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Cel stosowania diety w leczeniu dorosłych z PKU

Uzyskanie i utrzymanie stężenia Phe we krwi w rekomendowanym, bezpiecznym zakresie, 

zapewniającym możliwie najlepsze funkcjonowanie chorych (fizyczne, psychiczne 

i neurologiczne), oraz prawidłowy rozwój potomstwa kobiet z PKU.

1.



Zasady diety w PKU2.



Zasady diety w PKU

I. Restrykcyjne ograniczenie spożycia białka naturalnego 

Wyeliminowanie z diety m.in.: mięsa, ryb, mleka i jego przetworów, jaj, nasion roślin strączkowych, 

pieczywa i produktów mącznych, orzechów i nasion, czekolady oraz innych produktów będących źródłem 

dużych ilości białka naturalnego.

II. Przyjmowanie preparatu L-aminokwasowego pozbawionego Phe, jako alternatywnego źródła białka.

III. Spożywanie specjalnej żywności ubogobiałkowej (ang. low-protein). 

IV. Spożywanie żywności  naturalnej dostarczającej niewielkich ilości Phe (owoce, warzywa, 

ogólnodostępne produkty o niskiej zawartości białka) w ramach indywidualnej tolerancji fenyloalaniny. 

V. Powinna być stosowana przez całe życie.
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Zapotrzebowanie na energię i składniki odżywcze

I. Energia - dieta normokaloryczna
• Odpowiednia podaż kcal ułatwia utrzymanie stężenia Phe we krwi w zakresie norm.

• Niedobór energii może prowadzić do wzrostu stężenia Phe we krwi (katabolizm).

II. Węglowodany, tłuszcz, witaminy i składniki mineralne 
• Podaż wg norm dla zdrowej populacji. 

Van Wegberg A.M.J., MacDonald A. Ahring K et al. The complete European guidelines: diagnosis and treatment. Orphanet J. Rare Dis.,2017;12,162
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Zapotrzebowanie na energię i składniki odżywcze

III. Białko: 140% zapotrzebowania dla zdrowej populacji 
(safe level of protein intake FAO/WHO/UNU + 40%)

1. Zwiększona podaż ma na celu kompensację: 

• niższej wartości biologicznej białka naturalnego spożywanego w ramach indywidualnej tolerancji Phe. 
• mniej efektywne wykorzystanie L-aminokwasów z preparatu PKU
• suboptymalnej podaży energii

2.    Preparat PKU dostarcza 52-80% białka

Van Wegberg A.M.J., MacDonald A. Ahring K et al. The complete European guidelines: diagnosis and treatment. Orphanet J. Rare Dis.,2017;12,162
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Zapotrzebowanie na energię i składniki odżywcze

III. Białko cd. 

3. Podaż białka w PKU oprócz zaleceń dla zdrowej populacji na poziomie bezpiecznego spożycia dla wieku, 

uwzględnia:

• dynamikę wzrostu (szczególnie u dzieci);

• należną masę ciała;

• spożycie białka naturalnego wynikające z indywidualnej tolerancji fenyloalaniny;

• stan fizjologiczny (wzrost zapotrzebowania w ciąży) oraz poziom aktywności fizycznej.

4. Preparat PKU należy spożywać w min. 3-4 porcjach/dzień wraz ze źródłami białka naturalnego i węglowodanów 

(w okresie okołoposiłkowym) → zapewnienie optymalnego wykorzystania aminokwasów.

Van Wegberg A.M.J., MacDonald A. Ahring K et al. The complete European guidelines: diagnosis and treatment. Orphanet J. Rare Dis.,2017;12,162
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Podaż białka ( g/kg/m.c/dobę) 

Wiek

Stanowisko 

Polskiej Grupy 

Roboczej PKU 

(2006)a

Wiek
Zalecenia USA

(2014)b

Wiek 

(lata)

European

PKU Guidelines

(2017)c

0 - 1 r.ż. 2,5 - 3,0

0 < 3 m.ż. 3,0-3,5 0,5 1,83
3 < 6 m.ż. 3,0-3,5 1 1,59
6 < 9 m.ż. 2,5-3,0 1,5 1,44
9 < 12 m.ż. 2,5-3,0 2 1,35

1 - 4 r.ż. 1,8 - 2,5 1- 4 r.ż. ≥ 30 g /dobę 3 1,26
4 - 10 r.ż. 1,7 - 2,0

> 4 r.ż.
120-140 % RDA 

dla wieku

4 - 6 1,22

10 - 15 r.ż. 1,1 - 1,5
7 - 10 1,29
11 - 14 1,26 (M)| 1,25 (F)

> 15 r.ż. 1,0 - 1,3 15 - 18 1,22 (M) |1,17 (F)

Dorośli 1,16

Kobiety ciężarne i karmiące

I trymestr 1,1 - 1,2 I trymestr

≥ 70 g/dobę

I trymestr
≥ 70 g/dobęII trymestr 1,2 - 1,3 II trymestr II trymestr

III trymestr 1,4 - 1,5 III trymestr III trymestr
Laktacja b/d Laktacja Laktacja + 15 g/dobę 

w porównaniu z ciążą

a. J. Żółkowska. Postępowanie 
dietetyczne w klasycznej 
postaci fenyloketonurii, 
Standardy Medyczne 2014

b. J. Vockley et.al.: 
Phenylalaninehydroxylase
deficiency: diagnosis and 
management guideline, Genet 
Med,2014] 

c. Van Wegberg A.M.J., 
MacDonald A. Ahring K et al. 
The complete European
guidelines: diagnosis and 
treatment. Orphanet J. Rare
Dis.,2017;12,162 

Zalecana podaż białka u chorych na PKU wg różnych źródeł









Indywidualna tolerancja fenyloalaniny4.

▪ Ilość fenyloalaniny (mg) spożytej z pożywieniem umożliwiająca utrzymanie stężeń tego 
aminokwasu we krwi w granicach uznawanych za bezpieczne, tj.:

120 - 360 µmol/L (2 - 6 mg%) 120 - 600 µmol/L (2 - 10 mg%) 

0-12. r.ż., prekoncepcja i ciąża > 12 r.ż. 

▪ Ustalana na podstawie analizy stężeń Phe we krwi i zapisu diety z obliczoną ilością spożytej Phe
przed pobraniem próbki krwi. 

▪ Nie jest wartością stałą i może ulegać wahaniom przez całe życie → zalecana stymulacja tolerancji 
Phe gdy stężenia we krwi utrzymują się > 3 m-cy w granicach 2-4 mg/dL (<12 r.ż. ) i 2-6 mg/dL
(>12 r.ż).



Indywidualna tolerancja fenyloalaniny 4.

▪ Zależy od: 

• postaci choroby (p. klasyczna - ok. 200-500 mg/dobę, p. łagodna > 500 mg/dobę)

• procesów katabolizmu i anabolizmu 

• podaży energii

• ilości i dobowej dystrybucji białka przyjmowanego z preparatami PKU

• docelowego stężenia fenyloalaniny we krwi

▪ Pacjenci z tym samym genotypem mogą prezentować zupełnie różną indywidualną tolerancję 
fenyloalaniny (polimorfizm mutacji).

▪ Konsekwencje długotrwałej, niedostatecznej podaży Phe → ryzyko: anoreksji, apatii, 
aminoacydurii, łysienia, wysypki, spowolnienia wzrastania, w skrajnych przypadkach śmierci



http://www.izz.waw.pl/zasady-prawidowego-zywienia

Piramida zdrowego żywienia i aktywności fizycznej 
IŻŻ 2016

Piramida żywienia w PKU
MacDonald et al. 2020

Kompozycja diety w PKU5.



Kompozycja diety w PKU - preparaty PKU

1. Mieszanina syntetycznych L-aminokwasów (pozbawiona lub zawierająca 
niewielką ilość fenyloalaniny).

2. Odpowiednia dawka jest kluczowa dla utrzymania prawidłowej kontroli 
metabolicznej i zapobiegania niedoborom żywieniowym (wyjątek: konieczność 
suplementacji  witaminy D3).

3. Zróżnicowane pod względem składu, wartości odżywczej, smaku i formy 
podania. 

4. Specyficzny, często uznawany za nieprzyjemny smak i zapach. 

5. Należy przyjmować w min. 3-4 porcjach rozłożonych równomiernie w ciągu 
dnia (przed, po lub w trakcie posiłku).

6. Możliwe efekty niepożądane: dolegliwości żołądkowo-jelitowe  (bóle brzucha, 
biegunki, zaparcia) ze względu na zwiększoną osmolalność
U dorosłych, po wielu latach stosowania możliwa proteinuria i zaburzenia 
przesącz

5.



Formy użytkowe preparatów PKU

Proszek do rozpuszczania 
w wodzie/soku lub do 

dodawania do żywności
(puszkach/porcjowane saszetki)

Płyn gotowy do spożycia
w saszetce lub kartoniku

Tabletki



Preparaty PKU dla pacjentów powyżej 15 r.ż.

PREPARATY SKONCENTROWANE
Skład: L-aminokwasy, niewielka ilość węglowodanów 
i tłuszczów, witaminy i składniki mineralne

• Milupa PKU 3 Advanta

• Milupa PKU 3 (tabletki powlekane)

• PKU Lophlex (proszek; neutralny,  pomarańczowy, 

owoce leśne)

• PKU express 15|20 (neutralny, pomarańczowy, 

cytrynowy, owoce tropikalne

PREPARATY KOMPLETNE
Skład: L-aminokwasy, węglowodany, tłuszcze, 
witaminy i składniki mineralne

• Lophlex LQ  (67,5 ml|125 ml; pomarańczowy, owoce cytrusowe, 

owoce tropikalne, owoce leśne)

• Easiphen (owoce leśne)

• XP Maxamum (pomarańczowy)

• Milupa PKU 2 shake choco/ truskawkowy

• Phenyl-free 2

• Phenyl-free 2 HP

• PKU cooler 10|15|20 (white/red/orange/yellow/purple)



Kompozycja diety w PKU  - rodzaje produktów spożywczych5.



Kompozycja diety w PKU – rodzaje produktów spożywczych

PRODUKTY ZAKAZANE: 

• Mięso, drób, ryby, owoce morza i ich przetwory 
• Mleko i przetwory mleczne
• Jaja
• Produkty zbożowe: płatki śniadaniowe, pieczywo, pieczywo cukiernicze, mąki, 

kasze, makarony 
• Rośliny strączkowe (fasola, groch, bób, soczewica , ciecierzyca) 
• Żelatyna
• Kakao, czekolada, lody mleczne
• Nasiona (orzechy, mak, sezam, słonecznik, dynia itp.)
• Aspartam

5.



Kompozycja diety w PKU – rodzaje produktów spożywczych

PRODUKTY DOZWOLONE W OGRANICZONYCH ILOŚCIACH:

• Warzywa (poza strączkowymi) i owoce (*simplified diet) 
• Soki owocowe i warzywne
• Sorbety i lody wodne
• Grzyby (w tym drożdże piekarnicze)
• Ziemniaki
• Ogólnodostępna żywność ubogobiałkowa (≤ 1 g białka/100 g)**
• Roślinne alternatywy mleka (poza napojem sojowym).
• Roślinne zastępniki jogurtów i deserów mlecznych
• Słodycze na bazie suszonych owoców
• Produkty garmażeryjne na bazie mąki PKU

5.

** 1 g białka = 50 mg Phe



Kompozycja diety w PKU – rodzaje produktów spożywczych

PRODUKTY DOZWOLONE:

• Cukier, miód
• Dżem, konfitury 
• Lizaki, cukierki pudrowe i landrynki
• Margaryny bezmleczne, oleje, oliwa, czysty smalec
• Herbata, kawa
• Woda 
• Skrobia (ziemniaczana, kukurydziana, tapioka)
• Specjalna żywność ubogobiałkowa (z oznaczoną zawartością Phe)
• Wegańskie alternatywy sera na bazie tłuszczów roślinnych
• Słodycze i desery zagęszczane pektynami i agarem

5.





Specjalistyczna żywność ubogobiałkowa



Dieta uproszczona w PKU (*simplified diet)

• Zakłada brak negatywnego wpływu na kontrolę metaboliczną 
nielimitowanego spożycia owoców i warzyw  < 75mg phe/100g. 

• Spożycie pozostałych owoców i warzyw należy kontrolować.

Van Wegberg A.M.J., MacDonald A. Ahring K et al. The complete European guidelines: diagnosis and treatment. 
Orphanet J. Rare Dis.,2017;12,162



Alternatywne metody dietoterapii stosowane w leczeniu PKU

• Glikomakropeptyd, GMP – preparat wytwarzany z białek serwatkowych mleka krowiego, 
zawierający niewielką ilość Phe. Korzystniejszy smak i zapach, niż mieszanina L-aminokwasów.

• LNAA - mieszanina dużych neutralnych aminokwasów (Trp, Tyr, Val, Ile, Leu, Met, Thr, His), 
konkurujących z Phe o wchłanianie z jelit i przekraczanie bariery krew-mózg (↓ stęż. Phe we krwi i 
mózgu). Nieodpowiednie dla kobiet w ciąży i dzieci < 12 r.ż. 

• PKU Golike - aminokwasy w formie mikrogranulek pokrytych otoczką, umożliwiającą powolne 
uwalnianie aminokwasów imitujące białko naturalne, oraz maskujące nieprzyjemny zapach, smak 
i posmak. 

• Tetrahydrobiopteryna, BH4  - kofaktor PAH; podanie u niektórych pacjentów zwiększa zdolność 
przemiany fenyloalaniny w tyrozynę, prowadząc do obniżenia stężenia Phe we krwi. 
Wrażliwość na BH4 pozwala na złagodzenie i rozszerzenie diety lub wprowadzenie diety zwykłej.

• Pegvaliase (PALYNZIQ, Biomarin) – enzymatyczna terapia zastępcza dla dorosłych (stężenia phe >  
10 mg/dL); iniekcje 1 x dzień; częste efekty niepożądane zmniejszają się wraz z czasem 
stosowania; ryzyko niedoborów żywieniowych (trudności z akceptacją wcześniej zakazanych 
produktów wysokobiałkowych).



Dieta w leczeniu dorosłych z PKU - podsumowanie

1. Restrykcyjnie ogranicza podaż białka naturalnego.

2. Głównym źródłem białka jest mieszanina syntetycznych L-aminokwasów pozbawiona Phe
(preparat PKU).

3. Dostarcza zwiększonej ilości białka oraz powinna realizować zapotrzebowanie na energię
i pozostałe składniki odżywcze wg zaleceń dla zdrowej populacji.

4. Dobór smaku i formy preparatu PKU powinien uwzględniać preferencje organoleptyczne i styl 
życia pacjenta.

5. Należy dbać odpowiednie proporcje dozwolonych grup produktów spożywczych oraz o 
prawidłowe nawyki żywieniowe.

6. Powinna być stosowana przez całe życie. 



katarzyna.chyz@imid.med.pl

Poradnia Chorób Metabolicznych

Instytut Matki i Dziecka w Warszawie

tel. 22 32 77 320 

mailto:katarzyna.chyz@imid.med.pl

