Fenylketonurie

PKU




Fenylketonurie (PKU) —
hyperfenylalaninémie typ I

Vyskyt 1:10 000

Porucha aktivity fenylalaninhydroxylazy éPAH) v 1'é‘rr'ech - blokuje
preménu fenylalaninu — tyrosin => hromadéni fenylalaninu a jeho
metabolita v krvi, |c tyrosinu

« Dag.

— 4-6.den po narozeni krev z paticky — kazdy novorozenec
« Lécba

— Celozivotni dieta — nizkofenylalaninova vyziva se | ptrijmem B (o 80%)

— Individualni omezeni

— Tolerance fenylalaninu 12 — 24 mg/kg

— Suplementace AMK bez fenylalaninu + ionty + stopové prvky + vitaminy
« Prognoza

— Véas dg. — dobra

— Pozd¢ dg. a bez diety - Esychomo’rorické retardace, oligofrenie,
epilepsie, ekzémy, zapach moci a potu po mysing, riziko poskozeni plodu v
tchotenstvi s rist. Retardaci a mikrocefalii a VV srdce




Obsah fenylalaninu v
potravinach

Obsah Phe Obsah Phe
Druh potraviny mg/100 g Druh potraviny mg/100 g
potraviny potraviny
maso veplove primér 604 chléb 450
maso hovézi primér 853 brambory nové 88
kufe 795 brambory X.-XIT. 123
file 610 brambory I.-IIT. 145
mlcko 145 brambory k jaru 172
jogurt 251 kvetak 77
syr Eidam 1445 mrkev 35
vejce 702 petrZel 154
maslo 34 celer 78
mouka polohruba 520 CoCka 1177
ryZe 350 jablko 15
t€stoviny 680 banan 55
peCivo 340 pomeranC 50




Vhodné a nevhodné potraviny
pro PKU
Zakazané potraviny

Maso, masné vyrobky, vejce, mléko a mlééné vyrobky, peéivo,
cukrovinky (¢okolada a zel. bomb.), orechy, mik, susené ovoce, obiloviny,
lusténiny, napoje (light, slazené aspartamem)

Potraviny vhodné v omezeném mnozstvi
Brambory a bramborové vyrobky, ryze, ovoce, zelenina, ketup, hoitice,
majonéza

Potraviny vhodné, lze podavat bez omezeni

Cukr a cukr'ovinkY (med, dzemy, ovocné zelé¢, fondin, tvrdé kyselé
bonbény, ovocné lipo), tuky, nizkobil. pecivo (tmavy i svétly chléb PKU,
kirehky chléb Protam, sladké peéivo - ovocny chlebicek, linecké pecivo,
sladké keksy, medovnicky ), kompoty, zeleninovy bujon, obiloviny
(téstoviny PKU (polévkoveé nudle, hvézdicky, musle, kolinka, fleky), mouka
Apromix, Vitaprotam, na zahuiténi - Maizena, Solamyl, pudinkovy prasek




Ptiklady potravin pro
nizkobilkovinnou dietu

**Obsah
Nazev vyrobku *Obsah bilkovin Fenylalanin(Phe)

Apromix 1 kg - peéivovd smés 0,4 16
Vitaprotam 500g - smés na peéeni chleba a

peciva 0,3 22
Téstoviny 250g - kolinka, vl. nudle, fleky,

vietena, musle ..... 0,4 20
Spagety, zdvitky Aprocel 250g 0.4 15
Ryze Aproten 500g 0,6 40
Kiehky chléb Protam 60g 0,9 28
Lp Flakes lupinky 340g 0,5 20
Lp Drink napoj 400g - plnohodnotna nahrada

mléka 0,5 20
Chléb ¢erstvy 650g 0,2 20
Pecivo bulky 4x 40g 0.4 20
Medovniéky 200g 0,3 27
Pikoty 100g 0,2 4




