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DIETAW FENYLOKETONURII

1. Zastosowanie diety

2. Zalecenia zywieniowe
3. Przyktadowy jadtospis

1. ZASTOSOWANIE DIETY

Prawidtowo zbilansowany jadtospis opiera sie na odpowiedniej podazy mikro
i makrosktadnikdw z pozywienia naturalnego, zywnosci niskobiatkowej oraz z preparatu
PKU.

Nalezy dostosowac ilos¢ spozywanej fenyloalaniny (Phe) do wtasnej tolerancji, na
podstawie wynikbw badan (w uzgodnieniu z lekarzem Iub dietetykiem).

Nalezy spozywac regularnie 5 positkéw dziennie co 3 godziny.

Zrédtem biatka w diecie jest preparat bezfenyloalaninowych dopasowany dla kazdego
pacjenta indywidualnie.

Dopuszczong w pozywieniu ilos¢ fenyloalaniny nalezy rozdzieli¢ rownomiernie do
positkow, poniewaz jednorazowe spozycie catej dostepnej dawki tego aminokwasu moze
doprowadzi¢ do zachwiania rownowagi metabolicznej organizmu.

Nalezy unika¢ zywnosci wysokobiatkowej: mieso, ryby, jaja, ser, fasola i orzechy zawierajg
duze ilosci biatka oraz fenyloalaniny. By obnizy¢ stezenie fenyloalaniny we krwi, nalezy
wykluczy¢ te produkty z diety.

Nalezy regularnie spozywac produkty niskobiatkowe (oznaczone znakiem PKU), ktoére
dostarczajg niezbednej ilosci biatka bez fenyloalaniny (np. produkty Milupa: kaszka,
makaron, ryz, napéj, ptatki $niadaniowe). Pomijanie wyznaczonych porcji preparatu PKU
moze doprowadzi¢ do powaznych niedoboréw waznych sktadnikow odzywczych.
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e Nalezy pamietac, aby cukry proste (cukier, dzem, marmolada, landrynki, lizaki, konfitury,

midd) nie byty podstawowym zrédtem energii w diecie.

e Nalezy uwazac na suszone owoce, poniewaz zawierajg wiecej Phe niz Swieze. Zaleca sie

ograniczy¢ spozycie soli oraz produktéw jg zawierajgcych, ze wzgledu na jej negatywne

dziatanie na organizm.

e Powinno sie wypija¢ 5 — 6 szklanek wody dziennie, w trakcie oraz miedzy positkami. Zbyt

mate ilosci wypijanej wody, prowadzg do odwodnienia organizmu oraz dalszych

negatywnych efektdw takich jak zmeczenie, brak koncentracji czy nawet zaburzenia

uktadu pokarmowego czy krwionos$nego.

e Zaleca sie codzienng aktywnos¢ fizyczna.

2. ZALECENIA ZYWIENIOWE

PRODUKTY DOZWOLONE

PRODUKTY DO OGRANICZENIA

PRODUKTY NIEDOZWOLONE

- oleje roslinne (olej rzepakowy)
- cukier

- cukierki owocowe, landrynki

- lizaki

- wody mineralne

- zagestniki (maczka chleba
Swietojanskiego — Karob, pektyny,
karagen, agar, guar, guma
arabska)

- preparaty biatkowe,
specjalistyczne w proszku bez
fenyloalaniny

- herbaty

- masto

- margaryna

- warzywa, w tym ziemniaki

- owoce

- dzemy, marmolady powidta

- miod

-ryz

- wypieki i wyroby z maki o
zmniejszonej zawartosci biatka
(maka, makarony, pieczywo, ciastka
PKU)

- tapioka

- sago

- mieso, w tym dréb

- przetwory miesne

- wedliny

- ryby i owoce morza

- mleko

- produkty mleczne/nabiat
(kefiry, jogurt, sery twarogowe,
206tte, topione, lody, Smietana)
- jajka

- nasiona roslin strgczkowych
(groch, fasola, soja, soczewica)
-orzechy

- produkty zbozowe (pieczywo,
maka, makarony, kasze, ptatki,
kukurydza)

- czekolada

- mak

- siemie Iniane

- zelatyna

- aspartam (stodzik dodawany
do stodyczy i napojéw)
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3. PRZYKLADOWY JADLOSPIS

Do wartosci jadtospisu w kazdym przypadku nalezy doliczy¢ warto$s¢ odzywczg z preparat PKU
dobranego indywidualnie przez lekarza.

e Pacjent — 6 miesiecy, masa ciata 8 kg, tolerancja fenyloalaniny 250 mg, biatko catkowite 21 g
(2,6 g/kg m.c./d), 800 kcal

Mleko kobiece (250 ml), stoiczek - zupa marchewkowa z ryzem (180 g), jabtko z gruszka (60 g + 60 g),
kaszka ryzowa z owocami (15 g)

e Pacjent 2 lata, 12 kg, tolerancja fenyloalaniny 300 mg, biatko catkowite — 22 g, 1100 kcal

Sniadanie I: Pfatki $niadaniowe PKU — 30 g, mleko niskobiatkowe PKU — 100 ml, jabtko — 100 g, herbata
— 250 ml

Sniadanie II: butka PKU — 30 g, masto $mietankowe — 10 g, ser niskobiatkowy PKU — 10 g, pomidor —
50 g, herbata — 250 ml

Obiad: Zupa jarzynowa — 200 ml

Nalesniki z dzemem: (maka PKU — 30 g, olej rzepakowy — 10 ml, napdj niskobiatkowy PKU — 5 g,
Smietana 30% ttuszczu — 20 g, dzem morelowy niskostodzony — 15 g, woda — 250 ml

Podwieczorek: satatka owocowa (kiwi — 50 g, gruszka — 50 g, pomarancza — 50 g, sok wielowarzywny
-150¢g

Kolacja: Chleb PKU — 25 g, satatka jarzynowa (ziemniaki — 20 g, marchewka — 40 g, pietruszka korzen —
20 g, ogorek kiszony — 5 g, majonez — 10 g), herbata owocowa 250 ml

e Pacjent 16 lat - masa ciata 61 kg, tolerancja fenyloalaniany 350 mg, biatko catkowite 61 g,
2600 kcal

Sniadanie I: kanapka z miodem (pieczywo PKU bezgluten — 125 g, margaryna 50% ttuszczu —40 g,
miod — 50 g, marchewka — 50 g, herbata owocowa — 250 ml, cukier — 10 g)

Sniadanie II: Kanapka z ogérkiem (butka PKU — 50 g, margaryna 50% ttuszczu — 20 g, ogérek — 50 g,
jabtko — 150 g, herbata — 250 ml
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Obiad: Zupa pomidorowa z ryzem PKU (wtoszczyzna — 50 g, ryz PKU — 30 g, Smietana 30% —20 g,
koncentrat pomidorowy — 10 g)

Papryka faszerowana (papryka — 60 g, makaron PKU — 80 g, cebula — 25 g, cukinia — 50 g, marchew —
25 g, koncentrat pomidorowy — 10 g, pieczarki — 15 g, % zgbka czosnku, olej rzepakowy — 15 g, chleb
tarty PKU — 5 g) herbata owocowa — 250 ml

Podwieczorek: ciasteczka cynamonowe PKU — 50 g, banan — 150 g, sok wielowarzywny —200 g

Kolacja: Bigos z kiszonej kapusty (pieczywo PKU bezgluten) — 50 g, kiszona kapusta — 150 g, grzyby
suszone — 3 sztuki, olej rzepakowy — 20 g, koncentrat pomidorowy — 20 g), herbata owocowa 250 ml,
cukier—10g

Opracowat: Zespét ds. Terapii Zywieniowej



