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HAWKINSINURIA 

 Vzácné autozomálně dominantní onemocnění 

 Porucha metabolismu tyrosinu 

 Při nedostatku enzymu 4-HPPD 

(hydroxyfenylpyruvátdioxygenáza) je homogenizacÍ 4-

hydrocyfenylpyruvátu prodUkován meziprodukt, který reaguje s 

glutathionem a vzniká HAWKINSIN vylučovaný močí. 

 



PROJEVY 

 U NOVOROZENCŮ – po odstavení od mateřského mléka 

 Zastavený růst 

 Metabolická acidóza 

 Jemné a řídké vlasy 

 Vylučování Hawkinsinu v moči 

 Malá chuť k jídlu 

 Nedostatek energie 

 



LÉČBA 

 Potenciální léčbou je dieta – jídlo s nízkým obsahem fenylalaninu a 

tyrosinu 

 Dodávání kyseliny pyroglutamové – N-acyl-L-cystein 
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ZDROJE 
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