hittar du hir:
agrenska.thinkific.com/courses/sallsynta-dagen
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Ansvarig utgivare: Navamedic AB

Kontaktuppgifter:
Navamedic AB, Géteborgsvigen 74, 433 63 Sivedalen, Sverige.

infose@navamedic.com

Forberedelsetid: 10 min + 30 min
Tillagningstid: 15 min

Proteininnehall: Receptet nedan ger 3 g protein
och 150 mg Fa. 1 viffla ger: 0,5 g protein och

25 mg fa.

6 st Vafflor:

200 g kokt kall sétpotatis

2,5dl ProZero

Vs tsk salt

2,5 dl (138g) Fate lagproteinmix

1msk socker

V5 tsk  bakpulver

1dl  kallt vatten/mineralvatten

1 msk smilt smér eller margarin
+ fett till jarnet

&6 med

Sa har gor du:
1. Skala och riv sétpotatisen grovt pé ett rivjirn.

2. Blanda ihop socker, salt, Fate ligproteinmix och
bakpulver i en bunke.

3. Tillsitt ProZeron i omgangar.

4. Tillsite smér och vatten och vispa till en slit smet
(sila eventuellt om smeten klumpar sig).

. Blanda ner den rivna sdtpotatisen.
. Hetta upp véffeljirnet och pensla med fett.

Gridda vafflor — ca 1 dl smet i 3 minuter.
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. Servera med firska bir och ligproteingridde.

Vill du se en YouTube-film dir Fredrik
lagar sotpotatisvifflor, skanna QR-koden
med din mobil!

. Vill du bli oedlem.
skanna QR-keden

oed din mobil.
56 kommer du

adlf sillskap: = g 55

I gott sallskap ar ett stod- och
motivationsprogram for dig som
sjalv har PKU*, men dven for dig
som arforalder/vardnadshavare
till ett barn med sjukdomen.
Syftet med programmet ar att
bjuda pa tips och inspiration for
kost och vardagsliv, men dven ny
information om sjukdomen och
dess behandling.

Som medlem'i prog.rammet kommerdubli  Som medlem far du:
inbjuden till olika aktiviteter och event och . pen hirtidningen
kan via Facebookgruppen | gott sallskap, aven Goda recept

utbyta erfarenheter med andra medlemmar. Kostrad

Vardagstips

| gott séllskap ar ett initiativ fran foretaget
Navamedic i samarbete med Vitaflo och
varden. Programmet kostar ingenting och
medlemskapet kan avslutas nar du vill.

Inbjudningar
Tillgang till
Facebookgruppen
1 gott sallskap

* Programmet passar dven dig som sjiilv har eller lever med ett barn med en annan medfodd metabol sjukdom i behov av ligproteinkost, t ex

maple syrup urine a > (MSUD), tyrosinemi (TYR), metylmalonsyraemi/propionsyraemi (MMA/PA), glutarsyrauri (GA1),
ureacykeldefekter (UCD), homocystinuri (HCU) eller isovaleriansyraemi (IVA).




Efter en omtumlande
start, fungerar

vardagen utan
bekymmer for Leo
och hans familj.

n reumatisk diagnos och tillhorande cellgifts-

behandling gjorde det svdrt fér Johanna och

hennes sambo Simon att bli gravida. Den dag

graviditetstestet visade positivt hade de nistan
hunnit att ge upp hoppet. Idag ir sonen Leo 2,5 ir,
ilskar bollar och sina squeezies.

Johanna har en reumatisk sjukdom som kriver behandling
med cellgifter. Att bli gravid var dirfor en lang och
kranglig process. Under graviditeten médde hon ofta
daligt, men barnet i magen madde bra. Nir Leo foddes
med gulsot var det dirfor detta hela uppmirksamheten
riktades mot, men efter ndgra dagar extra pd BB fick de
dka hem.

— Det dir blodprovet de kom in och gjorde blev bara en
detalj i sammanhanget och var enligt virdpersonalen
ingenting vi behovde oroa oss for, berittar Johanna.

Beskedet kom som en chock

Mandagen efter hemkomsten till Vargarda ringde de
fran Ostra sjukhuset i Goteborg och bad familjen
komma in. Blodprovet hade visat att Leo hade PKU
och personen som ringde uppmanade Johanna att ldta
bli att googla innan de varit pa sjukhuset.

— Googla var givetvis det forsta jag gjorde och jag blev
helt forstord! Tiden i vintan pa det inbokade besiket var

fruktansvird, men vil pa plats blev vi vil ombindertagna.
Leo fick medicin i en spruta (pegvalias, reds. anm) som han
svarade bra pa och vi fick triffa bdde likare och dietist.
De forklarade att allt skulle ordna sig och att vi skulle
fokusera pi en sak i taget, vilket i det liget var Anamix,
(en moders- mjolksersitining utan fenylalanin, reds. anm)
for att ersiitta en del av amningen.

Det visade sig att Leos fenylalaninvirden inte var s hoga
som befarat och att han hade en mild form av PKU.

— Beskedet kom indi som en chock och insikterna om de
kostbegrinsningar som sjukdomen skulle innebira néir Leo
skulle borja dita riktig mat var till en borjan svira att ta in.
Det dr ju protein i allt!

Forskolan &r vl insatt i Leos
kostbehandling

Idag idr Leo en pigg 2,5-dring som iter bra och ilskar
sina squeezies som ir en firdigblandad proteinersittning
med purékonsistens. Pa den lilla Montessoriforskolan
dir Leo gitt sedan han var 14 ménader, lagar de all
mat ifrdn grunden och sivil rektor, pedagoger och

kokspersonal har fatt information om Leos speciella
kostbehov av familjens dietist. Skolans ansvariga kock
har ddrutover daglig kontakt med forildrarna och ringer
alltid for att kolla om hon 4r osiker pa nigot hon ska

bjuda pa.

At fa slike, vinner och évrig omgivning att forsta vad
sjukdomen innebir har varit svarare.

— Det blir ofta missforstind som att han inte “tdl protein”

eller konstiga ifrdgasittanden om han “verkligen kan dta
pommes frites?” Jag har ocksd dragit mig for att beriitta
pa jobbet, jag vill inte att folk ska doima eller beklaga.
1 mina ogon dr den hir sjukdomen inte konstigare in att
ett barn fir diabetes. Att det ibland ir ” jobbigt” iir helr
underordnat nér det giller ditt barn!

Mormor, morfar och farmor tillhér den allra nirmaste
kretsen runt Leo. Farmor hidmtar pa forskolan tva dagar
i veckan och har, precis som Leo, ett stort bollintresse.
Mormor och morfar dr de som oftast stiller upp nir
Johanna och Simon behéver barnvakt pa andra tider.
Strax fore jul fick morfar dven f5lja med pd den mat-
lagningstriff som bland annat ordnades i Géteborg
for personer med PKU och deras anhériga.

Berdkningar via sms

Leo far pasta, ris och squeezies pé recept, men i 6vrigt
kan familjen oftast handla och laga mat som samtliga
familjemedlemmar kan dta. Utdver att allt méste vigas
och alla matvaror granskas innehallsmissigt, 4r Leos
kostbehandling inte lingre nigra konstigheter. Berik-
ningen av den mingd protein Leo fir i sig skots via sms
mellan Johanna, Simon och kéksansvarig pa forskolan.

Leo 2,5 dr, bor i Vargadrda med mamma
Johanna och pappa Simon. Alskar bollar
och utmanar gérna sin farmor i fotboll.

Favoritritten ir tacos med firs gjord pd rodbetsbiffar
och tacokrydda, serverad i glutenfria tacobrdd och med
alla tillbehér i form av tomater, gurka, svamp, majs,
tacochips och, det kanske viktigaste av allt, griddfil!

— Vi har dven provar en vegansk créme fraiche, men
for Leo ir det bara griddfil som giller och proteininne-
héllet r forhillandevis ligt, 3,1 gram per 100 gram,
forklarar Johanna.

Boliskola vantar i februari

Tva ginger om dret gir Leo pa likarkontroller och
familjens dietist dr aldrig linge bort dn ett telefon-
samtal eller mail. De blodprov som tidigare togs varje
vecka for act kontrollera Leos fenylalaninvirden har
kunnat glesas ut till varannan vecka. Bortsett frin ut-
flykter d4 maten alltid méste planeras lite extra, fungerar
vardagen utan bekymmer. Leo viixer och mér bra.

— I februari ska han borja pa bollskola och forhoppningsvis
i utlopp for sitt intresse for att kasta och sparka pa alla
slags bollar. Klart att man ibland funderar pi hur der
ska bli nir han viixer upp och kanske birjar ifrigasitta
varfor kompisarna, eller vi, ibland iter andra saker in
honom. Men sd hiir lingt fungerar det bra. Och kanske
savdl forskning som behandling kommit lingre den dag
han blir mer intresserad av att ita mer som alla andra,
avslutar Johanna.
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Att ha PKU gor mi
speciell pa grund
av min kost, men i
ovrigt lever jag mitt
liv som alla andra.

ichard ir 28 4r och nyutbildad polis. I nov-
ember tilltridde han sin forsta tjanst som
polisassistent i Malmé dir han nu arbetar
med att utreda brott i nira relationer. Att
Richard har PKU ir inget han latit sig hindras av under
livet. Den enda skillnaden ir ju den kost han iter.

Tanken pd att bli polis hade funnits med linge hos
Richard da yrket fanns i slikten och intresset for lag,
ordning och att hjilpa andra minniskor varit en naturlig
del av uppvixten. Det blev dock forst nagra &r som last-
bilschauffér och tvd perioder som ordningsvakt innan
gnistan tindes pa allvar.

Oppenheten har varit en sjélvklarhet

Efter 2,5 4rs utbildning, varav de sista sex mdnaderna
i yttre tjinst, kan Richard sedan i november 2021 titu-
lera sig polisassistent. Att Richard har PKU ir nigot han
alltid varit tydlig med, sa dven med sina nya kollegor.

— PKU har varit ett sjilvklart samtalsimne i hela mitt liv.
Niir jag triffar nagon beriittar jag vad jag heter, att jag har
PKU brukar komma som nummer tvd. Jag vet att jag ir
speciell pa grund av min kost, men i Gvrigt Gr det inget som
skiljer mitt liv frdn nigon annans.

Aven om Richard itit proteinreducerad kost och haft
regelbunden kontake med dietist och likare sedan han
bara var ndgra dagar gammal, var det forst i forskole-
aldern han blev medveten om att han hade en ovanlig
sjukdom. Han har dock aldrig upplevt det som nigot
konstigt eller att kompisar, lirare eller andra vuxna skulle

tycka det heller.

— Visst har jag alltid stuckit ut med det jag kunnat ita, men
mat-tanterna gjorde hela min skolging. De fanns alltid diir
och lit mig dita nir det passade mig och kunde iven sticka
at mig en macka om jag blev hungrig pa dvriga tider.

Att ga pa kalas var egentligen det enda han minns som
jobbigt under uppvixten. I sidana sammanhang var det
inte alltid lika roligt att sitta med ndgot annat nir de
andra 4t tirta, glass eller pizza.

— Jag brukar siiga att jag har en kronisk sjukdom som gor
att jag behover dricka medicin”. Ibland kallar jag det
proteinshakes for att det ska vara littare atr forsid, och
egentligen dr det ju inte konstigare in sa.

Intresset for matlagning borjade tidigt

Richard berittar att han i stort sett skott sin egen mat-
hallning sedan han var i 12-drséldern. Pappan var kock
och tyckte det var viktigt att Richard skulle lira sig sjilv.
I sjuan bakade han sitt eget brod och bérjade laga sin
egen middag.

— Visst bunde maten bli enkelriktad, men vanemdéinniska
som jag dr, hade jag inget emor att ita pasta och firdig
tomatsds varje dag efter skolan, skrattar Richard.

Under tiden pa polishgskolan kom den tidigare parad-
ritten ater i bruk, men enligt Richard ska snabbhet och
enkelhet inte underskattas.

— Det dir gott och jag vet precis hur mycket protein och
kalorier jag fir i mig. Storsta skillnaden frin forr ir att jag
nu lagar tomatsdsen frin grunden.

Sedan nagra ar dr Richard sambo, hundigare och bor
i ett hus utanfér Malmé. Innan flytten fran stan &t han
och sambon ofta ute och Richard tror sig ha besokt de
flesta av Malmés restauranger.

— Forr var det vanligt att man fick ta med sig egna pizza-
bottnar eller egen pasta om man skulle ut och dita, men idag
finns det néstan alltid nagor PKU-vinligt pé menyn. Det
thailindska och indiska koket har ofta bra veganska och
vegetariska alternativ som funkar. Trenden med att laga
mat med mer gronsaker och med svenska ravaror som potatis
och andra rotfrukter, har ocksi underlittar uteitandet for
oss som lever med PKU, menar Richard.

Hemma delar han och sambon pa matlagningen dir de
forsoker dta sd lika det gdr. Richard har dven sdlt in vinner
och bekanta pé hans specialgjorda gronsaksbiffar.

— Jag tycker om att laga mat och att bjuda mina gister pd
det de gillar, dven om der ibland innebiir att jag inte kan
dta det sjilv. Gronsaksbiffarna gir dock hem i alla liger.
Alla jag har bjudit pé dessa har frigat efter receptet!

Det stora matlagningsintresset ar dven en av anledning—
arna till act Richard flera ginger varit pd de matlag-
ningstriffar som arrangeras for personer med PKU och
deras anhériga.

— Forutom att det ir kul att prova pd nya recept, dr det
alltid lika roligt att triffa de andra deltagarna. Aven om
man tar del av olika PKU-forum pa niitet, iir dessa tillfillen
en chans att faktiskr fi triffa personer i samma situation
som man sjéilv.

Fornuft framfor pekpinnar

For Richard har det alltid varit viktigt att inte kinna sig
begrinsad av sin sjukdom, livskvaliteten maste ocksa
vigas in.

— Om jag anviinder lite mer smor och déirmed gér ver den
rekommenderade proteinmingden négon ging ibland, dr
det for mig som ansvarig vuxen inte hela virlden. Jag vet
hur jag ska hilla mig i schack direfier och behiver inga

tillviittavisningar.

Han poingterar dock att han uppskattar att hans sambo
och omgivning bryr sig och att kollegorna ibland kan
friga om han tagit sin "medicin”.

— Omtanke och sunt fornuft dr alltid sé mycker trevligare
din pekpinnar, avslutar Richard.
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Vad Vill du'lisa om
i kommande nummenr?

Har du énskem3l om dmnen som du tycker att vi ska ta upp i
tidningen, tips pa en person.vi borde prata med, eller ett recept
du gérna vill dela med dig av, hor av dig!

Maila 055 . "
dina Tips (" igottsaliskap@navamedic.com

:':1{
"

h:

Som du kanske redan har mérkt har facebooksidan VitaFriends

LR
' g o tt s a I I s I( a p Scandinavia bytt namn till | gott séllskap. Precis som tidigare, kommer

vi hir bjuda pa recept, inspiration och produktnyheter. Du kommer dven

e F b I ' f& mota dietister, olika experter och ta del av beréttelser fran andra
p a a ce o 0 ( ] medlemmar. Bara att gilla och ga med!

Bild: Irma Senelius

Richards cemaistindliqa v
qrénsaksbiffar o et R

2,5dl kokosvatten ¥ 0,3 g protein
2,5dl proZero ' 9 mg Fa
Fér dig som blev sugen pa att 6verraska familj S& har gor Richard: ? (2 hnonung :
och vinner med Richards gronsaksbiffar, kommer Inledningsvis gor jag i ordning alla gronsaker. Saften fran 1' l'lme
receptet hir! Morot och zuccini/squash rivs ner i en skil, medan En nypa vaniljpulver
. ' ) ' resterande gronsaker kastas ner i en mixer, alter- Gorsahar
Mangd: cirka 25 stycken medelstora gronsaksbiffar nativt finhackas. Ligg alla gronsaker i samma :
Proteininnehall: cirka 23 g skal och hill salt éver och lat det sta till sig ett Mixa allt i kannmixer eller med
tag. Nir vattnet borjar sippra ur gronsakerna, stavmixer tills det blir slidtt och

Ingredienser:

300 g morot

300 g zuccini/squash

200 g firsk blomkal

100 g firska champinjoner
100 g majs pa burk

100 g frysta drtor

100 g sivri paprika

2 gl e medel s till mellanvdrme for att dven insidan ska komma Vill du se et

25¢g farsk vitdsk om hur du fixar

upp i temperatur. denna drink,
skanna QR-koden
Tips pa vigen! med din mobil!
Receptet kan litt forindras genom att byta till
andra gronsaker man gillar. Skulle man vilja att
ta bort nigot frin receptet, fungerar det ocksa.
Men med ingredienserna ovan binder sig biffarna
bra och blir garanterat goda att dta. Vill man,
kan man testa att ha i en mindre mingd mjol for

kan du ligga i de kryddor du 6nskar. Direfter ér fluffigt. Servera genast i valfria glas.
det dags att blanda ner mjélet och dggersittningen
i skilen. Denna binder upp sig med vattnet som
sipprat ur gronsakerna.

Direfter kommer det svara, stekningen. Jag
steker pé rapsolja och vanligtvis pa mellanhég
virme for att fa ett “skal”, direfter sinker jag

200 g Finax mjolmix
20 g dggersittning
30g salt

10 g paprikapulver
10 g svartpeppar

10 g spiskummin
10 g cayennepeppar

att f mindre "smetkinsla”. Lycka till!
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Ett brett sortiment av proteinersattningar:
For en rad olika diagnoser, i flera storlekar och smaker!

PKU express” -0
PKU start” (A gA]

» Neutral

159 PE | 209 PE

* Neutral
* Apelsin
* Tropisk
« Citron

* Hallon (kommande)

Aven for:

o2

PKU explore™ OO

®
exploreS 5g PE' | 10g PE’

* Neutral
‘ « Hallon

* Apelsin

Aven for:

PKU sphere™ G@O®
15g PE | 20g PE

@@ @ \Fjgrc:llaa bar
* Choklad

Aven fér:

®

PKU squeezie” O-®
109 PE
« Apple & banan

PKU air™ (A g A
159 PE | 209 PE

* Rdda bar

* Exotisk

* Kaffe

 Citrus

* Mango

PKU cooler” ©-®
109 PE | 159 PE | 20g PE
* Rdda bar

» Skogsbar

* Apelsin

c MANGO
* Neutral

Aven fér:
A A\ Start, Explore, Squeezie, Cooler, Express, Air och Sphere ar
@ @ @ livsmedel for sarskilda medicinska &ndamal.

Se innehallsféorteckning om allergener.

Navamedic AB, Goteborgsvagen 74, 433 63 Savedalen
www.navamedic.com

SE-PKU-2202-002

/“\ i Fenylalanin (Fa) fri*, aminosyrabaserad proteinersattning. Lagt Fenylalanininnehall, glykomacropeptidbaserad
vl‘l‘c‘flo A A *Ingen tilsatt Fenylalanin. Fa kan férekomma i sparmangder proteinersattning. 36mg Fa / 20g PE

fran andra ingredienser. Se individuella produktetiketter fér PE = proteinekvivalent

@ NavamEdfc information.

*Neutral endast i 5g PE. Apelsin och Hallon endast i 10g PE
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rika Forssell har arbetat som dietist sedan &r
EZOOO, de senaste 14 dren med fokus p& meta-
bola sjukdomar. Idag delar hon sin inst mellan
Karolinska Universitetssjukhuset i Solna och Norrlands

universitetssjukhus i Umea, dir tva av dagens fem
centrum f6r medfédda metabola sjukdomar finns.

— Nir det kommer till patienter med PKU har jag
idag ett tjugotal patienter i Umed, varav fem dr barn.
1 Stockholm triiffar jag bara vuxna.

Intensiv kontakt under forsta aret

Personer med medfédda metabola sjukdomar, som
PKU, behandlas idag i Lund, Géteborg, Stockholm,
Uppsala och Umed. Specialistteamen bestér, forut-
om av dietister som Erika, av likare, sjukskoterskor
och psykologer.

For ett barn som fods med PKU ir Erikas kontakt
med forildrarna ofta intensiv det forsta aret. Férutom
att folja upp de veckovisa blodprov som tas pa barnet
hemma eller pA BVC, och som rapporteras in via ett
kvalitetsregister, fir Erika ofta manga frigor och samtal.

— De vanligaste frigorna ror néstan alltid hir och nu.
"Nu har mitt barn dtit det hir, vad innebir det?” eller

— Det basta ar den
positiva utvecklingen
av nya protein-
ersattningsprodukter
och det okade

utbudet av alternativa
livesmedel med lagt
proteininnehall!

Erika Forssell, dietist pa Karolinska Universitetssjukhuset
i Solna och Norrlands universitetssjukhus i Umea.

“Varfor okar virdena i samband med en forkylning?”.
Men det kommer dven frigor om framtiden, till exempel
hur det kommer att bli for barnet i skolan.

Over tid far virdena varken vara
for hoga eller laga

Uppf6ljningen av provsvaren handlar om att siker-
stilla att barnet varken har f6r hga eller for liga virden
av fenylalanin i blodet. Nir barnet dr tvd ir tas blod-
proven vanligen varje till varannan vecka. Efter tre drs
alder glesas de ut, till att s3 smaningom tas en ging per
ménad.

— Enligt de europeiska riktlinjerna ska barn frin 0 till 12
ar ligga pa mellan 120-340 mikromol per liter, samma
véirden giller for gravida. Ar man 6ver 12 ir ska véirdena
ligga mellan 120-600 mikromol per liter.

Vilka virden man exakt hamnar pa ir individuellt.
Diremot dr det ingen skillnad i var man bor ligga om
man har klassisk eller mild PKU.

— Vid mild PKU dr det ofta littare att hélla sig inom
virdena déi man til mer protein via maten. Vid klassisk
PKU fir man ofta dra ner pd det naturliga intaget och
istillet anvinda olika proteinersittningsprodukter.

Permanenta skador och
reversibla symtom

Idag vet man att hoga virden hos smé barn riskerar att
leda till permanenta hjirnskador och att barn under
ett ar dérfor allid ska ligga under 340 mikromol per
liter. Under hur ling tid man som vuxen kan ligga
over grinsvirden finns det idag dock ingen konsensus
pd inom forskningen. Som vuxen ir det dven vanligt
att man inte kollar sina virden mer 4n kanske en gang
om dret.

— Det handlar om att ta det sikra fore det osikra. Och
vara vaksam pd symtom som att man sjilv, eller kanske
omgivningen, upplever att man littare blir arg, irrite-
rad, fir svirt att koncentrera sig eller kanske borjar
glomma saker. Om man som vuxen tar tag i sin kost
igen, gdr virdena ofta ner och symtomen tillbaka.

Kokboken som blivit en bibel

Oavsett vilken variant av PKU man har, ir det dven
viktigt att fa i sig ungefir samma mingd protein
varje dag.

Till hjilp for att berikna, och begrinsa, det dagliga
proteinintaget finns idag den si kallade PKU-kok-
boken. I denna finns niringsberiknade recept och ett
register med alla ravarors innehdll av protein- och
fenylalanin per hundra gram. Frin 6 ménaders alder
delar Erika dven ut menyforslag, listor pa limpliga
livsmedel och tipsar om produkter och recept.

— Det stills stora krav pa forildrarna. Det handlar inte
bara om att lisa innehdillsforteckningar och berikna
rétt méingder, utan dven om att néstan all matr mdste
lagas frin grunden. Ofta med speciella ravaror. Ju dldre
barnet blir, desto viktigare ir det dirfor att prata om
vikten av att dta ritt och inkludera barnet i planering
och matlagning.

Nir barnet bérjar forskola och skola 4r Erika delaktig
i samtal med skolpersonal och ansvarig kokspersonal,
samt ser till att skolans lunchmenyer anpassas till ett
lagre proteininnehall.

— Jag dir generellt imponerad av personalen i skolkiken.
Jag tycker ofta att de lyckas vildigt bra med att erbjuda
lagproteinkost till mina patienter!

Livet som dietist

Hade Erika haft mer tid hade hon 6nskat att hon
kunde bjuda pd mer inspiration och fler praktiska
matlagningstillfillen. Idag bestar arbetet primirt av att
lira nyblivna forildrar om sjukdomen, svara pa frigor,
folja upp provsvar och forskriva olika protein-
ersittningsprodukter.

Barn och ungdomar upp till 16 &rs élder har ritc att fa
vissa speciallivsmedel subventionerade som likemedels-
forman. For personer 6ver 16 dr kan skillnaden vara
stor mellan vilka livsmedel som ingar och hur mycket
man fir betala sjilv, i olika sjukvérdsregioner.

Forutom proteinersittning i form av pulver, microtabs,
tabletter och firdigblandade produkter som squeezies,
skriver Erika ofta ut mjolkersittning, ligproteinmjsl-
mixer, pasta och ris gjorda pa stirkelse och dggpulver
pa recept.

— Den vanligaste fragan jag brukar fi nir jag triffar
mina patienter, dr om det har kommit négot nytt. Nir
det giller forskrivningsbara lagproteinprodukter dr si
sillan fallet. Diremot kommer det oftare nya protein-
ersiittningsprodukter. Dir har det skett en stor forbittring
nir det giller smak och innehill. Idag innebiller dessa
ofta allt som animaliska livsmedel innebdller i form av
aminosyror, kolhydrater, fett, vitaminer och mineraler.
Det har iven kommit flera produkter med GMP-protein,
(glykomakropeptider, red:s anm) et helprotein med ligt
innehill av fenylalanin som smakar riktigt bra!

Erika berittar att en annan positiv utveckling for
personer med PKU, ér det 6kade utbudet av gluten-
fria livsmedel och olika veganprodukter i vanliga
butiker. Dessa produkter har ofta ett naturligt ligt
innehill av protein.

— Tyvéirr dr inga veganprodukter forskrivningsbara.
Diiremot kan man i vissa regioner fi utvalda glutenfria
produkter pa recept, dven vid PKU.

Fem centrum ska bli tva

Just nu pagir ett arbete p& uppdrag av Socialstyrelsen
for att centralisera varden f6r personer med medfodda
metabola sjukdomar, ndgot som Erika tycker ér bra.

— Minga av de sjukdomar vi behandlar Gr si sillsynta
att man kanske bara har en patient av varje. Man blir
dd tvungen att konsultera kollegor pa andra centra for att
[d en biittre bild. Jag tror att vi i framtiden kan erbjuda
biittre vird for dessa patienter om vi i stiller samlar
expertisen pd firre orter och att man, till exempel som
foriilder till ett barn med PKU, di kan vara siker pé att
man fiir triffa personer som dr specialister just pd detta.

g
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Sa hér gor du:

1.
2.

Blanda alla torra ingredienser i en skal.

Mit upp vatten och olja samt eventuellt guldkulor
i en separat bunke. Ett tips dr att blanda allt i en
nappflaska eller sportflaska!

Hill de bléta ingredienserna éver de torra och blanda
med en stor sked till en slit deg. Lit vila i nigra minuter.
Under tiden virmer du en stekpanna pd medelvirme.
Obs! tillsdte ingen olja.

Ta en stor sked av degen (ca 60 g) och rulla till en boll
med hjilp av hinderna. Ligg ett ark plastfolie pi
arbetsbinken och pudra med Fatemix. Ligg bollen pa
plastfolien och platta ut degen. Anvind sedan en
brodkavel for att rulla ut degen till en cirkel, ungefir
18 cm i diameter. Férsok att gora broden si tunna som
mojligt. Ett annat tips 4r att anvinda ett lock eller skal
med ritt diameter som stans for att fi broden runda
och med jimna kanter. Anvind plastfolien som hjilp
for att lyfta upp brodet och ligga detta i stekpannan.

Hoj virmen och stek broden i ca 30 sekunder. Vind
och stek den andra sidan. Obs! stek inte bréden for
linge, dd kommer de bli harda och inte ga att fylla och
rulla till wraps. Ligg de klara broden pé ett galler eller
tick med en kokshandduk for att hilla dem varma.

Méngd: 4 Portioner
Forberedelsetid: 30 min
Tillagningstid: 15-20 min

Proteininnehall: Hela receptet ger
8,2 g protein och 260 mg Fa

1 port (2 s€brod + fyllning) ger 1,9 gram protein

och'54 mg Fa.

Tortillabrod ca 8 st:

250 g Fate lagproteinmix

1% tsk tacokrydda

1 sk bakpulver

75 ml olja

(Eventuellt 2-3 droppar guldkulor for firgen)
175 mlkallt vatten

Eventuellt extra Fate-mix f6r utbakning

_Fylining Wraps 8st/4p:
8 st  salladsblad
100 g picklad r6dlok eller rodkal
2 st avokado
1 st strimlad varlok
kokt lagproteinris
riven lagproteinost
kruka koriander
chili, lime, salt

Fyllning:
1. Forbered alla ingredienser till fyllningen

2. Lidgg ut ett ark med bakplatspapper pi en
skirbrida. Ligg pé ett varmt tortillabrod

3. Fyll tortillabrédet i mitten med sallad,
picklad kal eller 16k, avokado, lagproteinris

och ldgproteinost

4. Toppa med firsk koriander, varlok samt
krydda med salt, chilisds och limesaft

5. Rulla ihop tortillabrédet med hjilp av
bakplétspappret till en rulle. Dela med kniv

Tips: Zesta att variera med olika slags gronsaker
som fyllning. Brioden kan ocksi fyllas och gratineras
som enchiladas.

Se Fredrik laga wraps pi
YouTube! Skanna QR-koden
med din mobil.

éXpress“" uppdateras till

PKU express plus* innebar

flera nyheter!

express
plus*

\/if/a?%
NS

Mer
D-vitamin

Kontakta Navamedic pa 031 335 11 90 / infose@navamedic.com

eller din dietist for mer information.

PKU express och PKU express plus® &r livsmedel for sérskilda medicinska
andamal for kosthantering av PKU. Anvands under medicinsk évervakning.

Vifgf\lb
s

Enhancing Lives Together

«& Navamedic

SE-PKUE-2202-001
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KRONIKA

En sallsynt
betraktelse

et r lite spinnande att kinna sig sillsynt.
PKU ir just ett sallsynt tillstind, eftersom
det bara finns ett par hundra individer med
PKU i Sverige. Vi fick veta ett par dagar
efter vi kommit hem frin BB, pustat ut och landat
hemma i soffan, alla tre. Det var tillrickligt dramatiskt
med akut kejsarsnitt. Vir son avvaktade med sin ankomst
som var planerad till alla hjirtans dag, men féddes den
sjunde mars. "Hogsta vinsten” som barnmorskan sa,
nir hon fick se honom. Han var s fin och perfekt.

Forstaelse och tacksamhet

Beskedet om ett positive PKU-prov blev omtumlande,
minst sagt. Vi forildrar satt som stora frigetecken och
kinde oss lite chockade. Vad var fenylketonuri f6r négot?
Vi googlade en hel del. Térsten efter att forsté var enorm
och svar att slicka (och det fanns en hel del att lira sig).

Det blev sedan flera extra blodprov pa sjukhuset och vi
fick triffa PKU-teamet (dietist och likare, specialiserade
pa metabola sjukdomar) for forsta gingen. De var sa
glada att triffa oss. Vi forstod forst inte varfor, men
efter hand gick det upp for oss att upptickten, att vir
son har PKU, var en riddning. Vi fick dessutom en liten
present — en digital vag!

Nu bérjade livet med en sillsynt diet, en stor utmaning
som kindes nist intill omgjlig ibland. Speciell mj6lk-
ersittning (utan fenylalanin) skulle blandas, virmas
lagom mycket, vigas och skriva upp, sedan amma fritt.
Proceduren upprepades i vart fall elva ginger, dygnet
runt. Det blev ocksé négra besok i veckan pa sjukhuset
for provtagning, men efter hand fick vi sjilva ta blod-

prov och nufértiden tar vér son sitt prov sjilv.
g » hﬁ e "
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Uthallighet

Han vixte snabbt som alla barn och behévde riktig
mat. Vi gjorde vildigt minga forsok att laga goda
PKU-vegetariska biffar och andra PKU-vegetariska ritter,
vilket betyder négot annat 4n vegetariske, eftersom det
mesta av proteinet méste ersittas av “nigot annat’.

”Néigot annat” ir speciella produkter med ldgt protein-
innehdll, till exempel mjol baserat pa stirkelse av vete
eller majs. Ménga av vara forsok till biffar, korvar eller
“kottbullar” smakade dirfor just vildigt mycket mjél.
Andra specialprodukter, som vi fick utskrivet pa recept,
var spagetti, makaroner och pasta med lagt innehall av
protein. Alla dvriga naturliga ingredienser (gronsaker)
skulle dessutom vigas och beriknas for att proteinhalten
skulle bli i ritt mingd for var son.

Motivation

Med stor motivation gjorde vi allt som stod i var make
att laga mar, ldsa och ta reda pd hur PKU fungerade
och vilka skador som kunde ske om dieten inte kunde
skotas. Till saken hérde att jag har en kusin frin Norge
som, likt vér son, ocksd har klassisk PKU. D4 provet
missades (en osannolik historia), drdjde det dock ett
helt ar innan nagon férstod att hon hade PKU. Den
sena diagnosen ledde till allvarliga hjirnskador som
paverkade hennes utveckling for resten av livet. Den
vetskapen paverkade oss sirskilt mycket och vi har dirfor
anstringt oss otroligt mycket for att skdta lagprotein-
dieten s bra som mgjligt.

Engagemang

Ectt sitt att engagera oss, blev som medlemmar i PKU-
foreningen, som dé var en mycket aktiv férening. Det
ordnades triffar, liger pa olika platser i Sverige och gavs
ut en tidning. Ndgon av medlemmarna deltog i den
drliga ESPKU-konferensen och delade med sig av sina
erfarenheter genom att skriva i tidningen. Det har varit
en stor hjilp att genom PKU-foreningen knyta kontakeer,
triffa andra familjer och dela erfarenheter, inte minst
for att barnen far kinna sig lika andra barn och kunna
4dta samma mat tillsammans. Vi ir si tacksamma for
alla de upplevelser vi har fict vara med om, som har
bidragit till, acc var son kan klara sin PKU s bra som
han gor idag.

Inspiration

En annan stor inspiration har varit att delta i matlagnings-
kurser som anordnas av féretag som Navamedic, med
professionell kock. Dir har vi fict prova pa att baka
tillsammans, i lokaler avsedda for utbildning med flera
kok, och laga mat med lagt innehall av protein; inlagd
lagproteinsill, morotslax, hovmistarsis, ligproteinkott-
bullar och andra godsaker som t ex Rocky road, peppar-
kakor med mera. Vir son gillade speciellt vegetarisk

Janssons frestelse och de glutenfria lussekatterna som

numera alltid finns med under julen. Att fritera gluten-
fria donuts var ocksd en riktig hojdare, si nu dnskar

han sig en fritds.

Variation

PKU-maltider kan litt bli enformiga eftersom det
annars blir dubbelt arbete med att laga maten till hela
familjen med extra uppsittning kastruller pa spisen vid
varje middag.

Huvudpersonen i denna historia har dessutom varit
vildigt krisen i maten (men mindre krisen i tonaren)
och vi r verkligen inga kockar, sa valet blev det enkla,
som funkar till vardags. Som tur ir siger alltid vér
dietist att det inte 4r nigon fara om kosten blir enformig
for han har ju sin Cooler. Det 4r en kostersittning som
innehéller allt det protein (utom fenylalanin) som inte
kan dtas naturligt i vanlig mat och ser ut ungefir som
ett paket fruktsmoothie, som tas till varje maltid. Den
innehiller dessutom en massa vitaminer, mineraler och
nédvindiga fettsyror som t ex omega-3.

Delikatesser

Fér att underlitta vardagen har nog alla forildrar en
onskan om att ibland kunna képa firdiglagad mat,
men till ett PKU-barn, ir det inte det littaste att hitta
i butiken. Sonen ilskar lyckligtvis Keldas milda tomat-
soppa och girna tillsammans med kokt lagproteinpasta.
Det gar nog faktiskt att sdga att han ir expert pa den
smaken efter alla &r. En ging hade nagot hint med
soppan, smaken var forindrad, och jag skrev till till-
verkaren for att papeka detta. Det visade sig att det
faktiskt var nagot fel hos tillverkaren, vilket sedan &t
girdades. Direfter smakade soppan som vanligt igen,
tack och lov!

Under en treveckors bilfird till Italien med bista vinnens
familj i somras, fick han med sig fyra paket fryst soppa.
Den klarade sig hela vigen. Under resan bestod kosten
dven av andra italienska delikatesser i form av stora lass
med glass och buffelmozzarella pd glutenfri pizza. Act
ynglingen lyckades 6vertyga kompisens forildrar om
att detta var en helt okej kost for en PKU-tonéring, var
vi sjilva lyckligt ovetande om. Blodprovet som tas varje
eller varannan vecka (beroende pa resultat) blev (saklart)
hégre 4n vanligt. Vi hade dock 6verseende och tyckte
att han verkligen var vird den hir resan, efter att ha
klarat sin kost vildigt bra under alla dessa ar!

Vi ir sillsynt stolta forildrar till en sillsynt fin och
vildigt speciell son som idag 4r 16 &r.

Lena
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| gott séllskap ir ett initiativ fran
foretaget Navamedic i s te
med Vitaflo och varden.

—

Navamedic &r ett nordiskt lakemedelsforetag
med fokus pa en rad olika sjukdomsomréaden
varav medicinsk nutrition och medfodda
metabola sjukdomar ar ett. Navamedic &r
aven nordisk distributor for Vitaflo, ett foretag
d dver 30 ars erfarenhet av att utveckla
mstalla proteinersattningar och lag-

inprodukter for personer med PKU och

andra medfodda metabola sjukdomar.
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