DIETA W FENYLOKETONURII
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Celem diety jest dostarczenie produktow o odpowiedniej ilosci kalorii, biatka i fenyloalaniny.
Wskazaniem do diety jest stezenie fenyloalaniny we krwi powyzej 0,6 mmol/l (10 mg/dl).
Zasadg diety jest ograniczenie podazy fenyloalaniny, czynnika zaburzajgcego réwnowage
aminokwasowg w organizmie. Jednak z racji tego, ze fenyloalanina jest aminokwasem
egzogennym, a wiec niezbednym do prawidtowej biosyntezy biatek ustrojowych,
w przypadku ograniczenia jej zawartosci konieczne jest zapewnienie podstawowego
zapotrzebowania na ten aminokwas. Tolerancja na fenyloalanine jest indywidualna, dlatego
kazda osoba musi mie¢ scisle wyliczong zawarto$¢ fenyloalaniny w diecie.

ZASTOSOWANIE DIETY:

Fenyloketonuria to wrodzona choroba metaboliczna, polegajagca na zaburzeniu
przemiany aminokwasu egzogennego - fenyloalaniny w tyrozyne. Za te przemiane
odpowiada enzym - hydroksylaza fenyloalaninowa, ktérego w przypadku fenyloketonurii
komorki watroby nie wytwarzaja.

Zasadg diety jest ograniczenie podazy fenyloalaniny, czynnika zaburzajgcego
rownowage aminokwasowg w ustroju. Przy prawidiowo ustalonej diecie stezenie
fenyloalaniny u dziecka nie powinno przekracza¢ 6mg/100ml krwi.

Dieta opiera sie przede wszystkim na preparatach gotowych (mieszankach
mlekozastepczych) ubogich w fenyloalanine. Sg to hydrolizaty biatkowe przygotowane
z biatek mleka krowiego, np.: Nofemix, Nofelan S, Lofenalac, Phenyl- Free. Dziecko moze
otrzymacé dziennie takg ilo$¢ fenyloalaniny, ktéra nie bedzie mu szkodzi¢. U dzieci starszych
dojrzalszy system nerwowy jest bardziej odporny na szkodliwe dziatanie wysokich stezen
fenyloalaniny, dlatego mozna zmniejszy¢ rygory dietetyczne, wprowadzajac szeroki
asortyment produktéw.

Planujac jadtospis pamieta¢ nalezy o zawartosci fenyloalaniny w poszczegdlnych
produktach i tak je dobiera¢, aby nie przekroczy¢ dopuszczalnej ilosci tego aminokwasu
w diecie, a jednoczes$nie pokry¢ zapotrzebowanie energetyczne.

Zapotrzebowanie na energie, biatko i fenyloalanine w réznych grupach wiekowych

Wiek Energia Biatko Fenyloalanina
(kcal/kg mc./dobe) (9/kg mc./dobe) (mg/kg mc./dobeg)
1-6 miesiecy 130 3,0-3,5 30-6-
7-12 misiecy 120 3,0-3,5 30-60
1-3 lat 1100-1250 25 g/dobe 20-30
4-6 lat 1400-1600 30-35 g/dobe 15-20
7-9 lat 2000-2200 35-40 g/dobe 10-15
10-12 lat 2200-2500 45-50 g/dobe 10-15
mtodziez/dorosli 2200-2500 0,9-1,0 5-15




Produkty i potrawy zalecane i niezalecane w fenyloketonurii

Produkty nie zawierajace
fenyloalaniny - dozwolone

Produkty dozwolone
w ograniczonych ilosciach

Produkty zabronione

oleje roslinne,
cukier, cukierki owocowe,
lizaki

wody mineralne

zagestniki:

= maczka chleba
Swietojanskiego,

= pektyny,

= karagen,

= agar,

= guar,

= guma arabska

masto, margaryna

warzywa — oprécz suchych
nasion roslin strgczkowych

ziemniaki

owoce

dzemy, marmolady, powidta
miéd

ryz

wypieki i wyroby z maki
0 zmniejszonej zawartosci biatka

tapioka

sago

mieso,
wedliny,
dréb,
ryby
mleko*,

produkty mleczne: kefir, jogurt,
sery twarogowe, sery zétte,
topione, lody, Smietana

suche nasiona roslin
straczkowych: groch, fasola, soja,
soczewica

produkty zbozowe™**: pieczywo,
maka, makarony, kasze, ptatki,
kukurydza

orzechy,
siemie Iniane,
mak,
czekolada,
zelatyna,

aspartam

* mleko dozwolone jest w ograniczonych ilosciach w pierwszym i drugim roku zycia (mleko kobiece zawiera

3 razy mniej fenyloalaniny.

** produkty zbozowe moga byé podawane, pod warunkiem ze beda mialy zmniejszong ilo$¢ biatka.
Z maki niskobiatkowej produkowane sg makarony i pieczywo dostepne obecnie w handlu.

Przyktadowe przepisy

Zupa jarzynowa z mastem — 100ml
B-08¢g,FE-36 mg, T—-2,6 9, W-12,8g, kcal 78

20 g marchwi
10 g selera
5 g pietruszki

5 g kalafiora lub wioskiej kapusty

10 g ziemniakow

5 g kaszy kukurydzianej (dla dzieci z IV kwartale moze byé kasza manna)

3 g masta
5 g maltodekstryn lub cukru
ok. 60 g wody



Zupa jarzynowa z olejem — 100 ml
B-08g,FE-35mg, T-519g, W-12,7, kcal 100

50 g warzyw jw (1 tyzka)

5 g skrobi kukurydzianej (1 tyzeczka)

5 g oleju kukurydzianego (1 tyzeczka)

5 g maltodekstryny lub cukru (1 ptaska tyzeczka)
ok. 60 g wody

Przecier z jabftek lub jabtko tarte
B-049,FE-12mg, T-0,49, W-20,1¢, kcal 87

100 g jabtek (1 $Srednie)
10 g cukru (2 ptaskie tyzeczki lub 1 czubata)
ok. 30 g wody

Kisiel owocowy
B-0,2g,FE-7mg, T-0,29, W-19,2 g, kcal 81

50 g jabtek

10 g cukru

5 g maki ziemniaczanej
100 g wody

Papka z owocow ananasa
B-0,6g9, FE-29mg, T-0,3g, W-37,9, kcal 159

150 g owocoéw

15 g cukru

5 g skrobi kukurydzianej (1 tyzeczka)
ok.2-3 tyzki wody

Papka z marchwi lub burakéw
B-089g,FE-30mg, T-4,3g, W-11,7, kcal 89

80 g marchwi lub burakdéw oczyszczonych
5 g masta

3 g skrobi kukurydziane;j

5 g cukru (1 ptaska tyzeczka)

Ziemniaki puree
B-169,FE-70mg, T-4,2g, W-13,5, kcal 98

80 g ziemniakéw
5 g masta



Przyktad jadiospisu w fenyloketonurii dla dziecka w wieku przedszkolnym

Positek Jadlospis Produkt [los¢
I $niadanie Phentyl-Free 2 Phentyl- Free 2 240 ml 50
pieczywo niskobiatkowe pieczywo niskobiatkowe 50
z masltem i dzemem masto 10
dzem porzeczkowy 10
banan banan 50
II $niadanie jabtko jabtko 100
Obiad zupa ziemniaczana wloszczyzna 50
marchew
seler
pietruszka
ziemniaki 50
olej 5
sSmietana 30% 15
skrobia kukurydziana 5
makaron z sosem maka niskobiatkowa 40
pomidorowym wloszczyzna 50
pomidor 100
cebula 20
olej 10
$mietana 30 % 15
skrobia kukurydziana lub 5
pszenna
kompot brzoskwiniowy brzoskwinie 50
cukier 5
Podwieczorek  ptatki ryzowe z ptatki ryzowe 20
Phentyl-Free2 Phentyl-Free 2 120 ml 25
truskawki truskawki 30
Kolacja Phentyl-Free2 Phentyl-Free2 240 mi 50
pieczywo niskobiatkowe pieczywo niskobiatkowa 50
z mastem i miodem, masto 10
rzodkiewka miod 10
rzodkiewka 50




