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] DOSSIER

Schweizer Hebamme: frau lier, Sie
sind die Mutter eines Kindes, das an
der sehr seltenen Erbkrankheit Phenyl-
ketonurie leidet. Kénnen Sie uns bitte
ein paar Fragen beantworten? Zum
Beispiel: Kénnen Sie uns einen kleinen
Einblick in den Mendplan Ihrer Tochter
geben?

Frau Lier: Das PKU-Kind lebt vor allem
von Gemisen, Frichten und Beeren,
wobei auch hier grosse Unterschiede
an Eiweiss-Gehalt zu beachten sind.
Samtliche Produkie mit Mehl missen
speziell hergestellt werden. Brot, Ku-
chen und Guetzli werden meist selber
gebacken, Teige fur Wéhen efe. selbst
hergestellt. Spezielle Teigwaren wer-
den von einzelnen Geschéften oder
aus dem Ausland bezogen. Eiweissar-
mer Reis ist nur (!) in ltalien erhaltlich.
Seit einigen Jahren ist ein phenylalanin-
armes Milchpulver auf dem Markt. Da-
mit konnten wir jetzt erstmals ein eige-
nes Joghurt entwickeln.

Verboten, oder nur in sehr kleinen
Mengen erlaubt, sind: Alle Gblichen
Milchprodukte, Eier, Mehlprodukte al-
ler Art, Fleisch, Wurstwaren, Fisch,
Nusse und Milchschokolade. Neu-
stens machen uns auch die Lightpro-
dukte zu schaffen. Einerseits, wenn mit
Aspartam (Phe-haltig) gesusst wird,
und andererseits, wenn Gelatine als
Verdickungsmittel  verwendet  wird
(Zaltli, Gelee, Light-Margarine).

Der Meniplan erfordert sehr viel Phan-
tasie und Anpassungsvermégen, denn
jedes Kind méchte, dass sein Teller
gleich aussieht wie derjenige des Tisch-
nachbamn. So stelle ich z.B. «Hack-
fleisch» folgendermassen her: Ge-
hackte Zucchetti (eventuell auch Zwie-
beln), Paniermehl, 4-6 g Hafer-
flocken, Gewirze und dunkle Speise-
farbe zusammen anbraten, resp. ré-
sten. Ganz zum Schluss evil. noch we-
nig Ketchup beigeben.

Ubrigens: Alles muss genau ausge-
rechnet und abgewogen werden!

Wie erlebt I|hr Kind die Einschrénkun-
gen beim Essen in der Familie und bei
seinen «Gschpdnli»?

Aussage des PKU-Kindes: Keine Pro-
bleme!

Anm. der Mutter: Das Kind ist sich von
Anfang an gewohnt, sein eigenes Fress-
péckli dabei zu haben. Nur — manch-
mal fehlt ihm die Maglichkeit, mit an-
deren Kindern zu teilen. Daher ist die-
ses Kind wohl unheimlich grosszigig
den anderen PKU-Kindern gegeniber.

Kann |hre Tochter ins Ski-/ Turnlager
oder sonstigen Sport betreiben? Was
fir Probleme tauchen auf, und wie kén-
nen Sie sie beseitigen?

Ja, Sport treiben sowieso. Fir das lo-
ger braucht es das Versténdnis der Lo-
gerleitung und der Kéchin. Bei kleine-
ren Kindern féhrt die Mutter am besten
als Begleitperson mit. Bei grésseren
Kindern muss zuerst der Meniplan und
die Kochgelegenheit genaustens abge-
sprochen werden. Fir solche Félle ist
eine frihzeitige Erziehung zur Selbstén-
digkeit nur von Vorteil, denn dann kén-
nen diese Kinder selbst Hand anlegen.

Wie oft missen Sie mit lhrem Kind zum
Arzt, und was fir Kontrollen werden
gemacht?

1x j&hrlich eine Generaluntersuchung
im Kinderspital, plus, je nach Kind, alle
2-4 Wochen ein Guthrie-Test, der
selbst durchgefohrt werden kann. Bei
den Ublichen Krankheiten (Erkaltung,
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[ ] DOSSIER

Erbrechen etc.) ist eine frihzeitige
Arztuntersuchung angebracht, damit
sehr rasch medikament®s dagegen an-
gegangen werden kann. Sonst steigen
die Phe-Werte rasch an und bleiben zu
lange hoch, auch kénnen sie dann
nicht gut unter Kontrolle gehalten wer-
den.

Wie erlebt Ihr anderes Kind die Krank-
heit der Schwester?

Aussage des Geschwisters: Nichts
Spezielles — manchmal werde ich ein
wenig witend, weil ich glaube, ohne
dieses Kind kénnte ich mehr essen,
resp. schlecken.

Anm. der Mutter: letzteres stimmt nur
sehr begrenzt. Die Gefihle des Ge-
schwisters sind sehr wechselhaft. Im
Ublichen Alltag gibt es keine Probleme.
Doch die Eifersucht steigt manchmal
auf, wenn fir das PKU-Kind ein eigener
Kuchen gebacken wird, welcher noch
niedlicher aussieht als der grosse. Mit-
gefuhl steigt auf an Ostern etc., und
Verstandnis zeigt sich in Gesprachen.
Doch am meisten freut mich jeweils der
Kampfgeist, die Verteidigungstaktik
und die Entristung, wenn von aussen
jemand etwas Falsches sagt oder
bringt.

Wie fihlen Sie sich persénlich?

Herausgefordert. Dies war aber nicht
von Anfang an so. Zuerst waren die Ver-
zweiflung und das Verlorensein, weil
alles sooo unbekannt war. Die Mehrar-
beit (gedanklich und in der Kiche) hat
sich scheinbar, wie das Z&hneputzen,
in den Alltag integriert. Doch wenn das
Kind in den Ferien ist, stelle ich fest,
wieviel Zeit ich habe und wieviel weni-
ger Gedanken mich beschaftigen.
Dann lasse ich mich auch von kulinari-
schen Genissen zu allen Unzeiten ver-
leiten, angefangen bei den heissen
Marroni Gber den Coupe bis...

K&énnen Sie noch kurz etwas Uber die
Selbsthilfegruppe CHIP sagen? Was
sind ihre Ziele und Bestrebungen?

Die Hauptziele der Schweizerischen
Interessengemeinschaft Phenylketon-
urie = CHIP sind:

— Kontaktpflege

— Beratung aus Erfahrung

— Offentlichkeitsarbeit

— Erleichterung bei der Beschaffung

von speziellen lebensmitteln, insbe-
sondere deren Einfuhr in die Schweiz

— Informationen Uber lebensmittelan-
gebote -

— Anregung an die lebensmittelindu-
strie, zur besseren Deklarierung der
Produkte (insbesondere des Eiweiss-
gehaltes)

Diese Ziele dienen der Férderung

samtlicher Massnahmen, die die le-

bensqualitdt der Betroffenen in der
heutigen Gesellschaft verbessert.

Hinzuzufigen wdére noch, dass wir

neustens der E.S.P.K.U. (einer europd-

ischen Vereinigung) beigetreten sind,
damit auch auf dieser Ebene ein Erfah-
rungsaustausch stattfinden kann.

Aus wievielen Mitgliedern besteht die
CHIP2

Zur Zeit sind wir 50 Mitglieder und Fér-

derer. Jedermann kann der |G CHIP
beitreten.

Wieviele Kinder mit einer PKU-Erkran-
kung gibt es in der Schweiz?

Ende 1989 waren es ca. 95 behandel-
te Kinder und Jugendliche bis 23 Jah-
re. Alle unbehandelten Erwachsenen

leben vorwiegend in Psychiatrischen
Kliniken.

Hatten Sie noch einen Wunsch an un-
sere leserinnen?

Diese Kinder dirfen nicht anders be-
handelt oder gar verwdhnt werden,
weil sie sonst noch mehr zu Aussensei-
tern werden.

Frau lier, ich danke lhnen fir dieses
Gesprdich. O

Jahresbericht 1989: Neugeborenen-Screening in der Schweiz

1. Zahl der in der Schweiz und im Fiirstentum Liechtenstein routinemdssig untersuchten

Neugeborenen:
Total
Art der Untersuchung 1989 1965-1989
Phenylalanin (Guthrie) 82498 1'837'634
Gal-1-P Uridyltransferase (Beutler & Baluda) 82'498 1'669'001
Galaktose (Paigen; Guthrie) 40'618 863469
Galaktose (Weidemann) 41'880 666’490
Thyreoidea-stimulierendes Hormon (DELFIA) 82'498 986’329
Biotinidase (Wolf) 82'498 248'965
leucin aufgegeben 1'569'456
Methionin aufgegeben 1'012'865
2. Zahl der gefundenen und identifizierten Falle: Total
1989 1965-1989
Phenylketonurie 4 94
Andere Hyperphenylalanindmien*) 8 117
Gal-1-P Uridyltransferasemangel, totaler 1 31
partieller 27 278
Galaktokinasemangel 0 0
UDP-Gal-4-Epimerasemangel 0 10
Primére Hypothyreose 25 258
Biotinidasemangel, totaler ] 2
partieller 0 3

1965-1989:
*) behandlungsféhig oder nicht
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