SLATKISI, GRICKALICE...

Oboljeli od fenilketonurije uglavnom ne mogu jesti uobicajene grickalice i slatkise
koje jedu ostala djeca. Zato je potrebno da roditelji unaprijed odnesu odgojiteljima
odredenu kolic¢inu koju ¢e oni drzati kod sebe i davati djetetu prilikom proslava
rodendana, raznih dogadanjai sli¢no.

OSTALE VAZNE NAPOMENE ZA ODGOJITELJE

Na porast vrijednosti fenilalanina u krvi, osim prehrane, utjecu i bolesti. Zato je vrlo
vazno da se PKU djetetu posveti dodatna paznja prilikom higijene, posebice prilikom
brisanja nosa, pranja ruku i sli¢no. Ako je dijete Cesto bolesno, postoji mogucnost da
¢e mu nalazi biti poviSeni te da ¢e se morati ispisati iz dje¢jeg vrtica.

Ukoliko dijete iz bilo kojeg razloga pojede hranu koju nije smjelo, ne treba panicariti
i zvati roditelje jer mu se trenutno nede dogoditi nista. No, vrlo je bitno obavijestiti
roditelje da znaju u ostatku dana pripremiti primjerene obroke sa smanjenom
koli¢inom bjelancevina. Bilo bi poZeljno da odgojitelji znaju Sto je tocno dijete pojelo
te ako mogu procijeniti u kojoj kolicini.

Vazno je kontinuirano pratiti dijete da ne bi imalo ,,suradnike®, odnosno da mu
prijatelji iz vrti¢a ne bi potajno davali ¢okoladu, flips, Cips te hranu iz svog tanjura
(posebice meso, mlijeko, sireve) ili bilo koju drugu nedopustenu hranu. Takoder je
vazno, ako se nesto takvo dogodi, o tome obavijestiti ostale roditelje.
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FENILKETONURLA - PKU

STO JE FENILKETONURIJA?

Fenilketonurija je nasljedna metabolicka bolest do
koje dolazi zbog nedostatka enzima fenilalanin
hidroksilaze. Enzim je nuZan za pretvorbu aminokiseline fenilalanin u tirozin. Kada u
tijelu nema tog enzima, dolazi do nakupljanja fenilalanina u krvi, Sto dugoro¢no
dovodi do trajnog i bespovratnog ostecenja mozga.

Bolest je nasljednog oblika, Sto znadi da bi neka osoba oboljela od PKU, oba
roditelja moraju imati PKU ili biti nositelji (kod nositelja bolest nije izrazena).

Danas se svakomu novorodencetu prije otpusta iz rodilista uzme kapilarna krv za
novorodenacki probir, pomocu kojeg se mogu otkriti neke nasljedne metabolicke
bolesti. Na taj se nacin pravovremeno otkriju i oboljeli od fenilketonurije te se odmah
zapodinje s lijeCenjem - posebnom prehranom, cjeloZivotnom niskoproteinskom
dijetom, koja se sastoji od namirnica koje sadrze mali udio bjelancevina i posebno
formuliranim pripravkom aminokiselina bez fenilalanina.

Ovisno o koli¢ini fenilalanina koji jetra mozZe preraditi, oboljeli se dijele u dvije
skupine: klasi¢na fenilketonurija i hiperfenilalaninemija, cija je klinicka slika nesto
blaza te oboljeli imaju vedi izbor dopustenih namirnica u prehrani. Od fenilketonurije
u Hrvatskoj boluje oko 200 osoba, a svake se godine probirom otkriju 4-5
novorodenceta s fenilketonurijom.

LIJECENJE FENILKETONURLJE

Lijek za ovu bolest ne postoji, ali se posljedice ove bolesti mogu izbjedi pravilnom
prehranom, uzimanjem potrebnih pripravaka (mjesavine aminokiselina bez
fenilalanina) te odgovaraju¢om suradnjom s lije¢nicima. PridrZzavanjem navedenog
oboljele su osobe zdrave i bez popratnih poteSkoca. Oboljeli redovito na
tjednoj/mjesecnoj bazi ili u dogovoru s lijecnikom 3alju uzorak krvi u laboratorij te se
prema nalazu korigira dnevni unos fenilalanina.

Svaka osoba ima toc¢no odreden dopusten dnevni unos proteina, tj. fenilalanina i
strogo ga se mora pridrZavati. To znadi da ne postoji univerzalan jelovnik za sve, ve¢
se prilagodava svakomu pojedincu.



GDJE SE NALAZI FENILALANIN?

Fenilalanin je jedna od aminokiselina koju sadrze sve bjelancevine. To zna¢i da
oboljeli ne mogu jesti meso, ribu, jaja, mlijeko, mlijecne preradevine, grahorice,
Zitarice, oraSaste plodove, soju i preradevine. Kod osoba koje imaju
hiperfenilalninemiju, a ovisno o rasponu tolerancije, postoji mogu¢nost konzumiranja
gore navedenih namirnica u ograni¢enim koli¢inama. Kod osoba s klasi¢nim oblikom

fenilketonurije takva moguc¢nost uglavnom ne postoji ili je izrazito mala.
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Cesto sadrze aspartam (E951), Ciji je glavni sastojak fenilalanin. U ovim proizvodima
fenilalanin se ne nalazi u bjelancevinama, ve¢ u aspartamu te oboljeli ne mogu iz
deklaracije saznati koliko fenilalanina sadrzi taj proizvod (primjerice, Zvaka¢e gume
nemaju bjelancevina, ali imaju fenilalanin). Zbog toga je zakonski propisano da svaki
proizvod koji u sebi sadrzi aspartam mora na deklaraciji imati naznaceno ,,sadrzi izvor
fenilalanina®, kao upozorenje da taj proizvod ne smiju konzumirati osobe oboljele od

fenilketonurije.

STO SE DOGODI KAD DIJETE POJEDE
NESTO STO NE SMIJE?
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Dugoroc¢no povecana koncentracija fenilalanina dovodi do trajnog oStecenja
mozga, tj. odredenog oblika mentalne retardacije i drugih neuroloskih posljedica.

ZASTO JE VAZNO DA DIJETE NE JEDE ONO STO NE SMIJE?

Vazno je da se djecu od samog pocetka uci da ne mogu jesti svu hranu, tj. da postoji
hrana koju oni ne jedu. Ukoliko se postave dobri temelji u mladoj dobi, lakse ¢e
upravljati svojom prehranom tijekom Zivota. Za njih je bolje da ne probaju okuse i
namirnice koje nece konzumirati, jer ¢e se lakSe oduprijeti hrani za koju ne znaju
kakvog je okusa.

PKU DIJETE U VRTICU

Dijete oboljelo od fenilketonurije koje jede njemu dopustenu hranu i uzima dodatke
(mjesavinu aminokiselina bez fenilanalina) zdravo je, s normalnim razvojnim fazama i
nema apsolutno nikakve prepreke da se ne ukljuci u odgojno-obrazovnu grupu.

PREHRANA PKU DJETETA U VRTICU

Vazno je da se unaprijed upozna odgojitelje i ostale djelatnike s djetetovim stanjem
te dogovori nacin prehrane (roditelji nose gotove obroke ili namirnice). PoZeljno je da
se djetetov jelovnik uskladi s vrtickim kako se dijete ne bi osjecalo iskljucenim,
drukdijim. Takoder je vazno da odgojitelji nadziru dijete tijekom obroka - da jede
isklju¢ivo svoju hranu i da ne uzima od drugih. Vecinu vo¢a moZze jesti u neogranic¢enim
koli¢inama, a Cesto i odredeno povrce. Za ostale namirnice potrebno se drzati
prethodnog dogovora. Ukoliko dijete uzima dodatak prehrani kada je u vrtic¢u
(mjesavinu aminokiselina bez fenilalanina), vazno je da odgojitelji budu sigurni da je
dijete unijelo u organizam propisanu koli¢inu.

Od tekucine je najbolje djetetu dati vodu ili limunadu (iscijeden limunov sok u vodi).
Sokovi nisu poZeljni jer postoji moguénost da sadrze aspartam. Takoder, sokovisadrze
velike koli¢ine Secera koji oboljeli ionako unose vise nego zdrave osobe pa ga nije
preporucljivo jos dodatno unositi sokovima.



