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Historie objeveni
Prvnim kdo dg. PKU byl Asbjorn Folling (1888-1973)

objasnéni mentdlni retardace dvou sourozencu

Test moci na obsah ketolatek: moc se po pridani chloridu zelezitého
namisto ocekavaného cervenohnédého zbarveni moc zezelenala

Pricinou kys. fenylpyrohroznova, podle ni dostala nova nemoc
jméno Imbecilitas phenylpyruvica — souvisi s mentalni retardaci
sourozencl?

Zkoumal 400 déti v ustavu pro dusevné choré v Oslu — objevil dalSich
8 déti vC. dvou sourozencu se stejnym nalezem v moci

1934 vydal publikaci, kde popsal touto nové objevenou poruchou
latkové premeény: V poznamkach mimo jiné zaznamenal, ze tyto déti
maiji i dalsSi spolecné charakteristiky jako: svétla plet, ekzantém,
Sirokd ramena, shrbena postava, kreCovitd chize a charakteristicky
zapach. VSechny také trpély poruchou intelektu.

Folling se dale zabyval fenylketonurii, predpokladal, ze mnozstvi
kyseliny fenylpyrohroznové v moci je vysledkem neschopnosti
organismu metabolizovat aminokyselinu fenylalanin




Novorozenecky screening (NS)

NS: je aktivni celoplosné vyhledavani chorob u novorozencu
v jejich Casném, preklinickém stadiu. Pfi novorozeneckém
screeningu jsou v CR vysetreny vsechny novorozené déti

Screening se provadi metodou odbéru suché kapky krve, tato
metoda umoznuje vysetrit nasledujici vrozena Ci dédicna
onemocneni:

* Endokrinni onemocnéni: kongenitalni hypotyredza, kongenitalni adrenalni
hyperplazie

- Dédicné poruchy metabolismu: fenylketonurie a hyperfenylalaninemie,
leucinoza (nemoc javorového sirupu), deficit acyl-CoA dehydrogenazy
mastnych kyselin se stfedné dlouhym retézcem, deficit 3-hydroxyacyl-CoA
dehydrogenazy mastnych kyselin s dlouhym retézcem, deficit acyl-co
dehydrogendzy mastnych kyselin s velmi dlouhym retézcem, deficit
karnitinpalmitoyltransferazy I, deficit karnitinpalmitoyltransferazy Il, deficit
karnitinacylkarnitintranslokazy, glutarova acidurie typ |, izovalerova acidurie

* Jind onemocnéni: cysticka fibrdza




Novorozenecky screening (NS) Il

Predpoklady pro zahajeni celoplosSného screeningu lez podle
ISNS

(International Society for Neonatal Screening):

- VySetrovana choroba musi byt jasné definovana — musi existovat
jednoznacny diagnosticky nastroj k potvrzeni Ci vylouceni choroby

*  Choroba predstavuje vyznamny zdravotné socialni problém. Jak
individualné tak i celospolecensky.

- Choroba je Casta. Ve vyspelych zemich lze spatfovat tuto hranici
v incidenci 1:50 000 az 100 000.

« Zachyceni choroby v jejim Castém presymptomatickém stadiu umoznuje
takova terapeuticka opatreni, ktera zasadnim zplsobem pozitivné ovlivni
pribéh choroby, ¢i dokonce snizi jeji mortalitu. Terapeuticka opatreni
musi byt dostupna a zajistitelna pro vSechny zachycené jedince.

* Existuje obecné uznavany screeningovy test

- Spolecnost je schopna zajistit provadéni laboratorniho testu u vsech
svych novorozencu po strance organizacni a ekonomické.

*  Prinos NS ma byt pozitivni vici jeho nakladim
- Zavedeni NS je kontinudlni proces, jeho vérohodnost a uc¢innost musi byt
trvale vyhodnocovany a sledovany.




Novorozenecky screening PKU

PKU byla prvni poruchou, ktera byla pomoci NS
stanovovana

Prvni novorozenecky screeningovy program s cilem
prevence oligofrenie u déti s fenylketonurii byl vyvinut v 60.
letech 20. stoleti v USA. Zakladatelem NS fenylketonurie je
profesor Robert Guthire: 1963 vynalez|l a nasledné i zaved|
do celoplosného provadéni spolehlivou metodu pro NS
fenylketonurie

Guthrieho test je zalozen na kompetitivni inhibici. Inhibicni
slozka, ktera normalné brani rdstu bakterii obsazenych

v kultivacni pudé, prestane branit bakterialnimu ruastu,
jestlize se na pudu umisti tercik filtracniho papirku prosakly
krvi, v niz je velké mnozstvi fenylalaninu. Fenylalanin
obsazeny v této krvi soutézi s inhibicnim faktorem a prevysi
icbo inhibicni schopnost.




Novorozenecky screening PKU v CR

Vyhledavani déti postizenych fenylketonurii zahajila Blehova na vinohradské
klinice déti a dorostu jiz v roce 1958. V té dobé byl jedinym dostupnym
vysetrenim klasicky mocovy test s chloridem zelezitym.

V roce 1959 vysel pisemny apel na pediatrickou obec, aby bylo zapocato s
vySetrovanim novorozencd.

Pri rozvinuteé siti pediatrické péce bychom se tak patrné byli stali prvnim
statem na svété, ktery by celoplosné vysetrovani uskutecnil.

V roce 1966 bylo v evidenci kliniky 62 pozdé diagnostikovanych pacientt s
fenylketonurii.

Po |éta trvajicich marnych snahach o celoplosné zavedeni mocového
screeningového testu, (provadél se ve 4—6 tydnech Zivota) se pozornost
soustredila na krevni test s pouzitim Guthrieho metody, protoze krevni vzorek
bylo mozné odebrat jesteé pred propusténim ditéte z porodnice.

Vzhledem k tomu, ze byla provedena rada studii a také snaha vyvinout
tuzemskou vyrobu tedy vyhnout se dovozu ze zahranici zpozdilo se zavedeni
celorepublikového screeningu, az na rok 1975 od tohoto roku je screening
provadén na celém uzemi Ceskoslovenska.




Novorozenecky screening PKU v CR I

Do roku 2009 byl screening dédi¢nych poruch metabolismu zajistovan
ctyrmi laboratornimi centry, pricemz dvé byly v Praze, jedno Brné a
jedno v Ostraveé. Tato centra nebyla v provadéni NS jednotna a
provadéla screening riznymi laboratornimi technikami

Od rijna roku 2009, na zakladé metodického opatreni k zajisténi
celoplosného novorozeneckého laboratorniho screeningu a nasledné
péce jsou v CR urceny pouze 2 laboratore, ve kterych se provadi NS
dédi¢nych poruch metabolismu. Obé pracovisté provadi NS metodou
tandemové hmotnostni spektrometrie (MS/MS)

+ VSeobecna fakultni nemocnice, Praha

 Fakultni nemocnice Olomouc

Tandemova hmotnostni spektrometrie —se pouziva také k diagnostice
dédicnych poruch jako je organicka acidurie a poruchy B-oxidace
mastnych kyselin jeji vyhoda je také v tom, ze vzorek krve |ze odebrat
jiz 3. den po narozeni




Prevalence a incidence PKU

Frekvence vyskytu PKU je rizna u jednotlivych populaci.
Incidence této metabolické poruchy je vzacna ve Finsku (1:
100 000), v Zidovské populaci Ashkenazy (1:180 000) a
cernosské populaci USA (1:50 000)

Vysoka incidence je v Irsku (1: 4500), nejvyssi incidence
choroby byla zaznamendna u waleskych Romu (1:40).

Ve slovanské populaci se incidence fenylketonurie pohybuje
od (1:6 000-9 000), v CR je incidence onemocnéni 1:9 000,
ve Slovenské republice je incidence PKU 1:10 000

Od roku 1975 do konce roku 2000 bylo v Ceské republice

diagnostikovano celkem 510 pripadu hyperfenylalaninémie
(HPA) u 270 muzl a 240 Zen




Metabolismus fenylalaninu

Fenylalanin je metabolizovan hlavné v jatrech za ucasti

systému fenylalaninhydroxylazy (PAH) na tyrosin.
K vytvoreni molekuly vody je treba darce vodiku tim je

v tomto pripade tetrahydrobiopterin (BH,).
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Poruchy v metabolismu PHE

Poruchy ve fenylalaninhydroxylaze (PAH) nebo v tvorbé nebo v recyklaci
BH, mohou vést hyperfenyalaninémii (HPA) a rovnéz k deficitu tyrosin, L-
dopa, dopaminu, melaninu, katecholamin( a serotoninu.

Defekt v systému fenylalaninhydroxylazy: je-li omezena hydroxylace PHE
na tyrosin, mlze byt PHE transaminovan na fenylpyruvat, ktery se pak
dostava ve zvySeném mnozstvi do moce, odtud termin fenylketonurie.
Nelécena vede k trvalému postizeni centralniho nervového systému (CNS).

Defekt v tvorbé a regeneraci ¢i recyklaci tetrahydrobiopterinu (BH,):
Enzym PAH vyzaduje pro svoji aktivitu a funkci tetrahydrobiopterin. Pokud
dojde k jeho poruseni je narusen metabolismus fenylalaninu a také
metabolismus tyrosinu a tryptofanu, protoze BH, kofaktorem pro
fenylalaninhydroxilazu, tyrosinhydroxylazu a tryptofanhydroxylazu. BH,
je tedy nutny pro tvorbu neurotransmitert v mozku (dopamin,
katecholaminy, melaninu, serotoninu a dalsi). Jestlize pacienti s touto
poruchou nejsou IéCeni, mohou mit neurologicka poskozeni: patologicky a
variabilni tonus, abnormalni pohyby, drazdivosti a letargii, kfecemi,
mikrocefalii, progresivni zpozdéni vyvoje. Tito pacienti, nereaguji na dietni
|éCbu bez fenylalaninu. Omezeni fenylalaninu v dieté vede k opravé
hyperfenyalaninémie, ale nema efekt na blokaci v syntéze
neurologickych transmiteri. Lécba vyZaduje dodavku peroralniho
tetrahydrobiopterinu.




Definice hyperfenylalninémie

Zvyseni plazmatické hladiny fenylalaninu na 120 pumol/I pfi
pomeéru fenylalanin:tyrozin >3. Porucha je podminéna
funkénim omezenim enzymu PAH (98%) nebo poruchou
biosyntézy Ci regenerace kofaktoru BH,. Nelécene
onemocneéni vede zpravidla k tézké mentalni retardaci.

Hyperfenylalaninémie muze byt dusledkem mnoha
riznych okolnosti:

Primarni je geneticky defekt v enzymu PAH

Dale jsou vsak také diagnostikovany odchylky v syntéze nebo
metabolismu kofaktoru tohoto enzymu BH,.

I e

Sekundarni priciny zvysené hladiny fenylalaninu mohou byt
nezralost, onemocnéni jater nebo ledvin a nékteré léky.




Klasifikace hyperfenylalaninémie

Klasifikace a rozdéleni fenylketonurie dle hladiny fenylalaninu
a aktivity PAH je dulezité k indikaci dietni |éCby.

Poruchy v metabolismu pterint (BH,) byly drive nazyvany jako
maligni PKU nebo maligni HPA, dnes je vsak lepsi tyto poruchy
nazyvat podle prislusného enzymatického deficitu

Hyperfenylalaninemii mtizeme podle hladiny fenylalaninu a
aktivity PAH v krvi klasifikovat na

Plazmaticka koncentrace Rezidualni aktivita
Nazev onemocnéni
fenylalaninu pred terapii PAH
Klasicka fenylketonurie (PKU): | 1200 umol/l <1%
Mirna fenylketonurie (PKU): 600-1200 umol/l 1-5%
Mirna hyperfenylalaninémie 120 — 600 pumol/1 >5%
(HPA)




Diagnostika PKU

Hyperfenylalaninemie muze byt zplsobena poruchou

v enzymu PAH nebo poruchou kofaktoru BH,. Vzhledem
k tomu, Ze kazda porucha musi byt |é€¢ena jinym zplUsobem,
je nutné vysetreni aktivity tetrahydrobiopterinu, pro
vylouceni jeho poskozeni.

Dg. test s (BH,): peroralni podani BH, nesnizuje vyrazné
koncentraci fenylalaninu v plazmé u novorozencu s PKU,
ale mulze upravit hladinu fenylalaninu u pacientu

s defektem v tvorbé a regeneraci Ci recyklaci
tetrahydrobiopterinu. Zjisténi této poruchy ma okamzité
terapeutické dusledky.

LéCba tohoto postizeni: L-DOPA, karbidopa, 5-
hydroxitryptofan, dieta, BH,




Dedicnost PKU

PKU je dédi¢na autozomalné recesivni dédicnosti

i odin Muz Zena
ravi jedinci O

Postizenijedinci [Iil] @
Heterozygoti |2 O




Klinické projevy nelécené PKU

Tézka mentalni retardace (1Q<50),

Zapach pripominajici mysinu

Ekzém

Mensi pigmentace vlasu, kuze a duhovky

Mensi vzrust

Mikrocefalie

Neurologické postizeni (zvyseny svalovy tonus,
parkinsonické symptomy a poruchy chuze a tiky).
Poruchy chovani (hyperaktivitu, mimovolni pohyby,
agresivitu, anxietu a socialni izolaci)
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Studie zjistujici vliv PHE na mozkovou
tkan po ukonceni diety

Studie Kocha z roku 1996 se zabyvala 1Q, urovni akademického vzdélani a socidalnim
vyvojem u dospélych osob s fenylketonurii. Osoby byli rozdéleni do 3 skupin:

1. Skupina: 18 jedincl, primérny vék 22 let, diagnostika PKU do 2,6 tydne. VSichni
jedinci z této skupiny dodrzovali stanovenou dietu. U vSech ¢len( této skupiny byly
hladiny fenylalaninu v dospélosti mezi 600-800 pmol/l. U téchto jedincl byly patrné
vynikajici vysledky. Primeérné hodnoty 1Q byly 104 bodu (rozpéti 74-123).78 % z nich
studovalo na univerzité. Jedenact jedincl z této skupiny ma stabilni zaméstnania 7
stale studovalo, pouze jeden byl nezaméstnany.

2. Skupina: 21 jedincl, pramérny vék 26 let, diagnostika PKU probéhla
novorozeneckym screeningem. VSichni jedinci v této skupiné ukoncili dietu

v primérném véku 7,8 let a dietu nedodrzovali po dobu 18 let. Priimérné hodnoty 1Q
jedincu z této skupiny byly 92 bodU (rozpéti 69-116). Hladina fenylalaninu byla

v rozmezi 900-2400 pumol/l. 7 jedinci studovalo na univerzité, 15 je v sou¢asné dobé
nezameéstnanych a 5 je zavislych na socidlni podpore a jeden je mentalné postizeny.
Celkem maiji 9 déti, prficemz vSechny pochazeji z neplanovanych téhotenstvi. Ve skupiné
bylo 13 Zen z nich 3 ukondily téhotenstvi potratem a ze 2 téhotenstvi se narodily déti se
zavaznymi srdecnimi poruchami. Jeden jedinec, ktery byl bez diety 25 let, je nestabilni,
trvale nezameéstnany a impotentni, a to pres to, ze hladiny fenylalaninu ma pouze ve
vysi 600-1200 pumol/I.




ee vV

Studie zjistujici vliv PHE na mozkovou

tkan po ukonceni diety i

3. Skupina: 19 jedincU, primérny vék 27 let, primérny veék diagnostiky
PKU byl 2,7 roku. VSichni pokracovali s dietou az do dospélosti.
Priimérné 1Q jedincu této skupiny bylo 83 bodU (rozpéti 55-108). Tito
jedinci prokazali narust IQ o 20 bodl od véku 6 let, a dokonce
vyrazneéjsi nardst od doby, kdy zacala |écba. IQ 108 méla jedna Zena, u
které bylo onemocnéni diagnostikovano ve véku 1,5 roku, tehdy byl jeji
vyvojovy kvocient 60 (mentalné retardovand). V 6 letech méla 1Q 101 a
je jednim ze 2 pacientl v této skupiné, kteri navstévuji univerzitu. Dalsi
jedinec je Zzena, které byla PKU diagnostikovana ve véku 2,5 roku,
tehdy méla nemeéritelné hodnoty IQ. Nyni ve véku 21 let je stale pod
dietni kontrolou, pomaha s domacimi pracemi, hraje na klavir a je
schopna komunlkace Ctyfi jedinci z této skupiny pracuji v domacnosti,
pét je zavislych na socialni podpore a jeden byl soudné stihan pro
pedofilii. Pouze jeden je Zenaty (vdana) celkem vSak maji jedinci v této
skupiné 10 déti.

Vysledky studie potvrzuji, ze ukonceni diety je skodlivé nejen pro
intelektualni vyvoj, ale také pro spolecenské uplatnéni.




Patogeneze PKU

Pri nelécené PKU dochazi k akumulaci fenylalaninu v burikach lidského organismu a
jeho télesnych tekutinach Hromadici se fenylalanin je v téle odbouravan na:
fenylpyruvat, fenylalaktat a fenylacetat. Tyto se v krvi objevuji ve zvySenych
koncentracich a jsou nasledné vylucovany ledvinami.

Vysoka hladina PHE tlumi aktivitu tyrozinhydroxylazy a tryptofanhyroxylazy.
Tyrozinhyroxylaza metabolizuje tyrozin na neurotransmiter dopamin a dale az na
melanin. Tryptofanhyroxylaza metabolizuje tryptofan na neurotransmiter serotonin.
Narusenim aktivit téchto enzymi dochazi k deficitu neurotransmiter(i (dopaminu,
serotoninu, noradrenalinu, adrenalinu a melaninu)

Zvysené hladiny fenylalaninu v krvi zpUsobuji dysbalanci ostatnich dlouhych neuralnich
aminokyselin, coz vede ke zvySené koncentraci tyrosinu a serotoninu v mozku. Pomér
hladiny fenylalaninu v krvi/v mozku je kolem 1/4.

Mechanizmy pusobeni fenylalaninu na naruseni mozkové tkané nejsou zatim plné
objasnény, hypotézy:

Fenylalanin tlumi transport ostatnich aminokyselin hematoencefalickou bariérou, ¢imz
dochazi k poruse intracerebrdlni syntézy proteini a myelinizace.

Fenylalanin tlumi ATP-surfurylazu, ¢imz dochazi k zvysenému odbouravani myelinu.



Lecba PKU

Cilem |lécby fenylketonurie je snizit hladiny
fenylalaninu tak, aby se zabranilo neuropatologickym
ucinkim. Hladina fenylalaninu v krvi je dana aktivitou
enzymu fenylalaninhydroxylazy pripadne kofaktoru BH,
a prijmem fenylalaninu v diete.

Lécba fenylketonurie by méla zacit ihned po jejim
zjisténi, nejdéle vsak 7. -10. den po narozeni, dulezité
je, aby hladina fenylalaninu byla snizena co nejrychleji.
Dieta by méla byt dodrzovana po cely zivot. Dieta se s
vekem postupné uvolnuje. K prisné dieteé by se mely
vratit Zeny v prubéhu téhotenstvi.




Pristupy k lecbée PKU

Velka Britanie | Némecko USA France CR
>240 umol/I (FNKV,
Indikace k zahajent diety dle mnostvi PHE v umol/l{
i >400umol/I >600 pmol/l [ >360-600 umol/I [ >600 umol/l | FN Brno)
Vi
>600 pmol/l (VFN)
do 10 let
. - v v v véku se .
Doporucend doba trvani diety celoZivotni celoZivotni celozivotni SHAIVM celoZivotni
y
sledovanim
Cilové hladiny phe k véku: 0-2 let 120-360 I 500-400 I
- mo - mo
Cilové hladiny phe k véku: 3-6 let H 40-240 40-240 "
umol/l 120-360 pmol/l | Hmol/!
Cilové hladiny phe k véku: 7-9 let kmol/ 200-500 pmol/I
120-480 umol/I
Cilové hladiny phe k véku:10-12 let 40-900 200600 umol/i
umol/I 120-600 40-1200 H
Cilové hladiny phe k véku: 13 -15 let umol/l umol/I
120-700 pumol/I
Cilové hladiny phe k véku: vice let 40-1200 120-900 200-800 pumol/I
mol/I
Cilové hladiny phe k véku: nad 18 let kmol/ umol/l 200-1000 pmol/I
Frekvence monitorovani 0-1 roky o tydné/mesicné | iydne tydné
Frekvence monitorovani 1-2 roky tydné ,
- - 1x za 14 dni
Frekvence monitorovani 3-4 let ,
- - 1x za 14 dni
Frekvence monitorovani 4 -5 let 1x za mésic/14x
Frekvence monitorovani 6- 7 let 1xza 14 dni za 3 mésice do 1x za2-4 tydny
Frekvence monitorovani 7-9 let 18 let 1x mésicné
mésicné 1x mésicné

akvence monitorovani 10-15 let

vlastnivolba

1x za 1-3 mésice




Dietni terapie PKU

Dietni omezeni pri lécbé fenylketonurie je velmi prisné, jak

z hlediska slozeni stravy, tak z hlediska vybéru vhodnych
potravin. Cilem lécby je udrzet takovou hladinu PHE v krvi, ktera
se priblizuje normalnim hodnotam pro dany véek. Lécba dietou
trva po celou dobu zivota, v dospélosti je dieta obvykle mirnéjsi

Nakladnost diety oproti normalni strave se lisi dle véku a
toleranci fenylalaninu pacientem. Dieta pfri fenylketonurii je
nakladnéjsi zhruba o 40-50% nez bézna strava

Dietni omezeni fenylalaninu je stanoveno individualné na
zakladé porovnani zjisténé a doporucované hladiny fenylalaninu
v plasmé také vzhledem k véku, pohlavi, rychlosti rlstu,
psychologickém a neurologickém vyvoji pacienta. A dale na
aktivité enzymu fenylalaninhydroxylazy, tedy na schopnostech
pacienta PHE zpracovat




Dietni terapie PKU Ii

Fenylalanin je aminokyselina, ktera se vyskytuje ve vsech
bilkovinach.
Fenylketonuricka dieta je zalozena na Ctyrech zakladnich
principech:

* Vylouceni jidel s vysokou koncentraci fenylalaninu tyka se prevazné
potravin zivo¢iSného plvodu (maso, ryby, syry, vejce, jogurty, zmrzliny,
ryze a obili)

* Neomezeny pfijem potravin s velmi nizkym obsahem fenylalaninu (< 30
mg /100 g) napf. sacharidy, ovoce, nékteré druhy zeleniny

* Vypoctené mnozstvi vybranych prirozenych a vyrobenych jidel se
strednim obsahem fenylalaninu (> 30 mg /100 mg) napf. brambory,
Spenat, brokolice, nékteré druhy specialniho chleba a specialni téstoviny

* Vypoctené mnozstvi smési aminokyselin bez fenylalaninu obohacené o
vitaminy, mineralni latky a stopové prvky.




Potraviny bez PHE

Na trhu jsou k dispozici potraviny, urcené pro zvlastni
vyzivu osob s fenylketonurii, tyto jsou oznaceny jako
,potraviny bez fenylalaninu®

Vyhlaska 54/2004 o potravinach urcenych pro zvlastni
vyZivu a zpUsobech jejich pouziti, stanovuje pozadavky na
potraviny bez fenylalaninu:
Potravinami bez fenylalaninu se rozuméji potraviny vyrobené
zvlastnim technologickym postupem tak, aby obsah fenylalaninu
nebyl vyssi nez 20 mg ve 100 g nebo 100 ml potraviny ve stavu

urceném ke spotrebé. U potravin vyrobenych ze surovin prirozené
neobsahujicich fenylalanin musi byt jeho obsah nulovy.

Potraviny bez fenylalaninu jsou urceny pro osoby s vrozenou,
geneticky podminénou poruchou metabolismu fenylalaninu.




Vypocet obsahu fenylalaninu podle
mnozstvi a druhu bilkoviny

1. Zjistime, kolik gramu bilkovin Prmérny  obsah
vyrobek obsahuje. Vyrobce Potravina Z:Z,‘:, fg)b"km""y
vétSinou uvadi obsah bilkovin ve Corstvé ovoce 7
1 OOg Verka. Cerstva zelenina 35

2. Zjistény pocet gramu vynasobime Cerstvé houby 29

. Brambory a vyrobky z nich 49

obsahem fenylalaninu podle tabulky 2ko 3 mIEng v
yrobky 51
5 (tabulka respektuje fakt, ze rizné Pecivo 58
druhy bilkovin v potravinach Veprové maso 44
obsahuji odliSné mnozstvi Hovezl maso 48
. Uzeniny 46
fenylalaninu). Ryby 3
Orechy 51
Obili 55
Zloutek 49
Bilek 69
Cukrovinky (¢okolada, susenky) | 50

Ve Velké Britanii se pouziva systém ,vymeény bilkovin®, kde 1g bilkoviny
predstavuje priblizné 50 mg fenylalaninu




Dietni lécebné pripravky

Hlavni zdroj bilkovin ve vyzivé pacientt s PKU.
V dietnich IéCebnych pfipravcich jsou pritomny vSechny
aminokyseliny mimo fenylalaninu.
Aminokyseliny nejsou spojeny chemickymi vazbami, pri traveni
tedy odpada proces jejich postupného stépeni. Tyto pripravky se
velmi rychle vstrebavaji do krve.
Pripravky je tedy vhodné uzivat po jidle a jejich doporucenou
denni davku rozdélit nejlépe na 3-5 dil
Slozeni proteinovych pripravkd muize byt rozdéleno do 4 skupin
Proteinovy hydrolyzat v prasku
Aminokyselinovy prasek: nékteré obsahuji cukr a tuk a vitaminu a
mineralni latky
Aminokyselinové tablety nebo kapsle: nékteré obsahuji prfidany cukr,
tuk, vitaminy a mineralni latky
Aminokyselinové tyCinky s tuky, cukry, vitaminy a mineralnimi latkami
_Ready to drink formulas s cukry, vitaminy a mineralnimi latkami




Lécebné pripravky- mnozstvi ve strave

Guidelines vydané Medical reasearch council doporucuji velké mnozstvi
aminokyselinovych pripravk(: Predpokladaji, Ze déti mladsi 2 let, by méli pfi nejmensim
uzivat 3g/kg/den. Déti starsi 2 let by méli byt udrzovany na davkach 2 g/kg/den. Tato
doporuceni jsou vyssi neZ bezpecné limity dle WHO/FAO/UNU z roku 1985. Podle nich
by déti s PKU méli mit stejné davky proteinll jako déti bez PKU na pokryti jejich potreb
pro rlst, podporu a bézné ztraty dusiku.

Je predpokladéano, Ze substituce jednoduchych aminokyselin muize vést k jejich
horsSimu vyuziti. ProtoZe vzrUst a pokles koncentrace jednoduchych aminokyselin v krvi
je mnohonasobné rychlejsi nez pfi konzumaci peptidl a proteinl. Tento fakt vede

k vétSim ztratam aminokyselin. Bylo dokazano, ze ztraty dusiku jsou mnohem vétsi u
osob, které konzumuji adekvatni mnozstvi protein(i pouze z aminokyselinovych
prepardtll nez u osob konzumuijici celé proteiny

Studie MacDonaldové, ktera sledovala 25 déti od 2-10 let. V ramci studie bylo
provedeno porovnani vysokého prijmu bilkovinného ptipravku (2g/kg/den) a nizkého
prijmu bilkovinného pfipravku (1,2g/kg/den). Kazdé mnozstvi bylo podano po dobu 14
dnu, mezitim vidy probéhlo obdobi procisténi, ve kterém se déti vratili ke svému
obvyklému pfijmu bilkovinné nahrazky. Détem rodice odebiraly krev 2 x denné.
Vysledkem této studie bylo, ze u déti vyznamné vzrostli hladiny fenylalaninu v krvi
v dobé, kdy konzumovaly mensi mnozstvi dietniho pripravku

NiZsi doporucené davky bilkovinnych pripravki vSsak mohou vést u pacienta k lepSimu
___prijmuti diety a lepSimu compliance pacienta.




Materské mléko (MM) pri PKU

Diagnostika PKU probiha mezi 1-2 tydnem véku ditéte.
Do té doby jsou déti vétSinou krmeny materskym mlékem nebo umélou pocéatecni vyzZivou.
Primdarné zapotrebi snizit mnozstvi fenylalaninu na doporucované hodnoty.

Lécba je provadéna tak, Ze se na dobu 2-5 dnli pferusuje podavani normalni stravy (materské
mléko, uméla pocatecni vyziva) a misto nich dité dostdva smés aminokyselin bez fenylalaninu, které
je ur¢eno pro kojence a obsahuje vsechny ziviny mimo PHE. Pfitom je pravidelné sledovana hladina
PHE v krvi ditéte.

Kdyz hladina poklesne do Ié¢ebného rozmezi, zavadi se do stravy ditéte opét materské mléko nebo
uméld pocatecni vyziva.

Materské mléko se zacne podavat po 3-5 dnech a hleda se optimalni pomér mezi MM a smési
AMK bez phe, aby PHE byl v terapeutickém rozmezi 120-240 umol/Il. Jeho mnozstvi musi byt
vypocitano, na takoveé, které je dité schopno zpracovat, aniz by mu stoupala hladina fenylalaninu

v krvi. Rada déti snese pouze poloviéni mnozstvi b&inych davek mléka, a tedy zbyvajici objem stravy
je podavan ve formé dietnich |é¢ebnych pfipravkd bez fenylalaninu.

V tomto obdobi je velmi dlleZité pravidelné tydenni monitorovani hladiny fenylalaninu v krvi. Je
velmi podstatné, aby hladina fenylalaninu v tomto obdobi byla dostatecnd z divodu ristu ditéte,
ale ne pfrilis vysoka, pro nebezpecli poskozeni mozkové tkané

Kojeni by mélo byt Zenam doporucovano nejenom pro obsah antimikrobiotickych a antivirotickych
latek na podporu imunity, ale také proto, ze nedavné vyzkumy ukazaly, ze kojené déti
s fenylketonurii maji vyssi inteligencni kvocient.




Materské mléko (MM)

Studie z roku 2007 hodnotila efekt MM na hladinu
fenylalaninu a rust déti s PKU. Srovnavala 35 déti
krmenych materskym mlékem s dodavkou
aminokyselinovych pripravkl bez fenylalaninu, kazdé 3
hodiny a 35 déti krmenych umélou mlécnou vyzivou.
Ukazalo se, ze hladiny fenylalaninu byly normalni u
87% déti krmenych materskym mlékem a u 74,4%
krmenych umélou mlé¢nou vyzivou. Rust byl
rovhomeérny v obou dvou skupinach. Zaverem studie je,
ze kojeni v prubéhu lécby poskytuje adekvatni
metabolickou kontrolu a rust détem s fenylketonurii




Specifické deficity u pacientu s PKU -
vitamin A, B;a B,,

B,,.Studie z roku 2009 sledovala 37 adolescentl (28 bylo na dietni terapii a 9
dletu nedrzelo).

Pacienti, ktefi drzeli dietu, méli nedostacenou hladinu B12 pod 150 pmol/l a 6
meélo hranlcnl hladinu B12 (150-200 pmol/l) Zadny nemél specifické
neurologické priznaky.

A: Studie sledujici mnozstvi vitaminu A v krvi pacientl s PKU zjistila, Ze pokud
tito pacienti dostavali aminokyseliny v doporucenych mnozstvich a jejich
prijem vitaminu A stravou byl vétsi nez doporuceny. 48% zkoumanych
pacientll mélo snizené mnozstvi vitaminu A (20 < 30 pg/dl) nebo pfimo deficit
(<20 pg /dl) (2).

B¢. Studie z roku 2006 sledovala 31 pacientl s PKU nad 17 let, ktefi jiz nebyli
na dieté. 7 z nich nedostavalo zadnou suplementaci amlnokyselmaml a2

z nich dostavalo neutralni aminokyseliny v tabletach. Krevni vzorky byly
odebrany od 31 pacient(l. Devét pacientd (29%) mélo hladinu kobalaminu pod
200 pmol/l a jeden pod 150 pmol/l normdalni rozmezi je 150-670 pmol/I.

V ramci studie byl také zhodnocen jidelnicek 28 pacientd, zjistilo se, Ze 9 ze 14
muzl a 10 ze 14 Zen ma nizsi nez doporuceny denni pfijem vitaminu By
Nebyla vsak nalezena zadna asociace mezi hodnotou plasmatického
homocysteinu a dennim pfijmem vitaminu B,. 11 pacientu uZivajicich denné
~pilulku vitaminu B, méli signifikantné nizsi hladinu homocysteinu v krvi.




Specifické deficity u pacientu s PKU -
mineralni latky

Fe: U pacientU s fenylketonurii jsou bézné nalézany snizené hladiny feritinu
v krvi, ackoli hladiny hemoglobinu a erytrocytl jsou normalni. Snizena
biodostupnost zeleza neni zcela vysvétlena, ackoli pfijem vitaminu C, ktery
pomaha vyuziti zeleza, je u pacientd s PKU dostatecny

Zn: Nizka hladina zinku byla potvrzena u nemocny navzdory jeho
dostatecnému prijmu stravou, mnohem c¢astéjsi je u pacientt dostdavajicich
kaseinové hydrolaty bez fenylalaninu nez u pacientt konzumujicich smichané
mnozstvi aminokyselin. Absorpce zinku je negativné ovlivnéna kaseinovym
hydrolyzatem, kvili vysokému mnozstvi polynenasycenych mastnych kyselin,
zeleza, fosforu a vlakniny. U déti se objevuje v souvislosti se zinkem nizsi
vzrust, zhorSena imunita a horsi vyuzitelnost vitaminu A

I: U déti se také projevuje nedostatek jodu, v roce 93 byla v CR u 37 déti s PKU
ve véku 4-18 let vySetfena jodurie. Primérny denni prijem prirozenych
bilkovin byl u téchto déti 0,35-0,5g/kg/den al4-24 mg fenylalaninu.
Dostatecna joduje nad 100 ug/l, byla nalezena pouze u 40 % déti s PKU. 20%
déti, mélo jodurii nizsi nez 50 pug/l. Vylucovani jodu bylo negativné ovlivnéno
vekem ditéte




Specifické deficity u pacientu s PKU -
mineralni latky Il

Ca: Rada studii poukazuje na vy3si vyskyt osteopordzy a
osteopenie u pacientl s PKU. Studie z roku 2007 zjiStovala
vyskyt osteopordzy u 31 dospélych pacientl s PKU (18 Zen).
Osteopenie byla zjiSténa u 11 pacientl (38,7%) a
osteoporoza u 2 sledovanych (6,5%).

V této studii se neprokazala souvislost s vékem, hodnotou
BMI a mnozstvim tuku v téle, hodnotou PHE v krvi, hladinou
minerdlnich latek v krvi. Dale se neprokazala souvislost

s prijmem vitaminu D, kalcia a fosfadtu.

Pravdépodobné vysvétleni je v dlouhodobém
nedostatecném prijmu mikronutrientu ve stravé nebo

v tom, Ze defekt v kostniho metabolismu, je zpusobeny
nemoci samotnou




Pfijem tuku a sacharidu u pacientt s PKU

Prijem jednotlivych Zivin ve stravé osob s PKU je nerovhomérny. Ve stravé se
vyskytuje velké mnozstvi snadno stravitelnych sacharidtd, mensi mnozstvi
prirozenych bilkovin a nerovnomeérné mnozstvi tuku.

Prijem tuk( u pacientl s PKU je nizsi nez v normalni stravé, ackoli neni dlivod
ke snizeni jejich pfijmu ve stravé. Vzhledem k tomu, Ze prijem zvirecich
produkttd je velmi maly hlavnim zdrojem tuku jsou rostlinné oleje

s polynenasycenymi mastnymi kyselinami a nulovym obsahem cholesterolu.

Studie z roku 2002 zkoumala hladiny masnych kyselin v krvi pacientd s PKU a
zjistila, ze pacienti méli vyznamné zvySené mnozstvi omega-6 mastnych
kyselin a nedostatek DHA.

Jind studie zjistila zlepSeni vidéni u pacientd s PKU dostavajici vyvazené davky
EPA, DHA, AA oproti kontrolni skupiné s placebem.

Vzhledem k pozitivnimu vlivu DHA na mozkovou tkan je vhodné, aby pacienti
s PKU zvysili jeji prijem ve strave. Omega-3 kyseliny se nachazeji ve vetsi mire
v repkovém, Inéném a sojovém oleji a rybim tuku.




Obezita u PKU

V CR byl proveden vyzkum na vyskyt obezity u 182 nemocnych
s PKU ve véku od 5-34 let (81 chlapct a 101 divek). Soubor
zahrnoval jak nemocné na dieté, tak ty, kteri dietu z vlastniho
rozhodnuti ukoncili.

V souboru bylo 75,8% obéznich pacientl a 24,2 pacient(

s normalni hmotnosti. Zavérem studie bylo, ze vyskyt obezity u
nemocnych s PKU je vyznamné vyssi ve srovnani se zdravou
populaci. Obezitu, lze pozorovat jiz v mladsim skolnim véku a se
stoupajicim vékem jeji vyskyt vzrista. Nejvyssi je ve skupiné
dospelych, kteri ukoncili dietu a stravuji se normalné.

Za rizikové faktory vzniku obezity Ize podle studie povazovat:
vysoky prijem sacharidu a tuku v dieté, nepravidelny prijem
stravy s nerovhomeérnym rozlozenim vyzivovych davek a
dlouhodobymi hladovymi pauzami a také velky narust
energetické hodnoty stravy po prechodu na normalni stravu




Maternalni PKU

Vysoké koncentrace fenylalaninu v dieté téhotné vedou k jeji vysoké
koncentraci v krvi matky.

Tyto vysoké koncentrace se dostavaji pres placentu do téla plodu a narusuji
jeho vyvoi.

Pricinou postizeni plodu je, Ze koncentrace fenylalaninu v krvi fetu jsou 1,5-2x
vysSi nez v krvi matky. Na druhou stranu nizké koncentrace fenylalaninu
mohou omezit syntézu bilkovin vyvijejiciho se plodu a mohou byt také
Skodlivé. Proto je nutné zamérit se na dosazeni PHE v krvi matky

v bezpe€ném rozmezi

Vysoké koncentrace fenylalaninu ve fetalnim obdobi jsou spojeny se
specifickym syndromem: facialni dysmorfie, mikrocefalie, opozdéni vyvoje,
problémy s ucenim a vrozené srdecni vady. Rysy v obliCeji u takto postizenych
déti pripominaji rysy u fetalniho alkoholového syndromu s malymi o¢nimi
stérbinami, epikanty, dlouhym filtrem a tenkym hornim rtem. Mohou se
objevit dalsi malformace jako: rozStép rtu a patra, atrézie jicnu,
tracheoezofagealni pistél, malrotace streva, exstrofie mocového méchyre a
oCni defekty




Maternalni PKU II

National Institutes of Health se v roce 2000 doporucil, aby zeny a divky

s fenylketonurii mély hladinu PHE pod 360 pmol/I 3 mésice pied
otéhotnénim. Hladina fenylalaninu v prabéhu téhotenstvi by méla byt
udrZzovana mezi 120-360 pmol/l. V pribéhu téhotenstvi by u téchto Zzen mély
byt dodavany také specifické vitaminy jako kyselina listova a vitamin B12 a
ostatni specifické nutriety (Zelezo, zinek, vapnik), z divodu jejich castych
deficitl pri [é¢bé PKU dietou.

Mnozstvi povoleného PHE v dieté béehem téhotenstvi obvykle stoupa.
Tolerance je vzdy individualni.

Kontroly hladin PHE se provadéji kazdy tyden.

Studie poukazuiji, Zze pokud je zahajeno dietni IéCby pred otéhotnénim nebo

v prvnich 4 tydnech prvniho trimestru a hodnoty fenylalaninu jsou udrzované
pod 360 umol. Potomci maji riziko vzniku vrozenych vyvojovych vad stejné
jako zbyvajici populace.

Po porodu mohou zeny opét dodrzovat volnéjsi dietu jako, pred tehotenstvim,
pokud se rozhodnou kojit mély by byt povzbuzovany k dlouhodobéjsSimu
dodrZovani prisné diety v prlibéhu kojeni s monitorovanim hladiny
fenylalaninu.




PRO DETI OD 1 ROKU DO 3 LET

Pondeli

Utery

Streda

Ctvrtek

Patek

Sobota

Nedéle

nizkobil. mléko,
nizkobil. chléb,
maslo, dZzem

1. davka PKU 2 mix + PKU 2

¢aj, nizkobil. chléb, brambor.

pomazanka
1. ddavka PKU 2 mix + PKU 2

nizkobil. kakao,
nizkobil. pernik
1. ddvka PKU 2 mix + PKU 2

nizkobil. bild kava,
nizkobil. chléb, medové maslo
1. davka PKU 2 mix + PKU 2

¢aj, chléb Protam, zelenin.

pomazanka
1. davka PKU 2 mix + PKU 2

nizkobil. kakao, nizkobil.

chléb, medova pomaz.
s bananem
1. ddavka PKU 2 mix + PKU 2

nizkobil. mléko,

nizkobil. ovocny kolac
1. ddvka PKU 2 mix + PKU 2

=

strouh. jablko,
nizkobil. piskoty

broskev

nizkobil. chléb,

maslo, rajce

jablko

banin

pomeranc,
nizkobil.
piskoty

jablko

dusena mrkev s kvétakem,
brambory

2. davka PKU 2 mix + PKU 2

bramborova polévka,
nizkobil. chléb
2. davka PKU 2 mix + PKU 2

rajskd omacka, nizkobil.
téstoviny PKU
2. davka PKU 2 mix + PKU 2

varend brokolice s maslem,
brambor. kase

2. ddavka PKU 2 mix + PKU 2
koprova omacka, brambory

2. davka PKU 2 mix + PKU 2

kvétakova polévka,
nizkobil. chléb

2. ddavka PKU 2 mix + PKU 2
zeleninova omacka,

dusend ryze
2. ddvka PKU 2 mix + PKU 2

ovocny pudink

nizkobil. kokteil
s ovocem

nektarinka

nizkobil.
mléko,
Ip-flakes

nizkobil.
mléko,
mrkvovy piskot

ovocna Stava,
Vaftelbrot,
maslo

nizkobil.
pudink
s ovocem

deétska ryZova kase
z nizkobil. mléka

3. ddavka PKU 2 mix
zeleninové rizoto

3. ddavka PKU 2 mix
brambor. Sisky se skofici,
kompot

3. ddavka PKU 2 mix
zeleninova polévka,
nizkobil. chléb

3. ddavka PKU 2 mix
téstoviny PKU

se Spenatem

3. davka PKU 2 mix

nizkobil. krupi¢na kase,
kompot

3. ddavka PKU 2 mix
téstoviny PKU s brokolici

3. ddavka PKU 2 mix

chléb
Protam,
maslo

mrkev,
Waffelbrot

ovocna
presnidavka

banin

mrkev

Waffelbrot,
maslo



Vék: 2 roky
Hmotnost: 12,5 kg
Predepsana denni davka fenylalaninu: 270 mg Phe

Doporuceny denni pfijem energie: 105 kcal/kg = 1312
kcal/5510 kJ

Lécebny pripravek: 65 g PKU 2 mix (=13 odmérek po5g), 5 ¢
PKU 2 (=1 odmérka na 5 g)

SNIDANE Divka Phe kJ/kcal 2. davka I€¢. pripravku
Nizkobil. kakao PKU 2 mix 20g - 377/90
Lp-drink 20,0 g 20,0 418/99 PKU 225¢ - 32/8
Voda 200 ml - - Voda 150 - 180 ml - -
Granko (prasek) 5¢ 10,5 79/19 Celkem 77,6 1546/368
Cukr (dle potieby)
Pernik nizkobil. 50¢g 6,5 481/115 SVACINA Davka Phe kJ/kcal
Nektarinka 9 g 18.9 189/45
1. davka Iéc. pripravku Celkem 18,9 189/45
PKU 2 mix 20¢g - 376/90 .
PKU 225¢ - 32/8 VECERE Davka Phe kJ/kcal
Voda 150 - 180 ml - - Bramborové Sisky se skorici
Celkem 37,0 1386/331 Brambory varené 50g 60.5 168/40
Cuketa 30¢g 16.8 23/5
PRESNIDAVKA Davka Phe kJ/kcal Apromix 20¢g 3.2 305/72
Nizkobil. chléb 50g 10,0 540/129 Cukr 10 g - 168/40
Maislo 10g 3.6 325/717 Skofice 2g 2,7 3077
Rajce 50¢g 23.5 53/13 Mislo 10 g 3.6 325/77
Celkem 37,1 918/219 Ananasovy kompot S0g 3.0 200/48
OBED Davka Phe kJ/keal 3. davka 1é¢. piipravku
Rajskd omdcka PKU 2 mix 25g - 470/112
Voda 200 - 230 ml - - Voda 160 - 180 ml - -
Rajsky protlak 20 g 67.2 90/21 Celkem 89,8  1689/401
Apromix S5¢ 0,8 76/18 .
Cukr 10g - 168/40 II. VECERE Davka Phe kJ/kcal
Maslo 10g 3,6 325/77 Mrkev 30¢g 12,0 57/14
Testoviny PKU 30g 6.0 478/114 Wafelbrot 30g 3,0 479/114
Celkem 15,0 536/128
CELKEM/DEN 2754  6264/1492




PRO DETI OD 3 ROKU DO 10 LET

Utery

Streda

Ctvrtek

Pétek

Sobota

Nedéle

nizkobil. bila kava,
nizkobil. mfizkovy kolac,
maslo, dzem

1. davka P-AM 2

¢aj, nizkobil. chléb,
brokolicova pomaz.
1. davka P-AM 2

nizkobil. kakao,
nizkobil. chléb, maslo, dZzem
1. ddavka P-AM 2

¢aj, nizkobil. ovocny kola¢
1. davka P-AM 2

nizkobil. mléko (Ip-drink, Zajic),
nizkobil. chléb, maslo, med
1. davka P-AM 2

Caj, topinky z nizkobil. chleba,
toustova pomazanka
1. davka P-AM 2

nizkobil. bild kava,
nizkobil. pernik

1. ddvka P-AM 2

jablko, chléb
Protam, maslo

ovocnd
piesniddvka,
nizkobil. keksy

banan

hruska

banin

jablko

ovocna
presnidavka

zeleninova polévka, rajska
omdcka, téstoviny PKU

2. davka P-AM 2

kminova polévka, kvétakovy
mozecek, brambor. kase
2. davka P-AM 2

kapustova polévka, ryZovy nakyp
s ovocem, ovocny kompot
2. davka P-AM 2

kvétakova pol., dusend michana
mochovskd zelenina, brambory
2. ddavka P-AM 2

porkova polévka,
zeleninova Pizza
2. ddavka P-AM 2

mrkvovi polévka,
zeleninova ¢ina, dus. ryze
2. ddavka P-AM 2

zelenin. polévka s kapédnim,
zelenin. karbanatek, pec.

brambory, okurkovy salat
2. davka P-AM 2

nizkobil. chléb,
maslo, rajce

nizkobil. pudink
s ovocem

Waffelbrot,
maslo,
kedluben

chléb Protam,
mislo, rajce

nizkobil. mléko
Ip-drink,
Ip-flakes

mufinky z cukety,

maslo, kiwi

¢aj, ovocny
plnény kosicek
s krémem

zapecené brambory
se zeleninou, okurka

3. davka P-AM 2

omacka na paprice,
téstoviny PKU
3. ddavka P-AM 2

zeleninova pomazanka,
nizkobil. chléb

3. ddavka P-AM 2
zapecené téstoviny PKU
se zeleninou, hldvkovy salat
3. ddavka P-AM 2

koprova omicka,
brambory

3. ddavka P-AM 2

nizkobil. téstovinovy salat

3. ddavka P-AM 2

téstoviny PKU se Spenditem

3. ddavka P-AM 2

nektarinka

jablko

mandarinka,
medovnicky

broskev

mandarinka,
nizkobil.
keksy

ovocné pyre,
nizkobil.
piskoty



™

Vek: 7 let
Hmotnost: 25 kg

Predepsana denni davka fenylalaninu: 460 mg Phe
Doporuéeny denni prijem energie: 1800 - 2000 kcal / 7560 - 8400 kJ
Lécebny piipravek: 45 g P-AM 2 (= 4.5 odmérky po 10 g)

SNIDANE Dévka
Caj

Cukr 10g
Brokolicova pomazdnka
Brokolice 30g
Brambory var. (prumér) 20 g
Maslo 10g
Nizkobil. chléb 80¢g
1. davka l1€C. piipravku

P-AM 2 15g
Voda 150-180 ml
Celkem

PRESNIDAVKA Divka
Ovoc. pfesnid. - praimér 190 g
Keksy nizkobil. 30¢g
Celkem

OBED Divka
Kminovd polévka

Voda 250 - 300 ml
Petrzel - kofen 10g
Mrkev 10g

Gustin - kukuf. $krob 7g
(1 vrch. kav. 1zicka)

Kmin lg
Maslo 10g
Kvétdkovy mozecek

Kvétak 80 g
Olej 10g
Cibule I15¢g

Gustin - kukuf. Skrob 7g
Bramborovd kaSe

Brambory var. 100 g
MiIéko lp-drink 5¢g
Voda 50 ml
Maslo 10g

Phe kJ/kcal

(mg)

- 168/40
36,0 33/8
242 67/16

3.6 325/77
16.0 767/182
195/47

79,8 1555/370
Phe kJ/kcal
22.8 686/163
6,3 658/157
29,1 1344/320
Phe kJ/kcal
6,8 13/3
4,0 19/5
1,3 102/24
12,2 17/4
3,60 325/77
72,0 97/23
- 389/93

53 19/5
1.3 102/24
121,0 331/80
5,0 105/25
3.6 325/77

Mrkvovy saldt

Mrkev 60 g 24,0 113727
Cukr 10g - 168/40
Stava citr. S5¢g 0,7 6/1
Voda 50 ml - -
2. davka lé¢. pripravku

P-AM 2 15¢g - 195/47
Voda 150 - 180 ml - -
Celkem 260.8 2326/554
SVACINA Davka Phe kJ/kcal
Nizkobil. pudink

Voda 200 ml - -
MiIéko Ip-drink sus. 20g 20,0 418/99
Prasek pudinkovy vanil. 15 g 2,6 217/52
Cukr 15g - 252/60
Kompot ananasovy 40¢g 2,5 160/38
Celkem 25,1 1047/249
VECERE Dévka Phe kJ/kcal
Omdcka na paprice

Olej 10g - 389/93
Cibule, sul 15¢g 5.3 19/5
Paprika mleta sladka 2g 14,1 33/8
Gustin - kukuf. Skrob 10g 1.8 145/35
Slehacka 30 % tuku 20 ml 18,8 266/63
Varené téstoviny

Voda, sul

Téstoviny PKU 60 g 12,0 955/227
3. ddvka Ié¢. pfipravku

P-AM 2 15g - 195/47
Voda 150 - 180 ml - -
Celkem 52,0 2002/478
II. VECERE Divka Phe kJ/kcal
Nektarinka 80 ¢g 16,8 168/40
Celkem 16,8 168/40
CELKEM / DEN 463,6  8442/2011



Pondeli

Utery

Stieda

Ctvrtek

Patek

Sobota

Ned¢le

Snidané

¢aj, nizkobilkovinny
chléb, maslo,
kvétakova pomazanka

1. davka PKU 3
nizkobil. bila kava,
nizkobil. ovocny kolaé
s drobenkou

I. davka PKU 3
¢aj, nizkobil. chléb,
sadlo, pazitka

1. davka PKU 3
¢aj, nizkobilkovinné
mufiny s cuketou

1. davka PKU 3
nizkobil. bila kava,
nizkobil. jablkovy
Zavin

L. davka PKU 3
nizkobil. mléko
nizkobil. chléb,
medova pomazénka

1. divka PKU 3
¢aj, nizkobil.
topinky s keCupem,
zelenina obloha

Presnidavka

jablko,

nizkobil.
medovnicky
nizkobil. knedlik,

kiwi, nizkobil.
chléb, maslo

banan, nizkobil.
keksy

pomeranc,
linecké pecivo

nizkobil. chléb,
méslo, rajce

ovocna
presnidavka,
Waffelbrot

jablko,
nizkobil.

pernicky

Obéd

zeleninova polévka
s nudlemi PKU,
svickova omacka,

2. davka PKU 3
kapustova polévka,
duSena mrkev

s hraskem,

varené brambory

2. davka PKU 3
¢esnekova polévka,
houbova omacka,
dusena ryze,
hlavkovy salat

2. davka PKU 3
bramborové polévka,
dukatové buchticky

s krémem

2. davka PKU 3
rajska polévka

s nudlemi PKU,
dusené hlavkové zeli,
nizkobil. brambor. knedlik
2. davka PKU 3
cibulova polévka,
smazeny kvétak,
brambor. salat

2. davka PKU 3
zeleninova polévka

s ryzi, zeleninova ¢ina,
bramborové hranolky,
2. davka PKU 3

Odpoledni
svafina
Krajanka,
nizkobil. houska,
maslo

nizkobil. pudink
s ovocem

Waffelbrot,
maslo, mrkev

chléb Protam,
mislo, rajce

ovocny. kokteil,
Waffelbrot,
maslo

nizkobil.
pernik,
ovocny dzus

caj,
ovocny fez,
banin

Vecere

nudlovy nakyp
s pudinkem

a ovocem,
kompot

3. davka PKU 3
nizkobil. pizza
se zeleninou

a Zampiony

3. davka PKU 3
nizkobil.
téstovinovy

salét se zeleninou,
nizkobil. chléb

3. davka PKU 3
dusen¢ kedlubny,
brambory

3. davka PKU 3
zapecC. téstoviny
se zeleninou,
kys. okurka

3. davka PKU 3
brokolicova
pomazanka,
nizkobil. chléb,
zelenin. obloha

3. davka PKU 3
omacka na paprice,
nizkobil. téstoviny
Pova

3. davka PKU 3

II. veceie

broskev,
nizkobil.
pernik

hroznové
vino,
nizkobil.
piskoty

jablko,
nizkobil.
pernik

kiwi,
nizkobil.
medovnicky

broskev,
nizkobil.
keksy

nizkobil.
mléko
Ip-flakes

ovoc. salat,
Waffelbrot,
maéslo




Vék: 13 let Hmotnost: 47kg

Piredepsana denni divka fenylalaninu: 600 mg Phe

Doporuceny denni piijem energie: 8400-10080 kJ /2100-2400 keal
Lécebny pripravek: 60 g PKU 3 = 6 odmérek (odmérkou na 10 g prasku)

Salat hlavkovy S0g 27,0 25/6
Slazeny caj Cukr Sg - 84/20
Voda 250 ml g s Stava citr. 5g 0,7 6/1
Cukr 10g - 168/40 Voda 100-150 ml - -
Caj porcovany 2g - - 2. davka léc. ptipravku
Chléb nizkobil. 100g 20,0 958/228 PKU 3 20g - 236/56
Sadlo veptové 20¢g - 796/190 Voda 200-300ml - -
Pazitka Sg 6,3 8.2/14 Celkem 348,4 3073/732
1. davka l€¢. piipravku
PKU 3 20¢g - 236/56
Voda 200ml - - Walffelbrot 30g 3,0 479/114
Celkem 26,3 1930/515 Maslo Sg 1,8 163/39

Mrkev 50g 20,0 95/23

 PRESNIDAVKA ~ Divka  Phe  kkeal  Celkem 248 73176

Banan 100g 65,0 386/92
Keksy nizkobil. 30g 63 o857 [VBCERENDavia I Phe ikl
Celkem 71,3 1044/249 Testovinovy salat

Testoviny PKU 70¢g 14,0 1114/265

"OBED  Divka  Phe  klkeal  Mikey 20g 8,0 38/9

Cesnekova polévka Paprika syrova 40g 21,6 34/8
Voda 300ml - - Rajské jablko 40g 18,8 42/10
Cesnek S5g 10,7 29/7 Hrach zel. steril. S5g 9,5 16/4
Brambory syrové 30g 30,0 88/21 Kukuftice steril. 10g 15,7 45/11
Chléb nizkobil. 30g 6,0 287/68 Majolka-primeér 15¢ 7,7 340/81
Sadlo veptové 10g - 398/95 Celkem 95,3 1629/388
Houbova omacka
Olej 10g - 5%93  ILVECERE  Divka  Phe  ki/keal
Zampiony Gerstvé 40¢g 44,0 62/15 Pernik nizkobil. 100g 13,0 962/229
Gustin 10g 1.8 145/35 Jablko 100g 22,0 256/61
Slehacka 30% tuku 20ml 18,8 266/63 3. davka 1é¢. piipravku
Dusend ryze PKU 3 20g - 236/56
RyZe loupana 60g 2094 864/2006 Voda
Olej Sg - 194/46 Celkem 35,0 1454/346
Voda, sul, cibule 150-200ml - -
Hlavkovy salat CELKEM/DEN 601,1 9867/2406

DERERRRRRRRRRRRRR R T~ Ty



