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“Jeg er Folling.”

Historien om mannen som upptéackte PKU

Idag tas screeningtest for PKU och ett antal andra
medfédda diagnoser pa alla nyfodda fér att tidigt
kunna sitta in ritt behandling. Denna livsviktiga
atgird hade kanske inte varit méjlig om det inte
vore for en ung norsk “gutt” som inte ville bli

bonde.

Asbjorn Folling foddes dr 1888 och vixte upp i
Nord-Folling i Trondelag — dir var, for att citera
hans barnbarn Geir Ivar Folling Elgjo, “vintrarna
linga och kalla, och somrarna korta och kalla”.
Det var egentligen hans lott, som en av tvi séner

i en syskonskara om sju, att ta ver en av de tvd
gardar som hérde till familjens gods. Men Asbjern
ville annat. Och att vintrarna var linga och kalla
passade honom bra dé det var den tiden pé aret som
barnen, istillet for att arbeta pd garden, fick ga i
skolan. P4 den tiden gick alla barn i skolan varannan
dag i en och samma klass oavsett &lder. Asbjern stod
tidigt ut i klassen dd han tyckte mycket om at ldsa
och snabbt gick igenom varenda bok skolan hade att
tillhandahélla. Kunskapstérsten var tydlig och den
kom att ge honom en biljett in pa gymnasiet, vilket
verkligen inte var en vanlig vig att gd som
bondpojk i Norge vid denna tid.

Gymnasiet lag dessutom hela 14 mil

bort i Trondheim, men Asbjern slapp

ind4 inte undan arbetet pa girden.

Férildrarnas plan var tydlig, garden

vintade pa honom. Samma &r som

han tog studenten hade Trondheims

tekniska hogskola precis ppnat.

Motvilligt gav hans far sin tillatelse,

och utbildningsresan fortsatte.

Lyckligtvis kunde brodern tinka sig att

ta ansvar for bigge gardarna och Asbjorn

tog saledes sin examen i kemi vid 28-ars

ilder. Direfter satte han siktet pa medicin,

och familjen fick borja inse att en annan yrkes-
bana dn den de tinkt sig f6r honom, var vald.

En bondpojk reser ut i varlden

Sagt och gjort — Asbjern dkee till Oslo for att
studera medicin. Under studietiden forsérjde
han sig dels genom att undervisa studiekamrater,
dels som assistent vid Fysiologiska institutionen,
dir han bérjade forska. Han intresserade sig for
syreupptagning och koldioxidutséndring vid
fysisk anstringning.

Efter likarexamen, 34 4r gammal, arbetade han pd
Rikshospitalet dir han senare triffade sin blivande
fru — den unga sjukskoterskan Guri Opsahl. Sa
sméaningom fick han universitetsstipendier och
fortsatte att studera, nu i USA. Flera ganger dkte

han 6ver Atlanten for att studera imnesomsittning
vid Johns Hopkins, Yale och Harvard. Det var en
spannande tid inom medicinen, en tid d4 orsaken
till diabetes klarlades och insulin bérjade produceras.

Mainga ganger anvinde han sig sjilv som forsoks-
kanin. Bland annat i studier om syreupptagning pd
héga héjder — dir han for egen maskin tog sig upp
till 5000 meter i Klippiga bergen, birandes pé all sin
utrustning sjilv. Mulorna gav upp vid 3 000 meter
intill det provisoriska labbet och tiltet blaste bort.
Han ska vid ett annat tillfille ha 4tit ammonium-
klorid och antecknat att han “fick andnings-
svarigheter och kinde klada och illaméende”.

Att pasta att Asbjern var investerad i sitt arbete

ir helt klart en underdrift.

Nar ratt vagar korsas

Aven om Asbjern foredrog att jobba nira
patienter gjorde hans bakgrund som
kemist honom till en skicklig
laboratorietekniker. Ett institut for
niringsmedicin inrittades vid denna
tid i Oslo, och Asbjorn fick befattning
som professor. Denna tjinst dr bara
en i raden av viktiga faktorer i
hindelsekedjan som ledde till vad som
&?  skulle bli en revolutionerande upptickt.
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¥ En januarimorgon 1934 klev
tvdbarnsmamman Borgny Egeland in pé
institutet, fast besluten om att fa hjilp. Bida
hennes barn hade f6tts friska for att bara manader
senare uppvisa mental och fysisk avstanning. De
lirde sig varken prata eller gd. Dessutom fanns det
en konstig, stark lukt 6ver dem — sirskilt i urinen.
Borgnys make Harry var tandlikare och hade en
ging under skoltiden nirvarat pd just Asbjerns
foreldsning. Paret kom dirfor, efter acskilliga forsok
till forklaring hos en mingd olika likare, att tinka
pa denna kemist och likare som Harry en ging mott.
Kanske kunde han hjilpa dem forklara denna

-




konstiga lukt? Tur var vil det att den tanken dék
upp, di Asbjorn vid tillfillet tack vare sin bakgrund
formodligen var den enda personen i Norge som

kunde hjilpa dem.

Till en borjan stillde Asbjorn sig tveksam till exakt
hur behjilplig han kunde vara, men lovade paret att
forsoka. Deras barn hade uppenbara psykiska skador
och upplevdes rastlosa, stela och bleka. En av dem
hade dessutom eksem. En undersdkning gjordes

och givetvis tog man urinprov, initialt for att man
misstinkte en kronisk infektion. Som en del i
analysen av urinen droppade man i jirnklorid.

Vid inget fel uppstar ingen reaktion, vid ketonuri
(ett skadligt tillstdnd vanligt vid diabetes) firgas
urinen morke rédbrun. Nir man droppade jirn-
klorid i Borgnys barns urin firgades den istillet
djupt blagron. Asbjern hade aldrig tidigare sett
denna reaktion och den fanns heller inte beskriven
nagonstans. Han gjorde om testet och fick aterigen
samma utfall. Asbjern forstod att det méste finnas ett
okint amne i urinen och bestimde sig for att forsoka
rena det. Under kommande tid forsag Borgny Egeland
honom med hela 20 liter av sina barns urin. Hennes
ihdrdighet och beslutsamhet ir ytterligare en faktor
som mojliggjorde PKU:ns upptickt.

Att testa sig fram i labbet

Efter otaliga tester i en omfattande laboratorisk
process kom han fram till att det okdnda dmnet

i urinen var fenylpyruvat. Detta genombrott
publicerades i en tysk tidskrift 1934, men dessvirre
fick artikeln inget stort genomslag. Asbjern fortsatte
arbeta, helt ensam utan vare sig stipendier eller bidrag.
Minniskor i hans nirhet tror att hans personlighet
och nyfikenhet spelade en stor roll for den ihirdighet
han visade. Han hade ju trots allt gedigna
kompetenser frin bade kemi- och likarprofession —
och d& sirskilt inom urinanalys sedan doktorand-
arbetet som efterféljde studierna i USA. Dessutom
hade Borgny Egelands uthallighet och omsorg om

sina sjuka barn engagerat honom. Vid denna tid

hade Asbjorn Folling sjilv en tredrig dotter hemma
och det ldg dirfor ndra ate relatera till en forilders
kinslor for sina barn.

Hirifran arbetade Folling frin en lite annorlunda
vinkel. Han beslutade sig for att ta reda pd om det
fanns andra minniskor med mentala svarigheter som
kunde uppvisa utséndring av samma imne i urinen.

I Osloomradet reste han runt till kliniker och hem for
mentalt nedsatta och samlade in prover frin totalt 430
personer. Samma faktor uppticktes hos ytterligare nio
individer — varav flertalet var syskon och pd andra sitt
nira sliktingar med varandra. Detta ledde Asbjorn till
att utforska drftlighet. Tillsammans med en likar-
student och en professor i genetik fann han uppemot
yteerligare ett 40-tal positivt testade patienter. Med
hjilp av dessa kunde man slutligen konstatera ett
arvsmonster. Men hur skulle de hjilpa de drabbade?

Att testa sig fram i koket

Efter vidare forskning fann man att patienterna
utsondrade en stdrre mingd fenylpyruvat vid intag

av en proteinrik kost. Man misstinkte att patienterna
saknade formigan att metabolisera imnet fenylalanin,
som friska minniskor kan omvandla stora mingder av.
Aterigen anvinde han sig sjilv som forsokskanin och
lyckades faktiske, vid kontakt med jirnklorid, fi fram
samma djupa blagrona firg i sin egen urin — en till en
bérjan oroande faktor som sedan visade sig ha en
logisk vetenskaplig forklaring.

Trots detta obevekliga engagemang ska Asbjern ha
varit blygsam i sitt arbete. En kollega som reste med
honom till ett vetenskapligt méte i Boston 1951
berittade att medpassagerare i tigkupén entusiastiskt
diskuterade en, for honom hégst vilbekant, upptickt.
Nir det blev kint att Asbjorn var frin Norge fragade
de honom om han hért talas om Follings arbete? Blygt
med blicken i golvet ska han ha svarat “Jeg er Folling”.

Efter insikten om metabolism och fenylalanin

tog resan mot en behandlande diet sin borjan.

De forsta forsoken var inte sirskilt lyckade. Dels var
de omstindliga att laga och dessutom smakade de
heller inte alls bra. Samtidigt konstaterade man att
irreversibla hjirnskador uppstod redan veckor efter
fodseln om kosten inte sattes in direke. Lyckligtvis
fick Follings uppticke internationell uppmirksamhet
under 50-talet vilket ledde till att en tysk barnlikare
vid namn Horst Bickel tog fram den forsta riktigt
framgangsrika dieten. Tyskens arbete ska ha tagits
emot vil av Folling — ett sd pass viktigt steg pa vigen
var definitivt vilkommet. Tidigt trodde man ocksa
att behandlingen kunde avbrytas nir fenylalanin inte
lingre kunde ha en skadlig effekt pa hjirnan. Det
hade inneburit ndgon ging i puberteten — men som
bekant vet vi idag att detta inte dr korrekt.

Startskottet for livsviktiga atgérder

Idag testas vira nyfédda for s& manga som 25
olika medfédda diagnoser, redan under sina forsta
levnadsdagar. PKU ir upprinnelsen till denna
livsviktiga rutin och ir fortfarande en av de
viktigaste sakerna man testar f6r. Innan screening
infordes kunde man bara detektera PKU hos nyfodda
vars ildre syskon redan var drabbade. Aven om den
revolutionerande upptickten skedde i Norge, av en
norrman, var Sverige faktiskt si gott som ett helt
decennium fore vart grannland nir det kom till
att infora testerna.

Givetvis avslutades inte forskningen efter Asbjorn
Follings upptickt. Sedan dess har man bland annat
fragat sig varfor det metabola problemet paverkar
hjiarnan och man undersoker [6pande vigar till

likning.

Utmarkelser och uppskattning

1962 bjéds Asbjern in till Vita Huset, dir han som
forsta person nigonsin fick motta Joseph P. Kennedy
Jr-priset for forskning om psykisk utvecklingsstérning.
Priset delas ut for att ett av Kennedys syskon, systern
Rosemary, hade en psykisk stérning och var tvungen
att genomgd en lobotomi som gjorde henne invalid.
Karaktiristiskt nog hade Asbjorn inte full koll pa
tillfillets betydelse och dok darfor upp i en alldeles
for informell kostym. Av alla de utmirkelser han

fick bade utomlands och i Norge, ska dock den for
“vinskap och god undervisning” som tilldelades
honom av elever pa veterinirhdgskolan ha betytt

allra mest. Den, tillsammans med ett telegram fran
Borgny Egeland, lig honom extra varmt om hjirtat.
Han uttryckee att "Det var hon som startade allt,
och hon fortjanar det frimsta tacket”. Sina sista yrkes-
verksamma ar tillbringade han pa veterinirhdgskolan,
ddr han trivdes allra bist.

Asbjorn Felling gick bort 1973, 84 ar gammal.

P4 dodsbiddden fick han frigan av sin dotter, om han
inte var ridd for déden? “Nej” svarade han, “men jag
misstinker att det kommer att bli en stor férindring.”

I Norge kallas PKU fortfarande for Follings sjukdom.
Tack till Geir Ivar Folling Elgjo som har dterberiittat

historien om sin morfar Asbjorn Folling och forsett oss
med underlag till denna artikel.



Smaktrappa for
de allra minsta

STEG 4: Pastagratang

Min forsta ligpraieinmat

lattare och nya smakpreferenser utvecklas.

Vi har sammanstillt en smaktrappa for att borja
introducera nya konsistenser. Prata med din dietist
nar det ar dags for ditt barn att starta.

Fortsitt att introducera nya matritter och
smaker, och anpassa gradvis till samma
ritter som 6vriga familjen iter.

Smaktrappan kan anvandas for att vanja mindre
barn vid nya konsistenser men principen kan dven
anvandas for att testa nya livsmedel och smaker
senare i livet.

Man brukar sdga att smakfonstret dppnas nar vi ar
mellan 4-6 manader gamla och att detta darfor ar
ett bra tillfélle att borja utforska nya smaker och
konsistenser. Vid denna tid accepteras nya smaker

Ingredienser:
150 g LP-pasta (penne eller fusilli)
. 3 ni i 2 tsk olja
STEG 3: Sma pizzamuffins (24 st) S
20 g selleri, hackad
Nu kan du ga over till delad mat med lite 50 g morot, skalad och tirnad
storre bitar, girna matritter som gar enkelt 50 g zucchini, tirnad
att ta med fingrarna fér att trina upp %3 vitloksklyfta, pressad
motoriken och frimja det egna dtandet. 2¢  tomatpuré
1 krm oregano

Nésta steg ir mosad mat med mjuka bitar,
till exempel angade gronsaker eller bakad fruke.

o] (BB e Hir funkar det bra att mosa med en gaffel eller

Tips! Gor storre )
- otatispress.

satser och frys in P p

i iskubsformar att

ta fram vid behov. B Ingredienser: 150 g krossade tomater
STEG 2: Bakat apple 180 ml varmt vatten Y g 50 ml vatten
torrjast 4 9 ’ 40 ¢ Violife mozzarella, riven
psyllium husk
En bra start ir en konsistens som inte behdver tuggas. Ingredienser: rapsolja Gor sa hir:
Bérja med helt slita puréer av enskilda gronsaker Ist  dpple LP-mjsl : g Virm ugnen till 180 grader.

20 g smor
1 tsk mald kanel/kardemumma
eller riven muskotnét

Violife pizzaost, . ; Koka LP-pastan enligt anvisning och
e . hill av vattnet.
16k, finhackad Virm en stekpanna med oljan.
100 g paprika (girna olika firger) Tillsdtt gronsakerna och stek i 5 min.
Tillsitt tomatpuré, kryddor och vitlok
50 g passata eller pizzasas och stek nédgon minut till.
1 tsk  6rekryddor Haill i krossade tomater och vatten och
' koka till en simmig sas.
Tillsitt den kokta LP-pastan till sisen
och hill 6ver allt i en ugnsform.
Toppa gratingen med LP-ost och baka i
ugnen i 10—15 minuter tills osten smilt.

som palsternacka, morot och potatis. Introducera
sedan sotare smaker som frukt och bir.

Gor sa hir:

Sdtt ugnen pd 180 grader.

Ta ut kirnhuset med en dppelurkirnare.
Blanda ihop sméret med kryddorna.

Ligg det urkirnade dpplet pa en ugnssiker
form och fyll hilet med smérblandningen.
Baka i ugnen i ca 20 min eller tills det ir helt
mjuket.

Ta ut dpplet och dela i mindre bitar, eller
mosa det.

delad i strimlor

STEG 1: Pureé (olika sorter)

Palsternacka Melon/jordgubb

Gor sa hir:
Virm ugnen till 180 grader.

Ingredienser:
50 g jordgubbar, firska
eller frysta (tinade)

Ingredienser:
50 g palsternacka,
skalad och delad i

mindre bitar

Blanda vatten, olja, jist, psyllium och

20 ml vatten lat std och svilla i ca 10 min.

Blanda LP-mj6let med hilften av osten,

50 ml vatten 60 g melon, delad utan

Hela receptet ger:

kryddorna, loken, och paprikan i en bunke.
3,6 g protein, 129 mg fa

e (m skal och kirnor
Gor si hir:

Koka/inga Gor si hir:
Mixa jordgubbarna
med vattnet.

Tillsite psylliumblandningen och rér ihop
till en deg.

palsternackan i
vattnet i ca 10-15

Hela receptet ger: Ta ut degen pi ett mjdlat bakbord och

0,4 g protein,

10

min eller tills den

ir helt mjuk.
Mixa med stavmixer

eller i matberedare
till en hele slit puré.
Andra kombinationer
att testa:
Sétpotatis/pumpa
Morot/réd paprika
Hela receptet ger:

0,8 g protein,
24 mg fa

Passera blandningen
genom en finmaskig
sil for att fi bort
jordgubbskirnorna.
Mixa jordgubbspurén
med melonen till en
sldt puré.

Andra kombinationer
att testa:
Piron/persika

Hela receptet ger:
0,94 g protein,
310 mg fa

11 mg fa

knada den i nagra minuter.

Lat degen jdsa i ca 20 min.

Dela upp degen och fyll muffinsformar
eller silikonformar.

Toppa varje muffins med passata,
resterande gronsaker och riven ost.

Baka i ca 20—25 min tills firgen blir gyllene.

Receptet ger:
4,3 g protein, 141 mg fa
Per muffins: 0,18 g protein, 6 mg fa




Hon fann 6
pa andra sidan Aflaviten

Emma Wickstrém, 20, lever med PKU.

Hon kommer fran Vixj6é men bor sedan ett par
manader i Malmé tillsammans med pojkvinnen
Isac. Det ir hennes forsta flytt hemifrin — om
man inte riknar med utbytesédret i Michigan.

Under férsta dret pa gymnasiet bérjade Emma kika
pa utlandsstudier. Hon riktade snabbt in sig pa USA
och kontaktade en av ménga organisationer som
anordnar utbytesresor. Bemotandet blev bara inte
riktigt som hon hade tinket sig.

— De sa ungefir “kul att du vill gora det hir men
kommer det inte att bli lite svirt med din kost, tror

du att en virdfamilj kommer vilja ta hand om dig...”,

sadana saker.

Nir man ker pd utbytesresa och bor hos en
virdfamilj dr det nimligen familjen som forser
utbytesstudenten med mat. Emma, som var fast
besluten att dka, bytte till en annan organisation
som inte sdg en massa problem med hennes ansékan
och kom dir iging med processen. Hon valde att
lta organisationen placera henne utan specifika
onskemél om stad eller skola.

— Jag visste att jag ville till USA, men i évrigt kinde
jag bara — surprise me!

Hon fick bérja med att skriva en slags uppsats om
sig sjilv, om vem hon ir och vad hon gillar att géra.
Sedan fick amerikanska virdfamiljer lisa igenom de
manga sdkandes uppsatser och hitta nigon som de
trodde kunde passa i deras familj. Detta tog Emma
till den lilla byn Vicksburg i Michigan, och till
familjen Russell.

extina les

Béttre dn vad hon hade kunnat ténka sig

D4 Emma édkte under gymnasietiden, mellan
ettan och tvdan, var det high school som gillde.

— Jag kunde inte tillgodorikna mina kurser dir,
s4 det blev mer som ett sabbatsar och jag passade
pd att vilja de roligaste kurserna jag kunde hitta.

Vicksburg High School hade mingder av kurser och
aktiviteter. Bland annat gick Emma i kor och testade
pa cheerleading. Hon var till och med och tivlade i
skolans cheerlag. Men det absolut bista med vistelsen
var ind4 alla kompisar.

— Jag forsokte att inte férvinta mig nigonting,
eftersom man har hort att da blir man inte
besviken. Men det blev ind4 mycket
bittre dn vad jag hade kunnat tinka
mig, jag trodde liksom inte att jag
skulle passa in sa bra. Jag tinkte
att jag alltid skulle vara

“utbytesstudenten”.

Men s blev det inte. Istillet blev hon vildigt nira
vin med sin virdsyster Allie som var i samma alder,
och vars vinner Emma ocksa lirde kinna. Som enda
svensk lirde hon dven kiinna utbytesstudenter frin
andra linder och har idag vinner i Spanien, Thailand,
Schweiz och Italien.

— Vi blev vildigt tighta, ett stort tjejging med
utbytesstudenter och Allies kompisar som umgicks
allihop. Vi kee bil och sjéng karaoke i bilen, bowlade,
kikade ute — allt mjligt.

Namn: Emma Wickstrom
Aider: 20
Bor: i Malmd med sin pojkvan Isac

Gor:  pluggar till civilingenjor inom risk,
sékerhet och krishantering

Trots att Emmas USA-vistelse var mitt i corona-
pandemin fick hon och hennes vinner chansen

att resa en bit utanfor lilla Vicksburg. Bland annat
besdkte de storre stider, som Nashville och Chicago,
ddr de shoppade och givetvis drack klassiskt
Starbuckskaffe — och kikade pd Taco Bell.

— Jag var faktiske positivt dverraskad! Jag slapp leva

pa pommes och dipp nir vi ville kiika ute. Aven om
man tror att det bara ska vara skripmat si kunde jag

absolut hitta mycket gronsaker och sidant jag kan ira.

P34 Taco Bell, eller andra mexikanska stillen, kunde
jag till exempel bestilla en tacosallad med mycket ris
och gronsaker, eller tacos fast utan kott. Det var
mycket enklare att hitta snabbmat med mer variation.

-
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En snabb och viktig losning

Infor resan blev det, som Emma sjilv siger, “lite kaos”
kring hennes ersittning och hur den skulle komma
med henne till Michigan. Det var trots allt manga
kartonger det handlade om. Emma och hennes
foraldrar tittade bade pa att skeppa direke dit men
ocksa pa alternativ hos amerikanska tillverkare.
Coronapandemin gjorde sitt i att férsvira — Emma
fick reda pd att resan blev av bara tva veckor innan
hon skulle flyga. Med knapp tid blev den bista
16sningen att byta till et tillskott i pulverform fér
att det inte skulle ta upp sidan plats. Hon kunde da
packa en extra viska med bara mat — sin ersittning,
mjol, proteinlig pasta och annat hon behévde.
Férildrarna skickade sedan pafyllning med posten
tvd ganger under tiden Emma var ivig.

— Det I6ste sig ganska bra tillslut men det var lite
osikert innan vi visste. Vil pa plats fungerade det
ocksa hur bra som helst, min virdfamilj var
intresserad och ville lira sig om min kost.

Och ofta lagade vi mat ihop!

Resan ar inte dver

Idag har Emma precis bérjat plugga pa universitet i
Lund, dir hon liser en civilingenjérsutbildning inom
risk, sdkerhet och krishantering och hon har gitt med
i ett cheerleadinglag p4 hemmaplan. Hon kinner sig
ndjd med var hon dr och vart hon ir pd vig — och
framf@rallt 6ver beslutet att ta sig dver Atlanten.

— Jag var hos min virdfamilj i somras igen och hilsade
p4, det dr som ett extra hem.

Att resa har visat sig fungera hur bra som helst.
I framtiden vintar besok hos vinner i andra

delar av virlden. .
o

Vi har lanserat
tva nya
smaker!

Citron &
Banhan

Vitafls

itaflo
A 4

Enhancing Lives Together
A Nestlé Health Science Company

PKU Sphere 20 finns nu i fem
unika smaker: choklad, vanilj,
roda bar, banan och citron.

Kontakta Navamedic eller din
dietist for mer information om
produkterna.

infose@navamedic.com

& Navamedic
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Victoria Rennard ir Global Brand
Manager for PKU Sphere, hon

Gr baserad pa huvudkontoret

i England. Vi bad henne

beritta lite om vad hon

gor i sitt arbete och hur

nya smaker fér liv.

Fiin 5ak%M5la%
il fardiq produk

Vitaflos produkt PKU Sphere ar ett GMP-baserat proteinsubstitut som
kommer som férdig dryck pa flaska eller pulver i portionspasar. De senaste
tva smakerna som slippts i pulverform &r Banan och Citron — men hur gar
det till ndr smakerna bestams och tas fram, innan de slutligen hamnar i
handen pa dig? Vi fragade Vicki och Sophie fran Vitaflos huvudkontor i
Liverpool, for att ta reda pa mer om vad som hander bakom kulisserna.

Hej Vicki, kan du beritta vad du gor pa Vitaflo?

Det kan lita som en kliché men det dr verkligen
sant nir jag siger att ingen dag pa jobbet dr den
andra lik! Ena dagen kanske vi spinar fram nya
smakforslag eller smakar pd nigot topphemligt
produktprov som vira hégst kunniga produke-
utvecklare, som min kollega Sophie, har jobbat
fram i vira labb eller fabriker. Nista dag kan jag

ha méten med andra avdelningar pd Vitaflo, dir vi
planerar framtiden f6r PKU Sphere. Jag kan ocksi
vara involverad i utbildningar for att sikerstilla att
all personal har koll pa de senaste forskningsronen
som berdr PKU Sphere och de nya produkter vi
lanserar. Eller sa kan mitt jobb handla om att gd pa
event och missor med vardpersonal eller midnniskor
som lever med PKU, for att se till att jag sjilv dr helt
uppdaterad pd omradet.

Vad ar det basta med att arbeta med PKU Sphere?

Det ir en riktigt spinnande produkt att jobba med.
Vi lanserar stindigt PKU Sphere i nya linder, s att
s& ménga som mojligt far tillging till produkten.
Det betyder att jag far triffa och prata med manga
olika minniskor virlden éver pa daglig basis.

Min favoritgrej med att arbeta med PKU Sphere ir
det faktum att vi alltid jobbar med innovation —
som till exempel att utveckla och lansera nya smaker
som den nya PKU Sphere20 Citron och Banan, eller
till och med nya format som PKU Sphere Vanilj i
flytande form. Allt for act hjilpa minniskor med
PKU genom fler val och 6kad flexibilitet — med
riktigt goda produkter!

Jag har en bakgrund som dietist, si det 4r extra
viktigt for mig att arbeta pa ett féretag som
producerar produkter baserat pd aktuell och
vetenskapligt bevisad niringsfakta for manniskor
med PKU. Vi fir fantastisk feedback om PKU
Sphere varje dag; hur gott det smakar och hur

den goér vardagen med PKU enklare. Jag kinner
mig stolt éver den lilla roll jag spelar i forbéttringen
av livet fér PKU-patienter varje dag!

Varfor ar smakalternativ viktigt for PKU Sphere?

Det ir vildigt viktigt for oss pa Vitaflo att
minniskor med PKU har valméjligheter och
variation i de proteinersittningsprodukter de tar,
for att vi vet efter studier i imnet att en mer flexibel
vardag med fler valméjligheter nir det kommer till
smaker och produktformat faktiske kan gora det
enklare att hantera sin PKU. Detta har nu lett till
utvecklingen av fem olika smakalternativ f6r PKU
Sphere i pulverform och en firdig dryck — flytande
PKU Sphere20!

Varifran kommer idéerna for nya Sphere-smaker?

Idéer till nya smaker kan komma lite varstans ifrin!
Det kan vara fran véra produktutvecklare som
arbetar med de senaste trenderna inom mat och
smakinnovation, en direkt 6nskan frin nigon med
PKU eller ett forslag frin vardpersonal.

Det ir oerhort viktigt for oss pa Vitaflo att lyssna pa
personerna som konsumerar vira produkter varje
dag och forsoka hitta 16sningar som gor anvindandet
av proteinersittningsprodukter littare. Félj och hall
girna koll pd Vitaflos sociala kanaler, dir vi ibland
har omréstningar eller ber om forslag pé nya smaker!
Om du har nagra bra idéer, kontakta oss! Vi vill
girna hora dina tankar och forslag, och vem vet —
vi kanske kan gora just din idé till verklighet.

Nar ni val har smakidéer eller forslag,
vad gor ni da?

Det finns manga steg att folja nir vi bérjar utveckla
nya smaker. Ofta hor vi oss for med kollegor,
virdpersonal och minniskor med PKU i de linder
som redan har tillgdng till PKU Sphere for att se
vad de har att siga om idéen. Sophie kan beritta
mer om den tekniska framstillningen av nya
smakidéer.

Vem bestammer vilka smaker ni lanserar?

Ett team av minniskor pa Vitaflo som 4r ansvariga
for beslutsfattning gillande PKU Sphere samlas for
att diskutera och besluta. I berikningen tar vi med
hur ny och annorlunda smaken upplevs och hur den
har betygsatts av gruppen smakexperter och
patienter med PKU. Vi vet att smakpreferenser ser
annorlunda ut i olika delar av virlden, si vi pratar
dven med véra internationella kollegor f6r att héra
oss for om hur smaken kan tinkas tas emot dir de
ir verksamma. Kontentan 4r att vi inte kompromissar
med kvaliteteten pd smaken, for att kunna lansera
den maste den smaka fantastiskt! Nir vi vil har
forsikrat oss om att det ir en vilsmakande produket,

sitter vi genast iging med att ta fram den.
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Hej Sophie, vilken &r din roll pa Vitaflo?

Jag dr Senior New Product Development
technologist (produktutvecklare) hir pa Vitaflo och
tillsammans med ett storre team ir jag ansvarig for
att realisera nya produktidéer och forindringar. Vi
jobbar med ett brett spann av projeke, allt fran att
designa helt nya produkter och testa nya smaker pa
redan befintliga produkter, till att genomféra
forbittringar baserade pé konsumenternas feedback.

Vad ar det basta med ditt arbete pa Vitaflo?

For ndgon som jobbar med forskning och utveckling,
ir jag en person som verkligen dlskar att involvera
kreativitet i mitt arbete. Men 4dnnu bittre 4n det 4r
kinslan som infinner sig nir en produkt som vi
utvecklat lanseras, och vi far positiv feedback frin
patienterna som anvinder produkterna dagligen —
det dr oslagbart. Ett 6gonblick som stdr ut var det
nir jag pratade med en kvinna med PKU, hon
nimnde att PKU Sphere Banan var hennes favorit
for att den smakar precis som de skumbananer hon
brukade ita nir hon var liten!

Vad ér det forsta steget i utvecklingen av nya PKU
Sphere-smaker?

Nir vi tar oss an att utdka smakutbudet f6r en
redan befintlig produke (sdrskilt en sd viktig som
PKU Sphere) jobbar vi tajt med flera team for att
ta fram en urvalslista 6ver méjliga smaker. Internt
har vi marknadsteamet, som regelbundet bedriver
undersékning inom PKU-communityt om vilka
smaker som efterfragas, och vart team av smak-
experter med vilka vi diskuterar smaktrender och

om ndgra av dem kan fungera med Spheres basrecept
och passa bra in i det befintliga sortimentet. Efter
det ir det dags att prata med véira kontakter pa olika

smakcenter och bestilla prover — och specificera att
smakerna méste uppfylla foreskrivna regler. Hir
kliver ocksd vért interna tillsynsteam in och ser

till att vi inte anvdnder smaker som inte passar. Sen
bérjar det roliga, och det 4r full rulle i labbet med
att addera smakerna till basreceptet — och testa dem!

Sophie Heyes iir Senior New Product Development
technologist och jobbar tillsammans med Vicki pa
Vitaflo. Vi ville friga henne om vad som krivs fir
att gora en vilsmakande Sphere-produk:t.

Vilka utmaningar finns i framtagandet av nya
smaker?

I forsta rundan av smakprovning testar vi ibland s3
manga som 25-30 smaker pd samma ging, och da

ocksi tillsammans med en “bassmak”. En “bassmak”

kan till exempel vara vanilj, som kan adderas i smi
mingder for att £ fram mer av den tilltinkta
huvudsmaken. Det hir kan innebira att vi far testa
ett tiotal, eller kanske till och med ett hundratal
recept innan vi hittar nigot som fungerar. Eftersom
dessa smaker ir till f6r personer med ett specifike
niringsbehov behover vi kolla alla alternativ f6r att
vara sikra pa att smakerna till exempel, som i fallet
med PKU, ir helt fria frén protein. I vissa fall kan
en smak inte uppfylla bide de niringsmissiga och
regulatoriska kraven. Eller si gor den det, men
smakar inte bra alls. Detta kan saklart vara
frustrerande, men det betyder att vi stundvis

maiste bli kreativa och undersoka andra sitt att
leverera den efterfrigade smaken!

Hur bestiams vilka smaker ni fortséatter att utveckla?

Nir vi vil har bestimt oss for en smak att satsa p4,
till exempel PKU Sphere Banan, tar jag fram en
rad olika recept med olika typer av banansmak,
och iven olika alternativ pd komplementerande
bassmaker. I labbet férbereder jag dem allihopa
och provar dem efter varandra for att sortera ut de
bra fran de mindre bra. Nir jag fact ned urvalslistan
till ungefir 5-10 alternativ, passerar de genom
bedémningen hos vér specialtrinade smakpanel.
Hir sker ett s kallat “preferenstest” dir panelen
jimfor smaken med den ursprungliga produkt-
beskrivningen i uppdraget. De anvinder sin
kunskap inom smaksittning for att objektivt
beskriva produkten och poingsitter sedan efter
preferens. Resultatet gar tillbaka till projektteamet,
tillsammans med prover f6r dem att smaka sa att de
sedan kan faststilla vilken smak som kommer att
utvecklas.

- @ @
sphere

sphere

Choklad

Vad hander néar ni har en smak som du ar ndjd med?

Man skulle kunna tro att mitt jobb ir klart nir
den nya smaken och receptet ir faststillt, men det
ir bara bérjan av resan! Nir jag vil har tagit fram
det slutgiltiga receptet startar jag min avveckling
ur projektet. Detta involverar kollegor fran olika
discipliner som stimmer av receptet och férsikrar
sig om att det inte finns nigot problem med det.
Avstimningen gors av tillsynsexperter, kliniska
dietister och ingrediensspecialister. Nista steg ir
att testa tillverkningsprocessen i den fabrik dir
produkten ska tillverkas och framstilla prover f6r
analys. Det hir steget belyser eventuella utmaningar
med att anvinda de bestimda ingredienserna i just
den specifika processen, och om nagra férindringar
ir nédvindiga. Proverna skickas pd niringsanalys
och en mingd andra tester. Bland annat sker ett
héllbarhetstest dir produkten lagras och

smakas av efter olika linga perioder innan

den lanseras.

Hur Iang tid tar det att utveckla en
produkt?

Hur langt ir ett snore?!
Tidslinjen beror pd manga

olika faktorer. Om det till

exempel dr en ny smak till ~

en redan befintlig

produkt, kan

smakutvecklingen

och teststadierna

vara relativt

okomplicerade och

dirfor firdiga inom ett

par manader. Den stora
tidsbegrinsningen ligger

oftast i hillbarhetstestet. Om
héllbarheten pa produkten ir tva ir,
ska testet utforas dver en tvidrsperiod
innan lansering.

sphere

Rida biir Vanilj

2

sphere sphere

Banan Citron

Om vi diremot bérjar utveckla en helt ny produkt
kan den initiala processen med ingrediensresearch
och receptutveckling ta 4r. Om det ir en helt ny
produkt fér ett medicinskt tillstdnd som vi inte
jobbat med tidigare, kan vi behdva arbeta
tillsammans med akademiker och medicinska
experter for att kunna designa en produkt som
overensstimmer med patientgruppens behov. Aven
om sddana hir projekt kan vara svira att hantera
och driva framat, ir det definitivt virt det for att
fa se produkterna lanseras och smakas av
personerna som behéver dem!

Photo by Valiant Made on Unsplash
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Ischokla

SA HAR GOR DU:
Forberedelsetid: 15 min

1. Smiilt kokosfettet i 11
2. Hacka Vitabite g

ror kraftigt tills chy
3. Hill upp s 'v ‘I“’ formarna.

laden ir smilt.

4. Lat dem sta kallt ills de stelnat.
5. Kan eventuellt toppas med stréssel.

Kischoklad

SA HAR GOR DU:
Forberedelsetid: 10 minuter

1. Bryt Vitabite grovt i mindre bitar och ligg
i en skdl tillsammans med gridden. Virm i
mikrovégsugn eller 6ver vattenbad i 1 minut.

2. Vispa eller ror om si att det blir en slit smet.
. Viind ner riset.

. Klicka upp blandningen i pappersformar med
hjilp av en sked.

. Lat dem sta kallt tills de stelnat.

ligg ner i kokosfettet, =~

K
g kokosfett

250 g Vitabite

Aluminiumformar

Receptet ger ca 75 st:
0,3 mg Phe per st

5 2T :" Scanna for ot
=-='.~':E|-_I - komma Till weceplet!
E b

Ingredienser:

100 g Vitabite
3 dl (25g) puffat rostat ris
2 msk vispgridde alt vegangridde

+ muflinsformar eller stérre form

Receptet ger ca 12 st:

Hela receptet ger: 2,3 g protein, 115 mg fa

Per portion: 0,2 g protein, 10 mg fa

Varow chokladdryck

SA HAR GOR DU:
Forberedelse tid: 5 min

1. Smiilt Vitabite i en kastrull eller i en
skal i mikrovégsugnen.
. Virm upp Prozero i en kastrull.

. Tillsitt den smilta Vitabiten och vispa
s att allt I6ser sig.

. Servera i mugg eller hogt glas.

. Kan toppas med 1-2 msk vegangridde
och riven vitabite.

Ingredisenser:

100 g Vitabite
3 dl (25g) Prozero
2 msk vispgridde alt vegangridde

+ muflinsformar eller stérre form

Receptet ger 2 port chokladdryck:

Hela receptet ger: 0,5 g protein,
25 mg fa

Py,
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Emma
{ pa 100000

Ungefir en person om éret f6ds med tyrosinemi
typ 1. Ar 1991 var den personen Emma Dahlberg
frin Trollhittan.

Emma var bara nigra manader gammal nir hennes
forildrar akte in med henne till Norra Alvsborgs
Linssjukhus (NAL) for att kolla upp vad de
misstinkte var en éroninflammation. P4 plats
upptickte man istillet att hon hade orovickande
héga virden. Testresultaten var av en karakeir som
varken skoéterskor eller likare sett forut. Emmas
mage var dessutom uppsvilld. Samtidigt som likarna
forsokte fa ritsida pd hennes virden, visade sig 6det
frin sin bista sida. En kvinnlig likare som vid
tillfillet nirvarade vid en konferens pa NAL fick
héra talas om Emmas tillstand.

— Min man har koll pé det hir, sa hon. Ak till
Gateborg si kan han hjilpa er.

Tyrosinemi typ 1 ingér i en grupp irftliga
dmnesomsittningssjukdomar (metabola sjukdomar)

som orsakas av en storning i nedbrytningen av aminosyran
tyrosin. Typ 1 édr vanligast och mest allvarlig, men kan
numera behandlas effektivt.

Behandlingen bestar av likemedlet nitisinon som
kombineras med en individuellt anpassad kost dir
mingden protein begrinsas.

Sjukdomen kan debutera under barnets forsta manader
eller senare under barndomen. Bristande funktion hos

viktiga organ paverkar tillvixt och utveckling, och utan

behandling dr dédligheten hég redan tidigt i livet. En
sirskilt allvarlig komplikation ér levercancer.

Sent insatt eller ofullstindig behandling kan 4ven ge
symtom frdn levern, njurarna, nervsystemet och hjirtat.

Kiilla: Socialstyrelsen

Hos kvinnans make, likare Ola Hjalmarsson, pd
Ostra sjukhuset i Géteborg kunde man senare
konstatera att Emmas uppsvillda mage berodde pa
att hennes lever var forstorad — och att hon hade den
ovanliga sjukdomen tyrosinemi typ 1. Vid tyrosinemi
typ 1 saknas ett enzym i levern som gor att den inte
klarar av att bryta ned ett visst protein. D4 skapas ett
acetonimne som i sin tur, i vérsta fall, kan leda cill
levercancer eller njursvikt. Sjukdomen ir lyckligtvis
behandlingsbar — medicinering stoppar de farliga
dmnena frin act bildas och patienten behéver dta

en individuellt anpassad proteinreducerad kost.

Att fa barn var ingen sjilvklarhet

Férutom att inte kunna dta som hon vill, minns
Emma en sirskild sak som extra jobbig. Redan som
10-aring fick hon hora att hon inte skulle kunna fi
biologiska barn. Beskedet baserades pa forskning pa
kaniner som fitt samma typ av medicin som den som
anvinds vid tyrosinemi, dir man upptickt grava
missbildningar hos de nyfédda kaninerna. En mirklig
sak att behova ta in i ung dlder, enligt Emma, och
nagot som foljde med henne linge. Men forskningen
gick framat och nir det for nigra ar sedan infann sig
en barnlingtan hos henne och sambon Tommy, fanns
hela fem registrerade fodslar med friska barn.

Kost under graviditeten

Tidigt i graviditeten fick hon héra att hon nu var
tvungen att ha stenkoll pd sina virden och tog dirfor
prover, pd virdcentralen och hemma, 1-2 ginger i
veckan. Och testresultaten kom med en mirklig

uppticke.

— Plotsligr kunde jag iita precis som en vanlig person, for
att virdena var sa himla bra! Antagligen tog fostret upp
alla proteiner — det var helt galet. “Ska jag alltid behiva
vara gravid nu?” tinkte jag.

Likarna tyckte att det var mirkligt och kunde inte
siga vad det berodde pa, férutom att sjukdomen kan
te sig vildigt olika frdn person till person. Just detta
hade man dock aldrig stott pd férut. P4 frigan om
hon passade pa att dta ndgot speciellt under denna tid
svarar hon att hon 4t en del pizza och egentligen allt
som hon tycker ir gott.

— Jag festade loss réitt ordentligt!

Och visst gick det bra. Idag har Emma och Tommy
fullt friska dottern Belle, 3 ar.

Tyrosinemi 4r sedan en tid tillbaka en del av
nyféddhetsscreeningen. Det f6ds ungefir en
person med diagnosen per dr i Sverige.

NYHET!
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1 gott séllskap* ar ett initiativ fran
foretaget Navamedic i samarbete
med Vitaflo och varden.

Navamedic &r ett nordiskt likemedelsféretag
med fokus pa en rad olika sjukdomsomraden
varav medicinsk nutrition och medfédda
metabola sjukdomar ar ett. Navamedic ar
aven nordisk distributdr for Vitaflo, ett foretag
med over 30 ars erfarenhet av att utveckla
och framstilla proteinerséttningar och lag-
proteinprodukter for personer med PKU och
andra medfodda metabola sjukdomar.

* Programmet passar iiven 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), glutarsyrauri
typ 1(GA1), ureacykeldefeketer (UCD),
homocystinuri (HCU) eller
isovaleriansyraemi (IVA).

Ansvarig utgivare: Navamedic AB
1320 ex
Tryckeri: PR Offset
Kontaktuppgifter:
Navamedic AB, Géteborgsvigen 74, 433 63 Sivedalen, Sverige.

infose@navamedic.com

Navamedic AB
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