Priloha 1

ETICKA KOMISE VSEOBECNE FAKULTNi NEMOCNICE V PRAZE
L Ma Bojiiti 1, 128 0B Praha 2 | eticka komise@vin.cz | tel. 224964131
VFN PRAHA

Vazend pani

Be. Michaela Jindfichova 18.1.2024
Chodska 606/7 £.j.: 192/23 SIV
250 88 Celikovice

Vazend pani bakalafko,
Eticka komise VFN projednavala na svych zasedanich dne 14.12.2023 a 18.1.2024 Vami pfedloZeny individualni
vyzkumny projekt £.j. 192/23 S-IV- diplomova prace.

Nizev studie/Tifle of CT: Porovnini metabolické kompenzace Eeskych pacienth s vybranymi dédiénymi poruchami
metabolismu aminokyselin s evropskimi guidelines

Zadatel/Applicant: Be. Michaela Jindfichova, Klinika pediatrie a dédiénych poruch metabolismu 1. LF UK a VFN |
Ke Karlovo 455/2, 128 08 Praha 2, e-mail: misajinfseznam cz

Uhrada nakladi spojenych s posouzenim Zadostl a vydanim stanoviska /Reimbursement of cosis related o assessment of the EC:
[[] AnoiTes [] Ne, divod/No,reasons: nesponzorovany projeki

Datum doruéeni Zadosti / Date af submission of the Applicafion Form: 1.12.2023

Datum jednani EK+¢as/Date and time of Ethics Committee s session:

13 14.12,2023 (15:30 —17:30 hod.) - pozastaveno, plipominky odeslany emailem. Opravené dokumenty pfijaty dne
4.1.2024 pod &j. 11724 IS;

23 18.1.2024 (15:30 —-17:10 hod.) — souhlasné stanovisko s podminkou

Seznam mist hodnoceni s oznacenim mist, ke kterym se EK vyjadfila jako mistni EK a kde vykonava dohled

Misto hodnoceni / Jméno zkousejictho Mismi  EK | Adresa mismi EE

Trial Site / Name of Investicator Local EC Address

Be. Michaela Jindfichova, Klinika pediatrie a dédiénych poruch [ EK pfi VFN, Na Bojidti 1,
metabolismm 1. LF UK a VFN v Praze, Ke Karlovu 455/2, 128 08 Praha 2 128 (8 Praha 2

Stanovisko etické komise:
EK vydava / EC issues [ Souhlasné stanovisko/Favenrable apinion
[[] Nesouhlasné stanovisko/Unfavourable opinion

EK VFN vydava souhlasne stanovisko k provedeni individualniho vyzkumu na Klinice pediatrie a dédicnych poruch
metabolismu 1. LF UK a VEN v Praze s podminkon: nepouzivat dokument | Informovany souhlas s téasti ve studii
pro dité do 12 let”. Pro déti do dvandcti let neni tfeba samostatny informovany souhlas.

Podpis pfedsedy / zastupce EK VFN
Signature of Chairperson / Vice-Chaivperson
PharmDyr. Zbynék Sklenai. PhD.

Digitdlné podepsal
PharmDr. PharmDr. Zbyntk

Zbynék Sklenaf, Ph.D.

. Datum: 2024.01.19
Sklenar, Ph.D. i
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ETICKA KOMISE VSEOBECNE FAKULTNIi NEMOCNICE V PRAZE
Ma Bajisti 1, 128 08 Praha 2 | eticka komise@vin.cz | tel. 224964131
VFN PRAHA

Seznam hodnocenych dokumenti / List of all submitted documentis:

Nazev dokumentu, verze, datum Schvileno/ |MNa védomi /
Document title, version, date Approved | Taken into
account

ANO |NE |[ANO |NE
Yes |No |Yes No

Privodni dopis ze 1.12.2023 ] [] ]

Dotazik — Vicenéelovy formular EK VEN, 22.11.2023 (] [] ]

Souhlas s iéasti ve studii pro mladistvého a jeho zikonného zistupce, bez data [ ] [ ]

Informaéni hist pro pacienta do 18 let, bez data

Zadost o dotaznikovou akei, 30.11.2023 [ ] [ ]

Cestné prohlaieni o provadéni vyzkumného projekin ve VEN, 22.11.2023

Zivotopis hlavni zkousejici: Be. Michaela Jindfichova, bez data [ ] 1 [ [ ]

11724 IS

Privodni dopis — e-mail ze 4.1.2024 ] [] (]

Informovany souhlas s iasti ve studn pro zakomneho zastupee mladistvého, bez data

Informovany souhlas s u€asti ve studu pro dité ve véku 12-17 let, bez da

_____________ == =

Informaéni list pro pacienta ve véku 12-17 let_bez data 4 101 ([ []

Informacni list pro zikonného zdstupce pacienta do 18 let, bez data




ETICKA KOMISE VSEOBECNE FAKULTNI NEMOCNICE V PRAZE
Ma Bajigti 1, 128 08 Praha 2 | eticka komise@vin.cz | tel. 224964131
VFN PRAHA

Seznam Eleni etické komise/ List of the Ethics Commiitee Members:

Muz/ Odbomost Zamésmanec | Funkce v EK | Piitomen Hlasoval
Fena Specialist ziizovatele Role in EC Attendance | Voted
Male/ EE* Anc Ne | AnoNe
Female Ano Ne Yes No |Yeas No
Yer Na
PharmDr. Zbynék Sklenar, | MM Fharmacist [ [l Predseda’ HM O E O
Ph.D., MBA Fharmacologist Chairperson
MUDr. Magda Sigkova, ZTF Haematologist [ | Mistopied- 4 O B4 O
CSe. sedaVice-
chairperson
Jana Farkaova ZF Lab Technician [] Clen/Member | [ ] []
Doc. MUDr. Pavel Freitag, | M/ Gynaecologist _ Clen/Member L _
CSe.
Ing. Antonin Grogpic, C5c. | M/M Engineger [] Clen/Member [ ] [ ]
Prof. MUDr. Eva Kubala ZTF Neurologist [ | Clen/Member | [ L
Havrdova, CSc.
MUDr. Hana Honova ZF Oncologist [ ] Clen/Member [] ]
MUDr. Jiii Humhal MM Cardiologist ] Clen/Member [ ] ]
MUDr. Anna Jedliékovi ZF Microbiologist Clen/Member
MUDr. Ladislav Korabek, | MM Dental surgeon | [ [] Clen/Member | 4 [ 1 [
CSe., MBA
Mgr. Be. Inka Dvorakova, | ZF Lawyer O Clen/Member | [<] [ E O
MBA
Prof. MUDr. Jan Roth, MM Neurologist [ [l ClenMember | [] [ |
CSe.
Mgr. LibuZe Roytovi ZF Member of [l 4] ClenMember | <1 [ E O
Mgr. ThLic. of Theologie clergy
Doc. PharmDr. Martin MM Clinical [ O Clen/Member EH O 0O
Sima, Ph.D. Pharmacist
JUDr. Sirka Speciinovi ZF Lawyer [ ] Clen/Member | [ | [
MUDr. Marcela ZF Privat || Clen/Member || |
Trojankovi Nefrologist
MUDr. JiFi Valenta MM Anesthesiologist | [ O ClenMember | 4 [ O
-Intensive Med.
Prof. MUDr. Jiii Zeman, MM Paediatrist— [ [ ClenMember | [ [ [
DrSe. AdolescentMed

pozn: ‘Zamésmanec zhizovatele EK/ Employee of EC appointing authority)

Eticka komise prohlasuje, Ze byla ustavena a pracuje v souladu se spravnoun klinickou praxi (GCP) a platnymi pravnimi pfedpisy.
Posledni sloupec udava, zda élenové EK byl pfitomm hlasovani, ale mkol jak hlasovali ve véci. /The Ethics Committee hereby
declares that it was established and operates in accordance with its Rules af Procedure in compliance with GCF and valid lsgal
regulations. EC members personally presented the voting procedure (and NOT their individual voting result to or against the
cmise) are indicated in the last column:

[Ano/Yes [Ne/No Komentat!Comments:
Datum/Date: 14.12.2023 Podpis predsedy EK nebo zastupce
Signature of Chairperson or Vice-Chairperson
Eticka komise PharmDr. Zbynék Sklenaf, Ph.D., vr.
Vieobecné fakulini nemocnice
v Praze

Na Bojisti 1, 128 08 Praha 2
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ETICKA KOMISE VSEOBECNE FAKULTNI NEMOCNICE V PRAZE
Ma Bajigti 1, 128 08 Praha 2 | eticka komise@vin.cz | tel. 224964131
VFN PRAHA

Seznam Eleni etické komise/ List of the Ethics Commiitee Members:

Muz/ Odbomost Zamésmanec | Funkce v EK | Piitomen Hlasoval
Fena Specialist ziizovatele Role in EC Attendance | Voted
Male/ EE* Ano Ne | AnoNe
Female Ano Ne Yes No |Yeas No
Yer Na
PharmDr. Zbynék Sklenii, | M/M FPharmacist [ [l Predseda’ HM O E O
Ph.D., MBA Fharmacologist Chairperson
MUDr. Magda Sigkova, ZTF Haematologist [ | Mistopied- 4 O B4 O
CSe. sedaVice-
chairperson
Jana Farkaova ZF Lab Technician [] Clen/Member [] ]
Doc. MUDr. Pavel Freitag, | M/ Gynaecologist _ Clen/Member L _
CSe.
Ing. Antonin Grogpic, C5c. | MM Engineger [] Clen/Member [ ] [ ]
MUDr. Piremysl Hajek MM Cardiologist Clen/Member
Prof. MUDr. Eva Kubala | ZF Neurologist ] [] Clen/Member | [] [4 |[J [
Havrdova, CSe.
MUDr. Hana Honovi ZF Oncologist ] Clen/Member [ ] ]
MUDr. Jiii Humhal M Cardiologist Clen/Member
MUDr. Ladislav Korabek, | MM Dental surgeon | [ [] Clen/Member | 4 [ 1 [
CSe., MBA
Mgr. Be. Inka Dvorakovi, | ZF Lawyer O Clen/Member | [<] [ E O
MBA
Prof. MUDr. Jan Roth, MM Neurologist [ [l ClenMember | [] [ |
CSe.
Mgr. LibuZe Roytovi ZF Member of [l 4] ClenMember | <1 [ E O
Mgr. ThLic. of Theologie clergy
Doc. PharmDr. Martin MM Clinical [ O Clen/Member EH O 0O
Sima, Ph.D. Pharmacist
JUDr. Sirka Speciinovi ZF Lawyer [ ] Clen/Member [ ] [ ]
MUDr. Marcela ZF Privat || Clen/Member || |
Trojankovi Nefrologist
MUDr. JiFi Valenta MM Anesthesiologist | [ O ClenMember | 4 [ O
-Intensive Med.
Prof. MUDr. Jifi Zeman, MM FPaediatrist — [ [ ClenMember | [ [ [
DrSe. AdolescentMed

pozn: ‘Zamésmanec zhizovatele EK/ Employee of EC appointing authority)

Eticka komise prohlasuje, Ze byla ustavena a pracuje v souladu se spravnoun klinickou praxi (GCP) a platnymi pravnimi pfedpisy.
Posledni sloupec udava, zda élenové EK byl pfitomm hlasovani, ale mkol jak hlasovali ve véci. /The Ethics Committee hereby
declares that it was established and operates in accordance with its Rules af Procedure in compliance with GCF and valid lsgal
regulations. EC members personally presented the voting procedure (and NOT their individual voting result to or against the
cmise) are indicated in the last column:

[Ano/Yes [Ne/No Komentat!Comments:
Datum/Diate: 18.1.2024 Podpis predsedy EK nebo zastupce
Signature of Chairperson or Vice-Chairperson
Eticka komise PharmDr. Zbynék Sklenaf, Ph.D., vr.
Vieobecné fakulini nemocnice
v Praze

Na Bojisti 1, 128 08 Praha 2
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Priloha ¢. 2

Naklady na nizkobilkovinnou dietu:

Dodrzet dostatecny energeticky pfijem je pro pacienty s dédi¢nymi poruchami metabolismu
aminokyselin nezbytné nutné proto, aby se zabranilo katabolismu, ktery zhorSuje u téchto
pacientl metabolickou kompenzaci (udrzeni hladin poruchou metabolismu zasazené
aminokyseliny nebo aminokyselin v doporu¢eném rozmezi hladin). Horsi metabolicka
kompenzace ma zdravotni ndsledky — mlzZe poskodit pacienta i vazné a trvale, mlzZe vést
dokonce ve vaznych pripadech i k umrti.

Podle nize popsaného postupu jsme stanovili celodenni naklady stravu za meésic u

dospivajiciho chlapce nebo nadprumérné fyzicky aktivhiho mladého muze s fenylketonurii

na 9062,10 K¢. Dle analyzy ekonoma Ing. Lukase Kovandy, Ph.D. jsou naklady na stravu u 15-

ees

26letého ¢lovéka, Zijiciho v rodiné na mésic 3750,-K¢é (Zdroj:
http://www.lukaskovanda.cz/kolik-stoji-dite/).

Naklady na stravu 15-26letého muze s nizkobilkovinnou dietou jsou tedy az o 5312,10 K¢
mésicné vyssi. Samoziejmé u mladsich déti, divek a fyzicky méné aktivnich dospélych budou
mésicni naklady nizsi dle doporuceného energetického prijmu.

Nizkobilkovinné potraviny jsou pro pacienta s dédichou poruchou metabolismu
aminokyselin (ddle DPM AMK) zdkladem jidelni¢ku. Bez nich neni mozné zaroven dodrzet

doporuceny energeticky prijem a zdroven nepiekrolit Iékafem ordinovany pfijem tzv.
prirozené bilkoviny (tj. bilkovin, které jsou pfijimany ve formé stravy a obsahuji vSechny
esencidlni aminokyseliny) nebo limitované aminokyseliny.

Kromé specialné upravenych, nizkobilkovinnych potravin, tvofi jidelni¢ek pacienta s DPM AMK
v prfesné odvazenych mnozstvich ovoce, zelenina, brambory a vyrobky z brambor, tuky (oleje,
maslo, sadlo), velmi malé mnozstvi béznych obilovin a pseudoobilovin, sul, cukr, kofeni. Mléko
a mlécné vyrobky je moiné prijimat pouze v minimalnim mnoiZstvi (nékolik gram( az
maximalné desitek gramd denné). Maso, ryby, vejce, lusténiny, ofechy, semena, béiné
masové vyrobky a dalsi potraviny, které obsahuji vySe uvedené suroviny jsou bud zcela
zakdzany nebo je mozné je zaradit v minimdlnim mnozstvi (nékolik gram( denné).

Specialni potraviny, které musi pacient s DPM AMK nakupovat:

- Nizkobilkovinné pecivo

- Nizkobilkovinné mouky a smési na peceni

- Nizkobilkovinné (NB) téstoviny a NB ryzi

- NB “ceredlie” - ndhrada musli smési, cornfakes, obilnych kuli¢ek apod.
- NB nahrady mléka, jogurtli, smetany, syrQ

- NB nahrady masa a masnych vyrobki

- NB nahrady vajec


http://www.lukaskovanda.cz/kolik-stoji-dite/

- NB cukrovinky a slané pochutiny (zvySuji pestrost jidelni¢ku a zlepSuji kvalitu Zivota
pacienta, zlepSuji tim i jeho Uroven spoluprace a metabolickou kompenzaci)

- Kromé vyse uvedenych potravin je do kalkulace naklad(i zahrnuta i cena tuk, kofeni,
cukru, soli, ovoce a zeleniny, aby bylo moZzno komplexné porovnat naklady na stravu
se stravniky bez dietniho omezeni.

- Zapominat nelze na finan¢ni podporu u specialnich diet ani u dospélych pacientl s
DPM AMK, protoZze ti jsou z hlediska nakladd na dietu hned za dospivajicimi.

Rozvaha k propoctu: financni naklady na stravu vzhledem k RDI energetického pfijmu budou
nejvyssi ve vékové kategorii dospivajicich chlapci — RDI 3100 kcal/den (DACH, 2019). Kalkulace
byla provedena tak, Ze jsme sestavili typicky jidelniéek pro dospivajiciho pacienta s

fenylketonurii, s propo¢tem tak, aby byl zaroven dodrzen ordinovany pfijem fenylalaninu a
zaroven ordinovany energeticky prijem. Poté jsme provedli “virtudlni ndkup”, ktery zahrnoval
veskeré potraviny v jidelnic¢ku - vybirany byly potraviny ve stfedni cenové kategorii. PfiloZzena
PDF obsahuji zapoditané polozky. Nékteré polozky z béznych potravin byly kvili velikosti

zapocitany ve vétSim baleni, cenoveé srovnatelné polozky proto naopak nebyly zapocteny.

Po sestaveni vzorového jidelni¢ku, ktery odpovidd obsahem denni ddvce 500-600 mg Phe a
energetickym obsahem 2900 kcal (cca 200 kcal dostane pacient ve formé potravin pro zvlastni
lékarské Ucely, bez nichz je dietaneplnohodnotna - dopliuji nutné aminokyseliny a
mikronutrienty) zahrnuje ndkup pro dospivajiciho chlapce nebo fyzicky nadprimérné
aktivniho mladého dospélého muze tyto potraviny:

Specialni dietni potraviny (celkem cena 7148,- K¢):

3500 g NB téstovin (vdha v suchém stavu)

1200 g NB ryzZe (vaha v suchém stavu)

1200 g NB pecivo béziné

500 g NB pecivo sladké

640 g NB knedlik kynuty htovy

200 g smés na NB knedlik bramborovy (vaha v suchém stavu)
1000 g NB pochutiny (susenky, piSkoty apod)

250 g smés nahrada vajec (vdha v suchém stavu)

3000 g NB mouka



1000 g NB krupice

1000 g NB nahrady masnych vyrobk( a masa
400 g NB syry

30 ks NB nahrady jogurt(

7300 ml NB ndhrada mléka

Ostatni potraviny (cena celkem 1914,10 K¢):

300 g dzem

250 g maslo

4000 ml dZus 100% ovoce

100 g cukr (zakoupen 1 kg kvuli poméru cena/baleni)

150 g sul (neni obsaZzen ve vzorovém nakupu na kompenzaci ceny za 1 kg cukru)

1300 g cibule

200 g Flora

100 g hofcice (zapocitano 200 g)
100 g ke€up (nezapocitan)

100 g ocet (nezapocitan)

160 g Kiri syr

1000 ml olej fepkovy

6,5 kg ovoce

6,8 kg zelenina

+ korfeni a dochucovadla (nezapoctena) ...



Priloha 3

Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu VFN a 1. LF UK
Ke Karlovu 2, Praha 2, tel: 224967761

] ] INFQRMA(’:Ni LIST
PRO ZAKONNEHO ZASTUPCE PACIENTA DO 18 LET

Zakladni informace o projektu

Vézena pani, vazeny pane,

obracime se na Vas se zddosti o spolupraci na projektu ,,Porovnani metabolické kompenzace
¢eskych pacientt s vybranymi dédi¢nymi poruchami metabolismu aminokyselin s
evropskymi guidelines*

Cilem naseho projektu je posoudit pfijem jednotlivych limitujicich aminokyselin a
metabolickou kompenzaci ¢eskych pacientli s homocystinurii, leucinézou, glutarovou aciduii
Ltypu a tyrozinémii L. typu.

Zatimco v nékterych evropskych zemich jsou vySe uvedené dédi¢né poruchy metabolismu
aminokyselin 1é¢eny dietou s propoctem konkrétni limitujici aminokyseliny v dieté a pacienti
maji k dispozici specialni tabulky s obsahem téchto aminokyselin v analyzovanych potravinach
na trhu, v CR jsou timto zptisobem lé¢eni pouze pacienti s PKU (fenylketonurii). O zméné
zpusobu vedeni nutriéni terapie tdchto pacientii v CR se uvazuje, av§ak znamenalo by to nejen
finan¢ni naklady, spojené s analyzou potravin, dostupnych na ¢eském trhu, ale také zvyseni
naro¢nosti na spolupraci ze strany pacientl a jejich rodinnych pfislusnikti. V obou ptipadech je
davka povolené bilkoviny ¢i aminokyseliny odvozena od aktualnich hladin aminokyselin v séru
pacienta a jeho celkového zdravotniho stavu. Vysledky prace mohou byt vyuZity pfi
posuzovani, zda je zapotiebi zménit pfistup k dietoterapii pacientl s vybranymi AMK v ramci
CR.

Za timto ucelem bude u VaSeho ditéte proveden propocet obsahu limitujici aminokyseliny
(tyrozinu, leucinu, methioninu a lysinu) v jidelni¢cich, odevzdanych v minulosti do nutricni
ambulance Metabolického centra. Pfijem bude porovndn s doporucenymi postupy pro terapii
téchto dédicnych poruch metabolismu, stejné tak bude porovnana metabolickd kompenzace
Vaseho ditéte (z laboratornich vysledka ziskanych z odbérti béhem kontrolnich vySetieni
ordinovanych lékatem). Kromé laboratornich dat a analyzy jidelnicku budou sbirany i udaje o
vySce, hmotnosti a body mass indexu k posouzeni nutri¢niho stavu Vaseho ditéte béhem 1écby.
V ramci vyzkumu Vés, jako zdkonného zastupce nezletilého pacienta, prosime o souhlas
s nahliZzenim do zaznami jidelnic¢ki z nutriéni ambulance Metabolického centra a s nahliZzenim
do zdravotni dokumentace.



Vas souhlas s:

a) s nahlizenim do zdznami jidelni¢ku donesenych do nutri¢éni ambulance Metabolického
centra a jejich ndslednym propoctem

b) ziskanim vybranych udaji ze zdravotni dokumentace Vaseho ditéte — zakladnich
anamnestickych udajii, vyvoje hmotnosti, délky/vysky, BMI (body mass indexu),
vysledki krevnich odbéra

by byl neocenitelnym piinosem pro uskute¢néni této studie.

Vysetieni neptinasi bolest. Pro ucely tohoto projektu nebude ditéti provadén odbér krve (budou
posuzovana data z jiz provedenych odbérii v ramci kontrolnich vySetieni v Metabolickém
centru).

Veskera vysetieni a zpracovani vysledkti budou provadéna pod kédovymi ¢isly bez uziti
identifika¢nich udaji a vysledky vysetieni bez VaSeho vyslovného souhlasu neposkytneme
Zadné treti strané. Pokud byste se na zdklad¢ téchto informaci rozhodli pro Gcast v projektu a
podstoupeni vyse uvedenych vysetieni, je nezbytné, abyste sviij souhlas s vySetfenim potvrdili
podpisem piilozeného formuléie informovaného souhlasu.

Prosime Vas také o souhlas s publikaci vysledkli vysetfeni v odbornych ¢asopisech a na
odbornych setkanich. Publikované vysledky nebudou obsahovat zadné udaje, podle kterych by
Vs bylo mozné identifikovat.

Pti rozhodovani o tom, zda se vySe uvedené¢ho projektu zicastnite, budou Iékaii 1 ostatni
zdravotniCti pracovnici piihlizet v nejvys$i mozné mife k VaSemu nazoru. V4§ souhlas je
dobrovolny a ptipadny nesouhlas zadnym zplsobem neovlivni zdravotni péci, kterd je Vam
poskytovana. Podepsany souhlas mlizete kdykoliv pozdéji bez udani ditvodu odvolat pisemnym
sdélenim.

Pokud budete potiebovat dalsi informace, radi Vam je poskytneme. V ptipadé jakychkoli
dotazli ohledné projektu a vySetieni se mizete obratit na Mgr. Marcelu Floridankovou,

Klinika pediatrie a dédi€nych poruch metabolismu 1. LF UK a VFN, tel.: 224 967 761; e-mail:
marcela.floriankova@vfn.cz.

Dékujeme,

Bc. Michaela Jindtichova (fesitel projektu), adresa: Chodska 606/7, Celakovice, 25088

Telefon / mobil: 725 563 927 / e-mailova adresa: misajin@seznam.cz

Mgr. Marcela Floridnkova  (spolufeSitel — projektu) tel.: 224 967 761; e-mail:
marcela.floriankova@vfn.cz



Priloha 4

Klinika pediatrie a dédicnych poruch metabolismu VFEN a 1. LF UK
Ke Karlovu 2, Praha 2, tel: 224967761

INFORMACNI LIST
PRO PACIENTA VE VEKU 12-17 LET

Zakladni informace o projektu

Viézena sle¢no, vazeny pane,

obracime se na Vas se zadosti o spolupraci na projektu ,,Porovnani metabolické kompenzace
deskych pacientii s vybranymi dédi¢nymi poruchami metabolismu aminokyselin s
evropskymi guidelines®.

Projekt je souc¢asti diplomové prace v oboru Vyziva dospélych a déti a jeho cilem je posoudit
Vs pfijem aminokyselin v jidelnicku, jejich hladinu ve Vasi krvi a jejich nésledné porovnani s
doporucenim odbornych spole¢nosti. Aminokyseliny jsou soucasti bilkovin, které¢ jsou jednou
ze zakladnich slozek stravy. Vzhledem k tomu, Ze u Vas byla Iékafem stanovena diagndza
metabolické poruchy piremény nékteré aminokyseliny, je sledovani VaSeho pfijmu
aminokyselin a bilkovin a jejich hladiny v krvi diilezitou soucasti Vasi 1éCby. Pristupy k 1é¢be
onemocnéni a propo¢tu bud celkového pifijmu bilkovin ve stravé nebo jednotlivych
aminokyselin se v jednotlivych zemich li§i. Cilem prace je posoudit vyhody a nevyhody
jednotlivych piistupli a navrhnout pro Vas a dalsi pacienty s podobnymi onemocnénimi co
nejlepsi 1écebny postup.

Vysetfeni nepfinasi Zadna rizika ani bolest, pro ucel projektu nebude proveden novy odbér krve,
vysledky budou ziskdny z Vasi zdravotni dokumentace z jiZ provedenych odbéra. Sledovat
budeme krevni hladinu vybranych aminokyselin, které Vas lékat kontroluje vzhledem k
Vasemu onemocnéni, dale Vasi vySku, hmotnost, pomér vysky a hmotnosti (body mass index).
Krome¢ toho nutri¢ni terapeut provede kontrolni propocet Vaseho zdznamu jidelnicku, ktery Vas
zékonny zastupce jiz v minulosti odevzdal pti kontrolnim vySetieni na nasi klinice. V jidelnicku
budeme propocitavat i pfijem konkrétni aminokyseliny. Piijem bude porovnan s doporu¢enymi
postupy odbornych spole¢nosti.

V ramci vyzkumu Vias prosime o souhlas s nahlizenim do zaznamt jidelnickli z nutriéni
ambulance Metabolického centra a s nahliZenim do Vasi zdravotni dokumentace.

Vas souhlas s:

a) s nahlizenim do zdznamt jidelnicku donesenych do nutri¢ni ambulance Metabolického
centra a jejich naslednym propoctem

b) ziskanim vybranych udaji ze zdravotni dokumentace — hmotnosti, délky/vysky, BMI
(body mass indexu), vysledki krevnich odbért

by byl neocenitelnym pFinosem pro uskute¢néni této studie.



Vsechny tkony a zpracovani vysledkii budou provadény tak, aby neobsahovaly citlivé osobni
udaje a aby Vas podle nich nebylo mozné identifikovat. Vysledky vySetieni bez Vaseho
vyslovného souhlasu neposkytneme Zadné ti‘eti strané.

Pokud byste se na zaklad¢ téchto informaci rozhodli se zicastnit projektu, je nezbytné, abyste
svij souhlas potvrdil/potvrdila podpisem ptilozeného formulare informovaného souhlasu.
Prosime Vas také o souhlas s publikaci (zvefejnénim) vysledkti v odbornych ¢asopisech a na
odbornych setkanich. Publikované vysledky nebudou obsahovat zadné udaje, podle kterych by
Vs bylo mozné identifikovat.

Pti rozhodovani o tom, zda se vySe uvedené¢ho projektu zacastnite, budou l€kafi i ostatni
zdravotnicti pracovnici piihlizet v nejvy$si mozné mife k VaSemu nazoru. Vas souhlas je
dobrovolny a ptipadny nesouhlas zadnym zptsobem neovlivni zdravotni péci, kterd je Vam
poskytovana. Podepsany souhlas mizete kdykoliv pozdéji bez udani divodu odvolat pisemnym
sdélenim.

Pokud budete potiebovat dalsi informace, radi Vam je poskytneme. V ptipadé jakychkoli
dotazli ohledné projektu a vySetieni se mizete obratit na Mgr. Marcelu Floridnkovou;

Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu 1. LF UK a VFN, tel.: 224 967 761; e-mail:
marcela.floriankova@vfn.cz.

Dékujeme,

Bc. Michaela Jindfichova (fesitel projektu), adresa: Chodska 606/7, Celakovice, 25088

Telefon / mobil: 725 563 927 / e-mailova adresa: misajin@seznam.cz

Mgr. Marcela Floridnkova  (spolufeSitel  projektu) tel.: 224 967 761; e-mail:
marcela.floriankova@vfn.cz
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Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu VFN a 1. LF UK
Ke Karlovu 2, Praha 2, tel: 224967761

INFORMACNI LIST
PRO PACIENTA VE VEKU DO 12 LET

Zakladni informace o projektu

Vazena slecno, vazeny pane,

obracime se na Vas se zadosti o spolupraci na projektu ,,Porovnani metabolické kompenzace
deskych pacientii s vybranymi dédi¢nymi poruchami metabolismu aminokyselin s
evropskymi guidelines®.

Projekt je souc¢asti diplomové prace v oboru Vyziva dospélych a déti a jeho cilem je posoudit
Vs ptijem aminokyselin v jidelni¢ku, jejich hladinu ve Vasi krvi a jejich nasledné porovnani s
doporuc¢enim odbornych spole¢nosti. Aminokyseliny jsou soucasti bilkovin, které¢ jsou jednou
ze zékladnich slozek stravy. Vzhledem k tomu, Ze u Vas byla lékafem zjisténa porucha latkové
pfemény nékteré aminokyseliny, je sledovani Vaseho piijmu aminokyselin a bilkovin a jejich
hladiny v krvi dilezitou soucasti Vasi 1écby. Pristupy k 1écbé onemocnéni a propoctu bud’
celkového ptijmu bilkovin ve stravé nebo jednotlivych aminokyselin se v jednotlivych zemich
1isi. Cilem prace je posoudit vyhody a nevyhody jednotlivych pfistupti a navrhnout pro Vas a
dalsi pacienty s podobnymi onemocnénimi co nejlepsi 1é€ebny postup.

VySetteni neptindsi zadna rizika ani bolest, pro ucel projektu nebude proveden novy odbér krve,
vysledky budou ziskany z Vasi zdravotni dokumentace z jiz provedenych odbéri. Sledovat
budeme krevni hladinu vybranych aminokyselin, které Vas lékat kontroluje vzhledem k
Vasemu onemocnéni, dale Vasi vySku, hmotnost, pomér vysky a hmotnosti (body mass index).
Kromeé toho nutri¢ni terapeut provede kontrolni propocet Vaseho zdznamu jidelnicku, ktery Vas
zakonny zastupce jiz v minulosti odevzdal pii kontrolnim vySetfeni na nasi klinice. V jidelnicku
budeme propocitavat i pfijem konkrétni aminokyseliny. Pfijem bude porovnan s doporu¢enymi
postupy odbornych spole¢nosti.

V ramci vyzkumu Vias prosime o souhlas s nahlizenim do zaznamt jidelnickli z nutriéni
ambulance Metabolického centra a s nahlizenim do Vasi zdravotni dokumentace.

Vas souhlas s:

a) s nahlizenim do zdznamt jidelnicku donesenych do nutri¢ni ambulance Metabolického
centra a jejich naslednym propoctem

b) ziskdnim vybranych udaji ze zdravotni dokumentace — hmotnosti, délky/vysky, BMI
(body mass indexu), vysledki krevnich odbért

by byl neocenitelnym piinosem pro uskutecnéni této studie.



Vsechny tkony a zpracovani vysledkii budou provadény tak, aby neobsahovaly citlivé osobni
udaje a aby Vas podle nich nebylo mozné identifikovat. Vysledky vySetieni bez Vaseho
vyslovného souhlasu neposkytneme Zadné ti‘eti strané.

Pokud byste se na zaklad¢ téchto informaci rozhodli se zicastnit projektu, je nezbytné, abyste
svij souhlas potvrdil/potvrdila podpisem ptilozeného formulare informovaného souhlasu.
Prosime Vas také o souhlas s publikaci (zvefejnénim) vysledkti v odbornych ¢asopisech a na
odbornych setkanich. Publikované vysledky nebudou obsahovat zadné udaje, podle kterych by
Vs bylo mozné identifikovat.

Pti rozhodovani o tom, zda se vySe uvedené¢ho projektu zacastnite, budou l€kafi i ostatni
zdravotnicti pracovnici piihlizet v nejvy$si mozné mife k VaSemu nazoru. Vas souhlas je
dobrovolny a ptipadny nesouhlas zadnym zptsobem neovlivni zdravotni péci, kterd je Vam
poskytovana. Podepsany souhlas mizete kdykoliv pozdéji bez udani divodu odvolat pisemnym
sdélenim.

Pokud budete potiebovat dalsi informace, radi Vam je poskytneme. V ptipadé jakychkoli
dotazli ohledné projektu a vySetieni se mizete obratit na Mgr. Marcelu Floridnkovou;

Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu 1. LF UK a VFN, tel.: 224 967 761; e-mail:
marcela.floriankova@vfn.cz.

Dékujeme,

Bc. Michaela Jindfichova (fesitel projektu), adresa: Chodska 606/7, Celakovice, 25088

Telefon / mobil: 725 563 927 / e-mailova adresa: misajin@seznam.cz

Mgr. Marcela Floridnkova  (spolufeSitel  projektu) tel.: 224 967 761; e-mail:
marcela.floriankova@vfn.cz
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Ke Karlovu 2, Praha 2, tel: 224967761

INFORMOVANY SOUHLAS S UCASTI VE STUDII PRO ZAKONNEHO
ZASTUPCE MLADISTVEHO:

»Porovnani metabolické kompenzace ¢eskych pacientii s vybranymi dédi¢énymi
poruchami metabolismu aminokyselin s evropskymi guidelines*

PROHLASENI ZAKONNEHO ZASTUPCE VYSETROVANE OSOBY

A. Za ucelem uvedenym v Informacnim listu souhlasim/ nesouhlasim* s nahlizenim do
zdravotni dokumentace mého ditéte a s provedenim kontrolniho propoctu odevzdaného
jidelnic¢ku.

() Potvrzuji, Ze mi lékafem/nutricnim terapeutem byl sdélen ucel, povaha a pfedpokladany
pfinos tkonil provadénych v rdmci studie. Porozumél/a jsem charakteru jednotlivych ukont a
minimélnimu riziku, které je s nimi spojeno.

Mél/a jsem moznost vSe si fadné, v klidu a v dostatecné poskytnutém Case zvazit, mél/a jsem
moznost se lI€kate zeptat na vSe, co jsem povazoval/a za pro mne podstatné a potiebné védét a
probrat s nim vSe, ¢emu jsem nerozumeél/a. Na tyto mé dotazy jsem dostal/a jasnou a
srozumitelnou odpoveéd'.

B. Rozhodl/a jsem, Ze s vysledky nutri¢niho propoc¢tu bude po ukonceni projektu naloZeno
takto:

Souhlas s uloZenim do zdravotni dokumentace

] Pokud to bude mozné a/nebo ucelné, souhlasim/nesouhlasim* s tim, aby nutri¢ni propocet
piijmu limitujici aminokyseliny byl uloZzen do zdravotni dokumentace mého ditéte pro dalsi
vySetieni provedena k jeho prospéchu.

*nehodici se Skrtnéte



C. Dale si preji nasledujici:
1 Abych s vysledky nutri¢niho propoctu: byl (a) / nebyl (a) seznamen (a)*
(1 Aby o vysledcich nutricniho propoétu byly informovany nésledujici osoby:

[1 Souhlasim/ nesouhlasim* s vyuzitim vysledki vyzkumného projektu a relevantnich
informaci o zdravotnim stavu mého ditéte k védeckym a vyukovym ucelim za podminky, ze
tyto udaje budou prezentovany a publikovany pouze v anonymni formé pod kédovymi Cisly a
bez uziti identifika¢nich udaja.

Na zakladé tohoto pouceni prohlasuji, Ze souhlasim s provedenim vySe uvedeného
propoctu a nahliZenim do zdravotni dokumentace s podminkami uvedenymi vySe.

Jsem si védom/a, ze sviij souhlas mohu kdykoliv pisemné odvolat.

Podpis zékonného zéstupce

*nehodici se Skrtnéte
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Klinika pediatrie a dédicnych poruch metabolismu VFN a 1. LF UK
Ke Karlovu 2, Praha 2, tel: 224967761

INFORMOVANY SOUHLAS S UCASTI VE STUDII
PRO DITE VE VEKU 12-17 LET:

Porovnani metabolické kompenzace €eskych pacientii s vybranymi dédiénymi
2
poruchami metabolismu aminokyselin s evropskymi guidelines*

PROHLASENI DITETE:

A. Za ti¢elem uvedenym v Informaénim listu souhlasim/nesouhlasim* s nahlizenim do své
zdravotni dokumentace a s propotem mého odevzdaného jidelnic¢ku.

Potvrzuji, Ze mi lékafem/nutricnim terapeutem bylo vysvétleno, jaky méa moje ucast ve studii
vyznam, co UCast ve studii obnaSi a jaky pro mne miiZe mit piinos. Vysvétleni jsem
porozumél/a.

Mél/a jsem moznost vSe si v klidu a dostate¢né dlouho rozmyslet, bez natlaku na rychlost
vyjadfeni ani na ucast ve studii. Mél/a jsem moznost se 1€kare/nutricniho terapeuta zeptat na
v§e, co jsem povazoval/a za pro mne podstatné a potiebné védet a probrat s nim vSe, Cemu jsem
nerozumeél/a. Na vSechny mé dotazy jsem dostal/a jasnou a srozumitelnou odpoved’.

B. Rozhodl/a jsem, Ze s vysledky nutri¢niho propoctu bude po ukonceni projektu naloZeno
takto:

Souhlas s uloZenim do zdravotni dokumentace:
o Pokud to bude mozné a/nebo ucelné, souhlasim/nesouhlasim* s ulozenim nutri¢niho
propoctu jidelnicku do mé zdravotni dokumentace.

C. Dale si preji nasledujici:
- Abych s vysledky nutricniho propoctu: byl (a) / nebyl (a) seznamen (a)*
Aby o vysledcich nutricniho propo¢tu byly informovany nésledujici osoby:

- Souhlasim/ nesouhlasim* s vyuZzitim vysledkt studie a souvisejicich nutnych informaci o
mém zdravotnim stavu k védeckym a vyukovym ucelim za podminky, ze tyto udaje budou
zvetejnény pouze v anonymni formé (tedy bez moznosti mne na zakladé nich identifikovat).



*nehodici se Skrtnéte
Na zakladé tohoto pouceni prohlasuji, Ze souhlasim s provedenim nutri¢niho propoctu a
s nahliZzenim do zdravotni dokumentace s podminkami uvedenymi vyse.

Jsem si védom/a, Ze sviij souhlas mohu kdykoliv pisemné odvolat.

Podpis ditéte:



