Nazwa diety DIETA Z OGRANICZENIEM BIALKA NATURALNEGO - PKU (P13A)
1) dla dzieci powyzej 24*. miesigca zycia i mtodziezy, przebywajacych
w szpitalach, wymagajacych diety specjalistycznej z istotnie ograniczona
podaza biatka naturalnego, wedtug wskazan lekarza i/lub dietetyka;
7 . *mozliwe zastosowanie u dzieci mtodszych po indywidualnych
astosowanie

modyfikacjach wedlug wskazan lekarza (lub lekarza i dietetyka)

2) w fenyloketonurii i innych wrodzonych zaburzeniach metabolizmu
aminokwasow m.in. chorobie syropu klonowego, acydurii glutarowej typu
1, tyrozynemii typu 1, homocystynurii.

Zalecenia dietetyczne

1) dieta z istotnym ograniczeniem biatka naturalnego jest modyfikacja diety
podstawowej;

2) podstawg diety jest kontrola zawartos$ci biatka naturalnego, dieta pacjentow
jest takze suplementowana zywnoscig specjalnego przeznaczenia
medycznego (dostepna dla pacjentow w ramach procedury importu
docelowego) bedaca zrodiem biatka ekwiwalentu i/lub pozostatych
sktadnikow pokarmowych wedtug indywidualnych zalecen lekarza i/lub
dietetyka;

3) bialko dostarczane z tradycyjng dieta stanowi glownie biatko pochodzenia
roslinnego; w indywidualnych przypadkach dodatkowo wiaczane jest zrodto
biatka pochodzenia zwierzgcego (np. z jaj, mleka i jego przetwordéw);

4) warto$¢ energetyczna i odzywcza diety realizowana jest w oparciu o
aktualne normy zywienia dla populacji Polski oraz wytyczne towarzystw
naukowych;

5) dieta powinna by¢ prawidtowo zbilansowana i urozmaicona pod katem
udziatu grup produktéw spozywczych, ze szczegolnym uwzglednieniem
produktow specjalistycznych niskobiatkowych PKU, warzyw i owocow,
ziemniakow;

6) positki powinny by¢ podawane 5 razy dziennie zgodnie z zaleceniami
dietetyka lub lekarza; 3 positki gtdwne — $niadanie, obiad i kolacja oraz
positki uzupetniajace — drugie $niadanie i/lub podwieczorek, podawane o
tych samych porach;

7) dieta powinna by¢ roznorodna i urozmaicona pod wzgledem kolorystyki,
konsystencji i strawnosci potraw oraz obrobki termiczne;j;

8) tluszcze zwierzece (np. smalec) powinny by¢ ograniczone na rzecz thuszczu
roslinnego (np. olej rzepakowy, oliwa z oliwek, margaryny migkkie do
smarowania pieczywa wysokiej jakosci);

9) przynajmniej 1 positek w ciggu dnia powinien zawiera¢ produkty bogate w
kwasy tluszczowe nienasycone;

10) nalezy ograniczy¢ w diecie sol;

11) nalezy ograniczy¢ w diecie cukier/midd dodany (wedhug indywidualnych
zalecen lekarza i/lub dietetyka w niektorych sytuacjach dopuszczalne jest
zwigkszenie podazy);

12) wskazane jest ograniczenie produktow i potraw cigzkostrawnych i
wzdymajacych;

13) nalezy zapewni¢ swobodny dost¢p do wody pitnej; napoje nalezy
przygotowywac bez dodatku cukru lub z malg iloscig cukru —do 5 g/250 ml;

14) dopuszcza si¢ okazjonalne wlaczenie do jadtospisow produktéw i potraw o
charakterze okolicznosciowym, wynikajacych z powszechnie przyjetych
tradycji kulturowych, w umiarkowanych ilosciach i z zachowaniem zasad
diety z istotnym ograniczeniem biatka naturalnego.

Przy doborze produktéw nalezy zwroci¢ uwagg na ich:
15) jako$¢;
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16) termin przydatnosci do spozycia;

17) zawartos$¢ biatka, w tym oznaczenie znakiem ,,PKU”;

18) sezonowos¢.

Zalecane techniki kulinarne:

19) gotowanie np. w wodzie, na parze;

20) duszenie;

21) pieczenie z niewielka iloscig lub bez dodatku tluszczu, np. w folii
aluminiowej, w rekawach do pieczenia, pergaminie, naczyniach
zaroodpornych, piecach konwekcyjnych;

22) potrawy smazone nie czgsciej niz 2 razy w jadlospisie dekadowym,;
dozwolone lekkie podsmazenie na niewielkiej ilosci oleju roslinnego, bez

panierki.

Praktyczne wskazowki odno$nie sporzadzania positkow:

23) zupy, sosy oraz potrawy nalezy sporzadza¢ z naturalnych sktadnikow, bez

uzycia koncentratow spozywczych, z wylaczeniem koncentratow z

naturalnych sktadnikow;

24) ograniczy¢ cukier dodawany do napojow i potraw;
25) ograniczy¢ dodatek soli na rzecz zidt i naturalnych przypraw.

Makrosktadniki:

26) biatko naturalne ponizej 5 g z diety dla dzieci w wieku do 3 lat, biatko

naturalne ponizej 7 g z diety dla dzieci w wieku 4-9 lat, biatko naturalne
ponizej 12 g z diety dla dzieci w wieku 10-18 lat.

*1lo§¢ biatka modyfikowana w zaleznosci od stanu klinicznego pacjenta
wedlug zalecen lekarza i/lub dietetyka. Pozostata ilos¢ zapotrzebowania na
bialko uzupeliajg specjalistyczne preparaty z kategorii Zywnosci
medycznej;

27) ttuszez 35-40% energii z diety dla dzieci w wieku 24-47 miesigcy, 30—40%

energii z diety dla dzieci starszych i mtodziezy, w tym kwasy tluszczowe
nasycone tak niskie, jak to jest mozliwe do osiagnigcia w diecie

zapewniajacej wlasciwag warto$¢ odzywcza;

28) weglowodany 55-65% energii.

Warto$¢ energetyczna Energia (En) Wiek (lata) Jednostki

2-3 950-1150
4-9 1500-1700
10-18 2000-2400

Biatko naturalne 2-3 ponizej S5 g

_ . . 4-9 ponizej 7 g

*Uwaga: do 'zbl'lansowar'na war‘.t0§01‘ 10-18 ponizej 12 g

energetycznej diety nalezy przyjaé, ze

biatko catkowite stanowi 10% energii

z diety w kazdej grupie wiekowej, w

tym 80% bialka catkowitego stanowi

biatko z preparatu, ktory przyjmuje

Wartos¢ odzywceza pacjent.

Thuszcz ogotem 2-3 35-40% En
4-9 30-40% En
10-18 30-40% En

w tym nasycone kwasy tluszczowe Tak niskie, jak to jest mozliwe do

osiagni¢cia w diecie zapewniajacej
wlasciwa warto$¢ odzywcza
Weglowodany ogdtem 2-3 | 55-65 % En
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4-9 55-65 % En
10-18 55-65 % En
Btonnik 2-3 > 10 g/dobe
4-9 > 15 g/dobe
10-18 > 20 g/dobe
Sod 2-3 750 mg/d
4-9 1000-1200 mg/d
10-18 1300-1500 mg/d
Gru'py srodkow Produkty rekomendowane Produkty niedozwolone
spozywczych

1) maki niskobiatkowe PKU; 1) tradycyjne maki;

2) skrobia pszenna, ryzowa, 2) tradycyjne pieczywo;
ziemniaczana, kukurydziana; 3) pieczywo cukiernicze i

3) pieczywo niskobiatkowe PKU; poélcukiernicze;

4) ptatki niskobiatkowe PKU; 4) tradycyjne kasze;

. 5) makarony, niskobiatkowe PKU; 5) tradycyjne ptatki;
Produkty zbozowe 6) ryz nisko}l;ialkowy PKU; 6) malz,arycj)ny 1‘E)radycyjne;

7) potrawy maczne niskobiatkowe 7) potrawy maczne tradycyjne.
PKU;

8) suchary niskobiatkowe;

9) tapioka;

10) sago.

1) warzywa §wieze, mrozone, 1) warzywa smazone lub
gotowane, duszone z niewielkim przyrzadzane z duzg ilo$cia
dodatkiem thuszczu, pieczone: thuszczu.
dynia zotedziowa, dynia pizmowa,
buraki czerwone, pak choi
(kapusta chinska), kapusta,
marchewka, kalafior, seler, ogorek,
kolczoch jadalny, mtoda fasolka
szparagowa zielona, baktazan, por,

Warzywa i przetwory salata, okra, cebula, pietruszka

warzywne korzen, papryka, dynia zwykta,
rzodkiewka, dynia makaronowa,
cukinia, pomidory, brukiew, rzepa,
maniok jadalny;

2) w ograniczonej ilosci — do 150
g/dobe: karczochy, rukola,
szparagi, awokado, brokuty,
brukselka, kukurydza, jarmuz,
gorczyca, groszek zielony,
pomidory suszone, szpinak.

. < 1 1) ziemniaki, bataty (raz dziennie lub | 1) ziemniaki smazone (frytki,
Ziemniaki, . . , .
Bataty wedtug 'mdyw%dualnych zalecen talarki).
lekarza i/lub dietetyka).

1) owoce dojrzate Swieze i mrozone: | 1) owoce niedojrzate;
jabtka, morele, banany, owoce 2) owoce w syropach cukrowych;
jagodowe (np. maliny, truskawki, | 3) owoce kandyzowane;

T e l_)oréwk.i’ arnel"ykar'ls-kie, jagody 4) przetwory owocc?we
OWOCOWe 1tp.?, wisnie, Zurawina, daktyl;, wysokostodzone;
gigi, grejpfrut, winogrona, gujawa, | 5) pozostate owoce suszone;
jackfruit, kiwi, cytryny, limonki, 6) owoce marynowane.
mango, melony, oliwki,
pomarancze, papaja, brzoskwinie,




gruszki, persymona, ananas,
$liwki, granat, rodzynki;

2) suszone: jablka, morele, Zurawina,
gruszki, sliwki;
3) sorbety, przeciery i musy
owocowe z niskg zawartoscig lub
bez dodatku cukru;
4) dzemy owocowe niskostodzone
(nie czedciej niz 4 razy w
jadtospisie dekadowym).
Nasiona roslin - 1) wszystkie nasiona roslin
straczkowych straczkowych.
- 1) orzechy/pestki/nasiona i ich
q q przetwory;
Nasiona, pestki, orzechy 2) wiérki kokosowe.
Mieso i przetwory miesne - 1) migso, wedliny i inne przetwory.
Ryby i przetwory rybne - 1) wszystkie ryby morskie i
stodkowodne, owoce morza.
Jaja i potrawy z jaj i ich 1) zamiennik jajka niskobiatkowy 1) jajaipotrawy z jaj.
alternatywy PKU.
1) napoje roslinne wzbogacane w 1) mleko i jego przetwory.
wapn, witaming D i Bi2, np. napoj
S0jowy, napoj owsiany — o
zawarto$ci biatka nie wigkszej niz
1 g/100 ml;
Mieko i produkty mleczne | 2) przetwory roslinne stanowigce
oraz ich alternatywy alternatywe dla produktow
mlecznych, wzbogacane w wapn,
witaming D i By, np. jogurty (o
zawarto$ci biatka nie wigkszej niz
1 g/100 ml) i sery weganskie o
niskiej zawarto$ci biatka.
1) masto; 1) thluszcze zwierzece, np.: smalec,
2) mickka margaryna; stonina, 16j;
Tluszeze 3) 01§je ros’lipne, np.: rzepakowy, 2) twgrde margaryny;
oliwa z oliwek; 3) majonez;
4) $mietanka/$Smietana. 4) tluszcz kokosowy 1 palmowy;
5) frytura smazalnicza.
1) budyn niskobiatkowy PKU; 1) galaretka (zelatyna);
2) galaretka z agaru; 2) ciastka, stodycze i inne wyroby
3) Kkisiel; tradycyjne;
4) miod/cukier (w ograniczonych 3) czekolada i wyroby
Desery ilosciach); czekoladopodobne tradycyjne.
5) ciastka i inne stodycze
niskobiatkowe PKU (nie cze¢sciej
niz 3 razy w jadtospisie
dekadowym).
1) woda; 1) napoje gazowane;
2) napoje bez dodatku cukru lub z 2) napoje wysokostodzone;
Napoje matg ilo$cig cukru — do 5 g/250 ml | 3) nektary owocowe;
(np. kawa zbozowa, herbaty, 4) wody smakowe z dodatkiem

napary ziolowe i owocowe,

cukru;

25



kompoty, kakao niskobiatkowe); 5) mocne napary kawy i herbaty;
3) soki warzywne bez dodatku soli; 6) kakao;
4) soki owocowe (nie czeéciej niz 3 7) napoje energetyzujace;
razy w jadtospisie dekadowym). 8) napoje alkoholowe.
1) naturalne ziota i przyprawy np.: 1) kostki rosotowe i esencje
lis¢ laurowy, ziele angielskie, bulionowe;
koper zielony, kminek, tymianek, | 2) gotowe bazy do zup i soséw;
majeranek, bazylia, oregano, 3) gotowe sosy satatkowe i dressingi;
tymianek, lubczyk, rozmaryn, 4) musztarda;
pieprz ziotowy, gozdziki, 5) sos sojowy, przyprawa
Przyprawy i inne cynamon; uniwersa.lna w plynie;
2) gotowe przyprawy warzywne; 6) substancje stodzace, w tym
3) keczup; aspartam.
4) karagen, pektyna, guma guar, agar,
guma arabska;
5) so6li cukier/miod (w

ograniczonych ilo$ciach).
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