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Dieta z ograniczeniem biatka naturalnego (PKU) jest modyfikacja diety podstawowej i ma
zastosowanie u pacjentéw powyzej 24 miesigca zycia, wymagajgcych diety specjalistycznej,
m.in. w fenyloketonurii i innych wrodzonych zaburzeniach metabolizmu aminokwaséw
(m.in. w chorobie syropu klonowego, homocystynurii, tyrozynemii typu 1). Dieta stanowi
integralny element terapii i wymaga Scistego przestrzegania przez cate zycie

DOSTOSUJ ILOSE KALORII | PLYNOW

Zapotrzebowanie na energie zalezy od masy ciata, stanu zdrowia i poziomu aktywnosci.
W uproszczeniu mozna przyjac:

Zapotrzebowanie na energie Zapotrzebowanie na plyny

Zapotrzebowanie na biatko

Wiek Energia dla dzieci i nastolatkéw Wiek Woda
(keal/kg m.c. /dobe) miesci sie w przedziale (I/dobe)
<1lr.z. 90-100 2-3r.z. 1,3
1-7r.i. 75-95 0,8-1,1 g biatka / 4-9 r.z. 1,6
7-12r.z. 60-75 kg masy ciata / dobe 9-13 r.z. 1921
12-18r.2. 30-60 Zapotrzebowanie na biatko 13-18r.1. 2,0-2,5
' . zalezne jest od wieku, masy
Zwigkszone zapotrzebowanie ciata oraz aktywnosci fizycznej. Zapotrzebowanie wzrasta

na energie u dzieci i mfodziezy
zwigzane jest dodatkowo
z procesami wzrastania.

podczas upatéw, goraczki i
zwiekszonej aktywnosci fizycznej.

BIALKO

Biatko jest niezbedne do wzrostu i prawidtowego rozwoju dziecka. Buduje tkanki i narzady
oraz uczestniczy w wielu procesach zachodzgcych w organizmie. W diecie z PKU ilo$¢ biatka
naturalnego musi by¢ $cisle kontrolowana ze wzgledu na zawartos¢ fenyloalaniny. Dlatego
niezbednym elementem leczenia sg preparaty biatkozastepcze, ktére dostarczajg wszystkich
pozostatych aminokwasdéw potrzebnych do prawidtowego wzrastania.

Ze wzgledu na restrykcyjnos¢ diety, w celu zapewnienia odpowiedniej podazy aminokwaséw
egzogennych i endogennych (z wytgczeniem fenyloalaniny) oraz zapobiegania niedozywieniu
biatkowo-kalorycznemu. Okoto 80% biatka w diecie powinno pochodzi¢ z Zzywnosci
specjalnego przeznaczenia medycznego PKU (np. Milupa PKU, a pozostate 20% biatka
z catodziennej diety.
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JAKIE PRODUKTY WYBIERAC?

GRUPA ELIMINOWAC OGRANICZAC STOSOWAC
PRODUKTOW
PRODUKTY Tradycyjne maki, pieczywo, kasze, Produkty niskobiatkowe PKU oraz
ZBOZOWE ptatki, makarony, wypieki i potrawy skrobie, tapioke i sago
maczne.
WARZYWA | Warzywa i ziemniaki smazone, do 150 g/dobe: karczochy, rukola, (Owoce i warzywa $wieze, dojrzate,
OWOCE owoce niedojrzate, kandyzowane, [szparagi, awokado, brokuty, mrozone
marynowane, wiekszo$¢ owocéw  |brukselka, kukurydza, jarmuz,
suszonych, przetwory z dodatkiem |gorczyca, groszek zielony, Suszone owoce: jabtka, morele,
cukru oraz warzywa smazone lub  [pomidory suszone, szpinak zurawina, gruszki, sliwki.

przyrzadzane z duzg iloscig ttuszczu
gotowane ziemniaki, bataty (raz
dziennie lub wedtug

indywidualnych zalecen lekarza

i/lub dietetyka)
ORZECHY, PESTKI |Wszystkie
| NASIONA
NASIONA ROSLIN Wszystkie
STRACZKOWYCH
BIALKO Mieso, wedliny i inne przetwory Niskobiatkowe roslinne zamienniki
miesne oraz wszystkie ryby miesa i wedlin (np. burger mix) oraz
morskie, stodkowodne i owoce sery weganskie o niskiej zawartosci
morza. biatka.
Jaja i potrawy jajeczne. Niskobiatkowe zamienniki jaja PKU.
Mleko i przetwory mleczne, w tym Napoje roslinne o niskiej zawartosci
odzywki biatkowe/ biatka, przetwory roslinne i zamienniki
nabiatu o niskiej zawartosci biatka
(>1g /100ml)
TLUSZCZE Olej kokosowy, smalec, Twarde margaryny, majonez Masto, $mietana, miekka margaryna,
oleje roslinne, oliwa z oliwek.
NAPOJE Napoje energetyzujgce, alkohole, Wybiera¢ nalezy wode, napoje bez
kakao, mocne napary kawy i dodatku cukru lub niskostodzone (>5
herbaty, nektary owocowe, napoje g/250ml), soki warzywne i owocowe
gazowane, napoje wysokostodzone, — w ograniczonych ilosciach.
napoje z dodatkiem cukru.
PRZYPRAWY, Esencje bulionowe, kostki Sél, midd, cukier, keczup Naturalne ziota i przyprawy, mieszanki
PRODUKTY rosotowe, gotowe bazy do zup, przypraw

INSTANT musztarda, sos sojowy, substancje
stodzgce (np. Aspartam)

Zelatyna w proszku z biatek
zwierzecych.
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Produkty nieoznaczone znaczkiem PKU, ktére zawierajg mniej niz 1 g biatka/100 g produktu,
takze nalezy wlicza¢ do dobowej podazy fenylaoalniny stosujgc przelicznik
1 g biatka = 50 mg FA.

ZYWNOSC MEDYCZNA

Zywno$¢é medyczna stosowana w fenyloketonurii (PKU) obejmuje preparaty biatkozastepcze,
ktore stanowig podstawowe Zrdodto biatka w diecie i zastepujg produkty zawierajgce
naturalne biatko. Dzieki ich stosowaniu mozliwe jest pokrycie zapotrzebowania dziecka na
biatko przy jednoczesnym ograniczeniu podazy fenyloalaniny.

Preparaty mogg wystepowa¢ w réznych postaciach, m.in. proszku, zelu lub gotowych
napojow. Sa tatwe do podania dziecku i mogg byé wprowadzane juz na etapie rozszerzania
diety. Mogg stanowié¢ samodzielny positek lub by¢ dodawane do innych potraw. W Polsce
preparaty zywnosci medycznej stosowane w PKU s3 objete refundacja.

Preparaty petnowartosciowe energetycznie Preparaty o niskiej zawartosci energii

e dostarczajg wszystkich niezbednych e dostarczajg niezbednych aminokwasow,
aminokwaséw przy jednoczesnym witamin, sktadnikéw mineralnych i
ograniczeniu podazy fenyloalaniny pierwiastkéw Sladowych,

e zawierajg witaminy, sktadniki mineralne i e zawierajg jedynie niewielka ilo$¢ energii
pierwiastki sladowe pochodzacej z ttuszczow i weglowodandw,

e stanowia réwniez zrédfo energii pochodzacej dlatego czesto wymagajg uzupetnienia
z weglowodandéw i ttuszczow. innymi produktami diety.

e Przyktady: Miluna PKU Mix, PKU Shake, XP e Przyktady: PKU Gel, PKU Express, Lophlex,
Analog LCP, Phenyl-Free, GMPro PKU Milupa PKU Prima, Miluna PKU Secunda

OGOLNE ZALECENIA DIETY

e Nie wprowadzaj zmian w ilosci biatka naturalnego ani preparatu biatkozastepczego
bez konsultacji z lekarzem lub dietetykiem.

e Regularnie wykonuj zalecane badania kontrolne stezenia fenyloalaniny we krwi.

e Dbaj o regularne spozywanie 4-5 positkdw dziennie, najlepiej o statych porach.
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e Dieta powinna byé réznorodna pod wzgledem smaku, konsystencji i sposobu
przygotowania potraw.
e Ograniczaj w diecie ttuszcze zwierzece i wybieraj ttuszcze roslinne, np. oliwe
z oliwek lub olej rzepakowy.
e Zwracaj uwage na etykiety produktow spozywczych i wybieraj produkty o niskiej
zawartosci biatka, oznaczone jako PKU.
e Przygotowuj positki gtéwnie poprzez gotowanie, gotowanie na parze lub pieczenie
bez dodatku ttuszczu; ogranicz smazenie.
e Dbaj o wysokg jakos¢ produktow — wybieraj Swieze, naturalne, sezonowe i jak
najmniej przetworzone sktadniki.
e Ograniczaj ttuszcze nasycone i trans, a wigczaj zrédta zdrowych ttuszczéw, w tym
kwasow omega-3.
e Ograniczaj dodatek soli oraz cukréw prostych, takich jak stodycze, stodkie napoje,
midd i dostadzane przekaski.
¢ Unikaj podawania potraw ciezkostrawnych i wzdymajacych.
e (Czytajac etykiety zwrd¢ uwage na:
o zawartosc aspartamu
o dodatek produktéw zwierzecych (np. mleko krowie, mleko w proszku)
o dodatek roslinnych produktéw wysokobiatkowych (np. groch, soja)
o oznaczenie czy produkt jest rekomendowany dla pacjentéw z PKU, wtedy
wszystkie sktadniki sg sprawdzone

Zalecenia majg charakter ogdlny i nie zastepujg konsultacji z dietetykiem. W razie schorzen,
watpliwosci lub potrzeby modyfikacji diety skonsultuj sie ze specjalista.
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