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TOTS AQUESTS NENS | NENES TENEN FENILCETONURIA (PKU), UNA MALALTIA METABOLICA, | PARTICIPEN
ACTIVAMENT A “LA CUINETA", ON APRENEN UNS TRUCS FANTASTICS QUE ELS EXPLICA LA TERE, LA SUPER
CUINERA DE LA PKU, PER PREPARAR UNES POSTRES ESPECIALS AMB BAIX CONTINGUT EN PROTEINES, PER
LLEPAR-SE'N ELS DITS. TAMBE SURTEN DEXCURSIO AMB UN ESPLAI | VAN SOVINT
A LA BIBLIOTECA DEL FARRI

SOC LA BERTA, 9 ANYS, DIBUIXO SEMPRE QUE PUC |
MAGRADA MOLT PASSAR L'ESTONA PINTANT. MENCANTA FER
PLATS CREATIUS A LA CUNETA, AME FRUITES | VERDURES DE

DIFERENTS COLORS. SOC SUPER-AMIGA DE LA JULIA |
DE LA MARTA.

SOC EN GERARD, 10 ANYS, MENCANTA FER
. PONTS | AUTOPISTES DE
PECES DE COLORS. CADA COP MES
COMPLICADES | QUAS! IMPOSSIBLES. VULL SER
ENGINYER QUAN SICUI GRAN.

SOC L'ANDREU, 10 ANYS, CERMA DE LA BERTA | AMIC
INTIM D'EN GERARD, ENCARA QUE SICUEM MOLT
DIFERENTS. MAGRADA L'ESPORT | VULL SER
JUCADOR DE BASQUET. PER AIXO, MENTRENO
SEMPRE QUE PUC.




SOC LA JULIA, 9 ANYS, JUGO SEMPRE AME
L ANDREU A BASQUET | A ALTRES JOCS

DEQUIP. TAMBE MAGRADA ANAR A LA CUNETA,

PER ESTAR AMB ELS MEUS AMICS | AMIGUES,

SOC LA MARTA, 10 ANYS, MAGRADA LA
MUSICA | BALLO A L'ESCOLA AME UN CRUP DE
NENS DE LA MEVA EDAT. EL RITME EM FA
SENTIR MOLT BE!

SOC L'ORIOL, 11 ANYS, SOC UN FAN DINTERNET,
ESTIC TANTA ESTONA COM PUC ENGANXAT A LA
PANTALLA | JA TINC 500 AMICS AL FACEROOK!
SEMPRE INFORMO AL GRUP DE TOTES LES
NOVETATS | CURIOSITATS QUE TROBO A LA XARXA.




SOM UN GRUP DE NENS | NENES AME PKU, "ELS AMICS PKU". SOM MOLT AMICS, DONCS
ANEM JUNTS A L'ESCOLA | ENS REUNIM SOVINT A "LA CUINETA DE LA PKU" DE L'HOSPITAL
PER APRENDRE A CUINAR EL MENJAR ESPECIAL QUE CAL PEL TRACTAMENT DE LA PKU.

HOLA TERE,
QUE FAREM

AVIAT ENS TINDRAN ENVEJA ELS ALTRES
NENS DE LESCOLA, PERQUE PORTEM UNES
POSTRES QUE SEMBLEN DE CERA! JO LES
VULL DIBUIXAR QUAN ACABEM...

QUE NO US LES PODEU M
IMAGINAR. PORTEN FRUITES DEL
FOSC | FORMATGE ESPECIAL

A MES A MES DE POSTRES FAREM UN XORICO DE PATATA FANTASTIC. AlIX/ PODREU
OMPLIP L'ENTREPA AME ALCUNA COSA DIFERENT | AME MOLT BON CUST.




A VEURE S
ENS DONA MOLTA
ENERCIA PER

JO TAMBE
VULL
JUGAR AMEB
VOSALTRES
AV,
PODEM FER
UN MIXTE,

MIRA QUE
DIV AQUI A LA QUIA
METABOLICA! QUE ELS
FRUITS DEL BOSC I EL XORICO
PORTEN MOLTS DE PATATA,
NTIOXIDANTS. A VEURE TAN BO QUE
S1 ENS TORNEM MES SERA, NO
N\ LLUENTS QUE UN PORTA
AT VOLADOR! ALGUNA COSA

ESPECIAL?

' TU, DE
JO CREC QUE QUI ES MENGI AQUEST QUE VAS?
|  XORICO TNDRA SUPER-PODERS PER JA PUC
\ AL PARTIT..ILA JULIA PODRA QUAN- / COMPETIR
- YAR CONTRA ELS NOIS! A ARA MATEIX
; SENSE

PROBLEMES!




EM BEC UN SUC
DEL CAPITA PKU
ABANS DE
COMENCAR | FAIC
MES TRIPLES QUE
QUALSEVOL NO!
DE LEQUIP.

APA EXAGERADA, QUE
AIXO HO PRENEM TOTS | JA
VEUS QUE NO SEMPRE
GUANYEM...

VINGA, VINGA,
MENYS PARLAR |

MES TREBALLAR....
ANEM PER FENA! |

CAIRERE
SEMPRE...




A s K N N AN /\ /\ 1
V AL CAP D'UNA ESTOMNA...

I EL XORICO, QUINA \
| Bowa oLor: pro-

ENS POSAREM LES

AIXO, AIXO, BERENEM
ARA MATEIX...
.



EL DIVENDPRES, CLUF DE LECTURA A LA FBIELIOTECA: DOS ANYS
DE VACANCES, D'EN JULES VERNE. ELS NENS ESCOLTEN LA
CONTISTA EMBADALITS.

UN @RUP DE NENS D'UNA ESCOLA DE NOVA ZELANDA MARXEN A ‘

FORD D'UNA QOLETA EN UN VIATGE DE FI DE CURS. EL VESPRE
ABANS DE MARXAR. DURANT LA MIT. ELS NOIS DORMEN A BORD.
MENTRE QUE LA TRIPULACIO ES A TERRA.,

EL VAIXELL, MISTER
CORRENT SE L'ENDU A

IOSAMENT, ES DESFERMA DE L'AMARRA | LA
ALTA MAR ON NAUFRAGA. ELS NOIS ARRIBEN A

S | PERROTAR PERILLOSOS
A ORS. .

| CORATGE ACONSEGUIRAN




VULL
PROVAR DE
DISSENYAR
UN VAIXELL

CEMIAL QUE
PODRA SUPERAR
TOTES LES

AVUI DIA AME INTERNET,
AIXO JA NO ENS PASSARIA.
ENVIARIEM UN WHATSAPP |

PASSARIA, PERQUE
NO EM DEIXEN MA)
EL MOBIL...

PER QUE NO PENSEM
QUE ENS ENDURIEM
S ANESSIM A UNA
ILLA DESERTA?

EH, QUE ELLS NO HI
VAN PER GUST! SE'LS
DESFERMEN LES
AMARRES A LA NIT...



DOS ANYS DE
VACANCES, UNA
MICA LLARGA
L’AVENTURA, NO2

QUIVA
AVENTURA

TAN
FANTASTICA!

FARE UNA LLISTA

DELS NOSTRES
MOCUPO PLATS PPEFEP!J;’ /
EN EL ENS CAL PER

MENJAR PREPARAR-LOS...

ESPECIAL.

TU SEMPRE
TAN ROTLLO!




DONCS JO, FARE : :
UNA LLISTA DE LES I BALLAR!
CANCONS QUE ENS NO,
ENDUREM...S! NO HI of" MARTA?
HA TEMPORAL, HA

DE SER DIVERTIT
ESCOLTAR MUSICA

A COBERTA!

PERO
HAURIEM
D'ESPERAR A
ARRIFAR A LLLA

ENS PODRIEM ENDUR
UNS ESCACS | UN PUZZLE AQUI EL QUE ENIS FALTAVA, TOT EL
GECANT, D'AQUELLS QUE DIA MOVENT PEONS | BUSCANT PECES...
DUREN MOLTS DIES.




EXCURSIO AMB LA “GOLONDRINA” DEL PORT EL DIUMENGE AMB EL
CASAL DEL FARR|. HI VA TOTA LA COLLA DE NENS. CELEBREN
L’ANIVERSARI DE L'ONA, UNA NENA DEL BARRI MOLT MARINERA.
PORTEN EL BERENAR. L'ONA HA PENSAT EN TOTS. LA SEVA MARE HA
CONTACTAT AMF LES ALTRES PER SABER EL QUE PODEN MENJAR
ELS NENS PKU | TOTS TENEN EL SEU BERENAR ESPECIAL.

QUE BE! QUE
NETS DE MACA
DE PENSAR
ESPECIALMENT EN |
NOSALTRES! /.




L1 VAIG DIR
A LA MEVA
MARE | ELLA
HO VA FER
TOT... JONO |

T/ QUE ES UNA EXPERTA. SEGUR QUE
TAMBE PORTA ALGUNA LLAMINADURA
ESPECIAL, PER SI DE CAS.

SEMPRE PENSA
EN TOT/

NO EXAGERIS. QUE JO L’ACQUANTO
CADA DIA | TAMBE S'OBLIDA DE
MOLTES COSES. L'ALTRE DIA ES VA
DEIXAR LA LLIBRETA A L'ESCOLA | NO
VA PODER FER LA REDACCIO.




A VEURE §!
b7 _APA.NO ENS TREUEN
-~ 7] [ LemPPIs Més, DE LA
a I ENVEJA | “coLonprna*
\_ O pPoorparva, [T~ T M| MrAQUE AQUI
' : MARTA, UNA o HI HA ALTRA
| : MICA DE Pa‘-’fm”p’ ’;m
MUSICA... by
LA GRESCA.

PERQUE SON
UNS AVORRITS...
VEURAS COM
S’ANIMEN AME
LA MUSICA QUE
HE PORTAT.

PROVEU
AQUESTES
MAGDALENES
ESPECIALS.
RECEPTA DE LA
TERE, LA
RECORDEU?




I MOLT
MILLOR QUST!
PROVA-LES |

VEURAS!

CLASSE? TENEN
SUPER BON
ASPECTE!

MAGRADEN MES QUE LES QUE
VENEN AL SUPER. NO NOIS?

TAN BON ASPECTE | GUST COM EL NORMAL. QUINA EXCURSIO, ENTRE LA MUSICA | EL
FERENAR HAN PASSAT VOLANT LES DUES HORETES DEL VIATGE PER MAR.
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DE TRACTAMENT: LA SAPROPTERINA.

COMENCAREM UN ESTUD! AMB UN FARMAC
NOU, LA SAPROPTERINA. SEMELA QUE VA

MOLT BE, PERO NOMES PER A UN GRUP ESPE-
CIAL DE NENS, ELS QUE TENEN UNA
PKU LLEU O MODERADA.

I- REUNIO A L'HOSPITAL: EL DOCTOR EXPLICA UNA OPCIO NOVA

JO SEQUR QUE
NO, PERQUE EM
DESCOMPENSO A LA
MES MINIMA QUE
PRENC ALGUNA COSA
PROHIBIDA.

NO? A VEURE QUI
ESTARA DE SORT.

DE SEQUIDA EM TRUQUEN
DE L'HOSPITAL | JA TINC
ELS MEUS PARES
INVESTICANT QUE HE
MENJAT DE MES...
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DONCS A M! _
MAGRADARIA. AIXI
PODRIA BALLAR |
BALLAR, SENSE
PREOCUPAR -ME

SAPROPTERIVA,
SOCA! HO TINC

APUNTAT AQUI P

QUAN ARRIB! A
CASA HO MIRO
BE TOT EL QUE
HA EXPLICAT EL

/' MILLORS AMICS | NO VULL
| QUE RES ENS SEPAR]. FEM
UN PACTE. PASSI EL QUE

PASS! AME LA SAPOR....
AQUESTA, PROMETEU-ME
QUE SEMPRE SEREM LA
"COLLA PKU". I SEMPRE
ENS CUIDAREM ELS UNS
DELS ALTRES.

DOCTOR | US HO

D’ACORD! VISCA
ELS AMICS PKU/!




AL CAP DE POCS DIES TRUQUEN A CASA DE L'ANDREU | LA FERTA DES DE
L'HOSPITAL PER COMENCAR EL TRACTAMENT AME LA SAPROPTERINA.

PER SORT, TOTS DOS RESPONEN BE AL TRACTAMENT |
PODEN NORMALITZAR LA DIETA BAIXA EN PROTEINES.




JA NO
EM
VEURAN
MES AME|
LA COLLA
PKU. S'H
T\ ACABAT

\LA DIETA/

APA, QUE
BEEEEE/!

sl Quiv eusT
PODER MENJAR DE
TOT, ENCARA QUE SIGU!

DONCS A
Ml JA NO EM

UNA MICA. PERO JO VULL VEURAN MES EL
CONTINUAR AMB ELS PEL. NO VULL NI
VEURELS, ELS

TRES AMICS. VAM FER
ACTE SOM LA "COLLA PKU"
HAIG D'APRENDRE A FER
PLATS NOUS PER
AJUDAR-LOS.

MENJARS
ESPECIALS.

AIXO! S| GAIREBE
NO ES DISTINGEIXEN
DELS ALTRES,
DEIXARAS ELS
TEUS AMICS A
L'ESTACADA?

VEURAS LA NOVA
VIDA QUE
MESPERA/



BERTA/

DURANT LA SEGUENT EXCURSIO...

L’ANDREU?
QUE ESTA
MALALT?

SEMBLA MOLT
4 MALAMENT/ DE
X TOT EN DIUEN

UN AMIC ...




EN ANGLES,
"CHAPERON”
VOL DIR
"ESPELMA”, O
SIGUI, LA
PERSONA QUE
VIGILA LES
PARELLETES |
FA QUE ES

TE A VEURE _
AMB LA PKU? J— X




ES COM S| POSESSIM
UN GREIX EN UN PANY
DEFORMAT. S| ESTA
MOLT DEFORMAT, RES
NO POT FER QUE LA
CLAU, QUE ES LA

FENILALANINA, S'HI /4

ADAPTI BE. [

S DONA..LA SAPROPTERINA AJUDA
L'ENZIM DEFICIENT A LA PKU., LA PAH, PERQUE
ELIMINI BE LA FENILALANIVA | AQUESTA NO
SACUMUL! | SE'NS CARRECU!

ESTA POC DEFORMAT, AL \
UNTAR-LO AMB GREIX, LA
CLAU ENTRA MILLOR |
S"ACONSEGUEIX OBRIR
LA PORTA.

I..PER
QUE A UNS
ELS AJUDA |
ALS ALTRES

NO?




AlX[. NOSALTRES DOS TENIM
UNA PKU MODERADA, QUE SERIA
COM UN PANY POC
DEFORMAT, NO?

/EXACTAMENT! '\
MMM... SE '

TAMBE PODRIEM
DIR QUE LA PAH DEFICIENT
ES COM UN VAIXELL D'AQUESTS
QUE FAS TU SEMPRE, CERARD,
PERO AL QUAL L] FALTA ALGUNA
PECA | PER AIXO FA AIQUES. LA
SAPROPTERINA SERIA COM UN
PEDAG PERQUE NO FAC! AIGUES
| PUGUI NAVEGAR SENSE
MASSA PROBLEMES.

MACRADA AIXO!
SENTEN/! PERO.... QUINA
GRACIA PELS ALTRES...! A MES
DE NO TENIR TRACTAMENT
HEM PERDUT UN PIVOT
BONISSIM. ar

HEM DE
PENSAR ALGUNA
COSA PER
RECUPERAR-LO//




EL PARTIT DE BASQUET DEL DIUMENGE SEQUENT: HI VA TOTA LA
COLLA MENYS L'’ANDREU., QUE ES QUEDA A CASA. EN GERARD
ESTA DESANIMAT | JUGA PITJOR QUE MA,

NO PUC MES, ME'N VAIG
A BUSCAR L'ANDREU.
NO ENS POT DEIXAR

PENJATS!
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HEM D'ACONSEGQUIR QUE
VINGUI. A MES EN GERARD
ESTA FET POLS SENSE EL SEU
AMIC DE L'ANIMA | ESTA
JUGANT FATAL.




JO NO VINC PERQUE JA LI HE
DIT DE TOT AQUEST MATI | M'HA
ENGEGAT A LA PORRA. PERO CREC
QUE, EN EL FONS, TROBA A FALTAR
ESTAR AMB TOTA LA COLLA. EL
VEIQ TRIST | DESCOL-LOCAT...

ANEM A
VEURE S| ACONSEGUIM
QUE VINGUI AMB
NOSALTRES.




A CASA DE L'’ANDREU
| LA BERTA:

ETS MOLT
IMPORTANT
PER A
L'EQUIP.

ANDPREU,
ET NECESSITEM.
PERDREM EL
PARTIT S| NO
HI ETS.

DEIXEU-ME,
ESTIC DE MALA LLUNA.
ARA JA NO SOC COM
VOSALTRES, PERO TAMPOC
COM ELS ALTRES. US TROBO

A FALTAR, PERO JANO
SOC IGUAL..
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TU SEMPRE
SERAS DE LA COLLA.

NOMES ENS EL QUE SIQUI/
DIFERENCIA UNA A MES VAM FER UN
PASTILLA, LA PACTE, RECORDES?

ET SEQUIM NECESSITANT,

S NO VENS ENS DONARAN
UNA PALLISSA DE POR
AL PARTIT.

SAPRO...

BE/ ARA S QUE
QUANYAREM TOTS
JUNTS!

QUE DIEU! AIXO NO
POT SER! VA ANEM CAP ALLA/
EN REALITAT ESTAVA DESITJANT
JUCAR UN ALTRE COP AME
TOTS VOSALTRES.

VISCA/
CAMPIONS
PKU/
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EN ACABAR | MENTRE CELEBREN LA VICTORIA:

SABEU QUE HE VIST
A INTERNET? QUE ESTAN
ESTUDIANT ALTRES TRACTAMENTS
NOUS PER A LA PKU | AVIAT HI
HAURA NOVES TERAPIES
PER A TOTS.

LI HAUREM DE BUSCAR A LA TERE
UNA NOVA FEINA A LA CANTINA
DEL COLE, HA, HA...
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AIXO ST QUE ES UNA BONA
NOTICIA? PERO, DE MOMENT, S)
CONTINUEM TOTS JUNTS SEGQUR
QUE ENS HO PASSAREM MILLOR!




La Fenilcetonaria o PKU és una malaltia metabolica hereditaria,
que afecta al metabolisme d’'un aminoacid, la fenilalanina.
Aquesta s’acumula en els teixits i liquids biologics dels nens que la
pateixen, i els causa problemes neurologics de diferent gravetat
segons les mutacions (canvis genéetics) causants de la malaltia, a
menys que s’instauri un tractament adequat des del naixement.
Per evitar aquestes consequencies adverses, es realitza un triatge
metabolic per aquesta i altres malalties similars a tots els nounats,
i s’inicia una terapia especifica immediatament després de la
confirmacio diagnostica.

El tractament es basa en evitar que s’acumuli la fenilalanina,
restringint-la en la dieta. Aix0 s’aconsegueix substituint els
aliments rics en proteines naturals (carn, peix, ous, llet i derivats,
etc..) per una formula especial (suc del Capita PKU en el
conte) que conteé tots els aminoacids a excepcio de la fenilalanina,
i va complementada en vitamines i minerals, per evitar que els
nens presentin defectes nutricionals. En I'Gltima década ha
aparegut un tractament alternatiu, la Sapropterina®

(Merck Serono), aplicable a les formes de PKU moderades, que
permet alliberar la dieta especial, millorant la qualitat de vida dels
pacients que responen a aquest tractament.

Amics PKU: grup de nens i nenes amb PKU, protagonistes
d’aquesta historia, que convenientment tractats amb dieta
restringida en proteines naturals, formula especial i/o sapropterina,
fan una vida practicament normal.

Dieta baixa en proteines: Dieta especial que es basa en

restringir els aliments rics en proteines naturals (carn, peix, ous,
llet i derivats, llegums, farines, etc..).
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La cuineta, cuina dietoterapica, on s’ensenya als nens amb malal-
ties metaboliques i a les seves families a fer les dietes especials en

las que es basa el tractament d’algunes malalties metaboliques com
la PKU.

Suc del Capita PKU: nom que es déna en el conte a la
formula especial que conté tots els aminoacids a excepcio de la
fenilalanina, i va suplementada en vitamines i minerals, per evitar
que els nens presentin defectes nutricionals.

Formatge especial: Formatge especial amb contingut baix en
proteines.

Xori¢ de patata: Embotit especial, amb contingut baix en protei-
nes, basat en patata, greix de porc, condimentat amb pebre vermell.

Antioxidant: Substancia capa¢ de impedir I'oxidacié d’altres mo-
lecules, frenant la formacio de radicals lliures que poden danyar-
les.

Fenilalanina hidroxilasa (PAH): enzim del metabolisme de la
fenilalanina que és deficient en la PKU, degut a mutacions en el gen
que la codifica.

Xaperona: (de ’anglés: chaperon) Petites proteines o com-
postos quimics que milloren la formacio de les proteines sintetit-
zades a partir d’un gen, ajuden al seu plegament correcte i impe-
deixen la seva rapida degradacio. La sapropterina té accio

de xaperona en el tractament de la PKU.
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