МЕТОДИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ
ПО ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИЮ БОЛЬНЫХ С ГИПЕРФЕНИЛАЛАНИЕМИЕЙ

Вступление
Фенилкетонурия (ФКУ) – это врожденное генетически обусловленное нарушение метаболизма (процесса гидроксиляции) фенилаланина (фен) в тирозин (тир), причиной которого является мутация в гене гидроксилазы фенилаланина (ген ФАГ). Нагромождение избыточного количества фенилаланина в периферической крови, а что за этим следует и в ценральной нервной системе (ц.н.с.) после преодоления гемато-энцефалического барьера, при отсутствии своевременной ранней диагностики неотвратимо ведет к тяжелому умственному и физическому недоразвитию, эпилепсии являясь причиной ранней детской инвалидности. 
Согласно данным Министерства здравоохранения Украины (2000) содержание одного больного с ФКУ, начиная от периода новорожденности до 15 года жизни при полном диетическом лечении, достигает суммы 150 000 долларов США. Расходы государсва на содержание ребенка-инвалида без учёта расходов на скриниговые программы и диетическое лечение составляют около 11 000гривен. Благодаря эффективному скринингу, а также своевременному внедрению лечения в большинсте случаев становится возможным предупреждение  появления неврологических и психиатрических нарушений, что в результате способствует нормальному физическому и психическому развитию больных с ФКУ, а в будущем рождению у них здорового потомства. 
Дифференнциальная диагностика

При обнаружении у ребёнка повышенного уровня фенилаланина (гиперфенилаланемии) в скрининге на ФКУ, который производится не раньше чем на 3 сутки (72 часа) после рождения ребенка и полного покрытия потребности новорожденного в пищевой белок, скриниговая лаборатория согласовывает тактику в отношение каждого пациента с ведущим врачём Метаболического Центра. При уровне фен в скриниге: 
- 3-8мг% родителей \опекунов информируем о необходимости выполнения контрольного исследования (колориметрическим методом). Если в котрольном исследовании уровень фен удерживается повыше 2мг%, то необходимо оповестить родителей/опекунов о неправильном результате скринигового теста и пригласить в письменной форме в специализированный диагностический лечебный центр; 
- повыше 8мг%, необходимо оповестить родителей/опекунов о неправильном результате скринигового теста и пригласить в письменной форме в специализированный диагностический лечебный центр. 
Во время первого то визита в врач-специалист (чаще всего педиатр или генетик) обязан предоставить родителям/опекунам исчерпывающую информацию относительно  заподозренного заболевания, его причин и возможностей лечения.

 В связи с существованием ряда причин появления гиперфенилаланемии: фенилкетонурия, нетипичные формы фенилкетонурии и тирозенемия, необходимо их дифференцировать. Такую   дифференциальную диагностику и, по возможности, начало лечения проводят в условиях стационара. При поступлении ребенка в отделение в рамках дифференцировки с нетипичной формой ФКУ производятся следующие тесты

- котрольный уровень фен (колориметрия), коэффициент фен/тир (Tandem MS-MS); 
- котрольный уровень тир ((Tandem MS-MS);  коэффициент тир/фен (Tandem MS-MS); 
- профиль биоптерин в моче (собранный с 12 часов); 
- уровень редуктазы дигидроптерина (фильтрационная бумага); 
- тесты нагрузки: 
при уровне фен пониже 15мг% - двойной (фен + ВН4), 

начало 0 часов
контр. фен, а затем подаем ребенку 100мг\кг фен 

по истечение 3 часов
контр. фен, а затем подаем ребенку 20мг\кг ВН4
по истечение 7 часов
контр. фен,

по истечение 11 часов
контр. фен,

по истечение 27 часов
контр. фен.

а при уровне фен повыше 15мг% только с ВН4. 
начало 0 часов
контр. фен, а затем подаем ребенку 20мг\кг ВН4 

по истечение 4 часов
контр. фен

по истечение 8 часов
контр. фен,

по истечение 24 часов
контр. фен. 

Опираясь на результаты диагностических тестов, сделанных сразу после поступления ребёнка в отделение, принимается решение о терапевтических действиях. Если подтвердится дефицит гидроксилазы фенилаланина (фенилкетонурия) применяется диетотерапия. В случае, если причиной окажется нарушение обмена веществ иного рода будут избраны иные методы лечения.

ПРИНЦИПЫ ВВЕДЕНИЯ ДИЕТЫ С НИЗКИМ СОДЕРЖАНИЕМ ФЕНИЛАЛАНИНА
Лечение в фенилкетонурии состоит в ограничении содержания фенилаланина в питании ребенка. Это позволяет предупредить выступление тяжелых нарушений ц.н.с. и обеспечить нормальное интеллектуальное развитие детей с ФКУ.  Показанием к включению в состав лечения диеты с низким содержанием фенилаланина является определение концентрации фенилаланина в сыворотке крови >7-8мг% (согласно рекомендациям польских и немецких центров). Некоторые центры (английские и Европейской Федерации) рекомендуют начать лечение при концентрации фенилаланина >6,6мг%. 
ОСНОВНЫЕ ПРИНЦИПЫ ДИЕТОТЕРАПИИ В ФЕНИЛКЕТОНУРИИ:

· Уменьшение дозы фенилаланина согласно индивидуальной толерантности  фенилаланина, что означает уменьшение дозы натурального белка в суточном рационе
· Обеспечение соответствующей для нормального развития дозы белка – дополнительный белок без фенилаланина из продуктов лечебного питания ФКУ
· Обеспечение соответствующей дозы энергии с использованием специальных низкобелковых продуктов 
· Обеспечение соответствующей дозы витамин, макро- и микроэлементов – главным образом из препаратов ФКУ.

Фенилаланин это эгзогенная незаменимая аминокислота, необходимая для нормального роста и развития, которая поступает в организм с пищей. У пациентов с ФКУ доза фенилаланина ограничивается до количества, которое зависит от индивидуальной толерантности фенилаланина, и позволяет на стабилизацию концентрации фен в сыворотке крови больного уровне безопасном для ц.н.с. (определенном для каждой возрастной группы, установленном для грудного возраста на уровне 2-4мг%, проверка уровня  концентрации фен в сыворотке крови пациента 1 раз/в неделю до 6 месяца жизни).

Фенилаланин находится во всех пищевых продуктах содержащих белок. Пища с высоким содержанием белка должна  быть вычеркнута из рациона питания больных с фенилкетонурией из-за высокого содержания фенилаланина. Невозможно полностью исключить поступление фенилаланина в организм в связи с его значительной ролью в процессе роста и развития. Чтобы содержание фенилаланина в диете находилось на определённом „безопасном” уровне, диета с низким содержанием фенилаланина должна состоять из препаратов с низким содержанием фенилаланина или без фенилаланина, которые однако удовлетворяют потребность в белке на 70-80%, и такого количества натуральных продуктов, чтобы удовлетворить потребности организма в белке, минеральных компонентах, витаминах и фенилаланине, учитывая основные возрастные требования ребёнка.
Учитывая факт, что диета пациентов с ФКУ должна предусматривать ограничение дозы фенилаланина до количества безопасного для ц.н.с., очень важно одновременно обеспечить поставку иных основных ингридиентов питания: белка, углеводов, жиров, а также витаминов, микро- и макроэлементов, энергии и обьема жидкости согласно рекомендациям для определенных возрастных групп.  

После проведения диагностических тестов, в результате которых подтвердился диагноз полного или частичного дефицита гидроксилазы фенилаланина 

- классическая фенилкетонурия (конц. фен в сыворотке крови без лечения > 20мг%),

- умеренная фенилкетонурия (конц. фен в сыворотке крови без лечения 10-20мг%),
- умеренная гиперфенилаланинемия (конц. фен в сыворотке крови без лечения 6-10мг%),  начинаем диетотерапию. Чем выше исходный уровень фен, тем более глубокий дефицит энзима гидроксилазы фен (ФАГ), тем ниже индивидуальная толерантность фен у больного. 

Внедрение лечение предусматривает 3 этапа: 

I этап (3 дня) – диета без фенилаланина (в среднем 0мг/кг м.т./сутки) на базе препаратов без фенилаланина (Пример 1); 
II этап – диета с ограниченной дозой фенилаланина (в среднем 15-18мг/кг м.т./сутки) на базе препаратов с низким содержанием фенилаланина  (сегодня отсутствуют на польском рынке) или без фенилаланина, дополненная грудным молоком или молочной смесью (Пример 2); 
III этап – диета с дозой фенилаланина 40-50мг/кг м.т./ сутки с использованием вышеназванного, подобранная в каждом случае индивидуально в зависисмости от потребностей пациента в зависимлсти от возраста, массы тела ребёнка и индивидуальной толерантности фенилаланина (Пример 3). 

Первые два этапа осуществляются в стационарных условиях, третий же этап ведётся систематически с соответствующими изменениями в разных возрастных группах. 

Диета с низким содержанием фенилаланина должна проводится под руководством диетолога в согласовании с врачом соответсвенно  обязующим правилам. 

Пример 1

Диета:  этап 1
Вес ребёнка  3900г, уровень фен в сыворотке крови  40–50 мг%
	Исходные данные
	Белок г/кг м.т.
	Фен мг/кг м.т.
	Энергия ккал/кг м.т.
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,2 –2,4
	0
	108
	140-150

	Итого в сутки
	8,6
	0
	421
	546


	Смесь
	Количество г
	Белок
 г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU 1 mix
	86
	8,68
	0
	442
	600

	Итого в сутки
	
	8,68
	0
	442
	         600

	На кг/м.т.
	
	2,2
	0
	113
	153


Вес ребёнка  3 600г, уровень фен в сыворотке крови 25 мг%
	Исходные данные
	Белок 

г/кг м-ц
	Фен 

мг/кг м-ц
	Энергия ккал/кг м-ц
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,4
	0
	108
	140-150

	Итого в сутки
	8,8
	0
	339
	504 


	Смесь
	Количество г
	Белок
 г
	Фен
 мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	XP Analog LCP
	68
	8,8
	0
	219
	450

	Глюкоза
	20
	0
	0
	80
	100

	Итого в сутки
	
	8,8
	0
	399
	550

	На кг/м.т.
	
	2,4
	0
	108
	152


Вес ребёнка  3 050г, уровень фен в сыворотке крови  18 м%
	Исходные данные
	Белок 

г/кг м-ц
	Фен 

г/кг м-ц
	Энергия ккал/кг м-ц
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,2–2,4
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки
	7,0
	55
	329
	427


	Смесь
	Количество г
	Белок
 г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU 1 mix
	55
	5,5
	0
	288
	340

	Грудное молоко /мл
	120
	1,4
	54
	85
	120

	Итого в сутки
	
	6,9
	54
	373
	460

	На кг/м.т.
	
	2,2
	18
	122
	150


Пример 2 

Диета:  этап 2
Вес ребёнка  3 680г, уровень фен в сыворотке крови  9,5мг% 
	Исходные данные
	Белок

г/кг м.т.
	Фен 

мг/кг м.т.
	Энергия ккал/кг м.т.
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,4
	45
	108
	140-150

	Итого в сутки
	8,8
	165
	397
	515


	Смесь
	Количество г
	Белок 
г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	XP Analog LCP
	35
	4,55
	0
	164
	210

	Грудное молоко /мл
	360
	4,3
	150
	255
	360

	Итого в сутки
	
	8,8
	165
	419
	570

	На кг/м.т.
	
	2,4
	45
	107
	150


Вес ребёнка  3350г, уровень фен в сыворотке крови  10,0мг%  

	Исходные данные
	Белок

 г/кг м.т.
	Фен 

мг/кг м.т.
	Энергия ккал/кг м.т.
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,4–2,2
	45
	106
	140-150

	Итого в сутки
	7,5
	150
	361
	469


	Смесь
	Количество г
	Белок 
г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU1 mix
	35
	3,5
	0
	179
	240

	Грудное молоко/мл
	335
	4,0
	150
	237
	        335

	Итого в сутки
	
	7,5
	150
	416
	575

	На кг/м.т.
	
	2,2
	45
	124
	170


или
	Смесь
	Количество г
	Белок 

г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU1 mix
	40
	4,0
	0
	288
	270

	Bebilon 1 
	37
	3,8
	150
	85
	270

	Итого в сутки
	
	7,8
	150
	373
	540

	На кг/м.т.
	
	2,3
	45
	122
	170


Вес ребёнка  4 130г, уровень фен в сыворотке крови  15,0мг% 
	Исходные данные
	Белок 

/кг м.т.
	Фен 

мг/кг м.т.
	Энергия ккал/кг м.т.
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,2 –2,4
	35
	108
	140-150

	Итого в сутки
	9,4
	144
	461
	578


	Смесь
	Количество г
	Белок 
г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU1 mix
	55
	5,5
	0
	288
	340

	Грудное молоко/мл
	320
	3,8
	144
	227
	320

	Итого в сутки
	
	9,3
	144
	509
	660

	На кг/м.т.
	
	2,2
	34,8
	123
	160


После снижения уровня фен необходимо модифицировать диету, принимая во внимание индивидуальную толерантность фенилаланинa, добиваясь стабильного уровня фен в пределах 2–4 мг%. 

Пример 3

Диета: этап 3
Вес ребёнка  3 680г, уровень фен в сыворотке крови  9,5мг% 
	Исходные данные
	Белок 

г/кг м.т.
	Фен 

мг/кг м.т.
	Энергия ккал/кг м.т.
	Обьём жидкости

	На кг/м.т.
	2,4
	55
	108
	140-150

	Итого в сутки
	8,9
	205
	403
	523


	Смесь
	Количество г
	Белок 
г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	XP Analog LCP
	27
	3,5
	0
	121
	180

	Грудное молоко/мл
	455
	5,4
	204
	320
	455

	Итого в сутки
	
	8,9
	204
	441
	635

	На кг/м.т.
	
	2,4
	55
	117
	169


Вес ребёнка  4270г, уровень фен в сыворотке 8,0мг% 
	Исходные данные
	Белок 

г/кг м.т.
	Фен 

мг/кг м.т.
	Энергия ккал/кг м.т.

	На кг/м.т.
	2,4 -22
	45
	108

	Итого в сутки
	9,4
	192
	461


	Смесь
	Количество г
	Белок 
г
	Фен 
мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU1 mix
	45
	4,5
	0
	231
	300

	Грудное молоко/мл
	430
	5,1
	192
	305
	450

	Итого в сутки
	
	9,6
	192
	536
	730

	На кг/м.т.
	
	2,24
	45
	124
	170


или
	Смесь
	Количество г
	Белок г
	Фен мг
	Энергия ккал
	Обьём жидкости

	Milupa PKU1 mix
	45
	4,5
	0
	231
	300

	Bebilon 1
	47
	4,9
	190
	233
	348

	Итого в сутки
	
	9,4
	190
	464
	648

	На кг/м.т.
	
	2,2
	45
	108
	151


После стабилизации уровня фен продолжаем модификацию диеты, принимая во внимание увеличение массы тела младенца и его индивидуальную толерантность фенилаланина.
Частота приёма пищи и объём порции, которую съедает ребёнок в данном возрасте, зависят от жажды младенца и его потребностей в основных компонентах питания.  Примерные данные следующие:
Таблица 1. Схема питания младенца с ФКУ
	Возраст ребёнка 

(в месяцах)
	Предполагаемая частота приёма пищи и объём порции
	Состав питания

	1
	7 x 90 – 110 мл
	препарат PKU и грудное молоко или молочная смесь

	2
	6 x 110 – 130 мл
	препарат PKU и грудное молоко или молочная смесь

	3
	6 x 130 мл
	препарат PKU и грудное молоко или молочная смесь

	4
	6 x 150 мл
	препарат PKU и грудное молоко или молочная смесь


  Таблица 2. Содержание фенилаланина и основных компонентов питания в 100 мл грудного молока и молочной смеси 

	
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия
(ккал)

	Грудное молоко *

Bebilon 1        1m = 4,5g
(13,5г порошка + 90мл воды)

Bebilon с низким содержанием лактозы
Bebilon Amino

Bebilon pepti 1

Bebilon pepti MCT

Bebiko 1 
	45

52

59

70

54

63

64,2
	1,1

1,4

1,4

1,4

1,6

1,8

1,7
	4

3,5

3,6

3,4

3,6

3,6

3,4
	7,1

7,5

7,1

7,1

6,8

6,9

7,2
	70

67

66

65

66

67

66


*чтобы отмерить нужное количество порошка рекомендуем воспользоваться мерной ложечкой, которую производитель прилагает к упаковке 
Таблица 3. Препарты для грудных детей с ФКУ – (содержание в  100г препарата)

	Название препарата

Производитель
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Фенилаланин
(мг)
	Энергия (ккал)
	Тирозин (мг)

	XP Analog LCP

        SHS International

Milupa PKU 1-mix

        Milupa GmbH&Co.KG

Milupa PKU  1

        Milupa GmbH&Co.KG
	13,0

10,1

50,3


	23

27,6

0


	54

56,3

20,3


	0

0

0


	475

514

282


	1 440

920

3 400




Диета ФКУ в практике
Грудное молоко является самым лучшим питанием для младенца, содержит все питательные компоненты необходимые для нормального роста и развития ребёнка.
Диета грудного ребёнка с ФКУ опирается на смесях (препаратах) без фенилаланина, которые являются главными источниками белка, витамин, микро- и макроэлементов. Грудное молоко и молочная смесь для младенцев  дополняют эту диету необходимым для роста фенилаланином.

 Количество препарата ФКУ, грудного молока или молочных смесей  надо систематически изменять в зависимости от индивидуальной толерантности  фенилаланина, а также и от потребностей растущего организма. В течении первого года жизни толерантность фенилаланина быстро изменяется постоянно уменьшаясь, в связи с этим концентрацию фенилаланина в крови необходимо контролировать в определённых промежутках времени, а диету модифицировать.

Все компоненты необходимые для приготовления пищи должны быть с точностью взвешены или отмерены. 
Способ приготовления смесей:

Во время приготовления смесей следует сохранять правила гигиены. Бутылки, соски, крышки и остальные необходимые для использования  приборы перед каждым использованием  необходимо  вымыть и стерилизовать в кипящей воде в течении 5 минут.Свежую воду кипятить в течении 5 минут. Охладить до температуры 40° C. Стандартный раствор получаем растворяя 1 плоскую мерную ложечку, находящуюся в упаковке, порошка в 30 мл воды.
3 мерки порошка + 90 мл воды = 100 мл 
Соответствующее количество воды влить в бутылку, добавить отмеренное количество порошка, закрутить, встряхнуть бутылку, полностью смешивая содержимое. Перед кормлением следует проверить на тыльной стороне ладони температуру смеси (должна быть тёплой). 
Грудное вскармливание в ФКУ
Ребёнка с ФКУ можно кормить грудью, но с ограничением.

Существуют два способа кормления грудных детей.

I способ:

можно кормить поочерёдно, что требует взвешивания ребёнка до и после кормления:
a) одно кормление только грудным молоком, а
b) следующее кормление – бутылка с приготовленным препаратом ФКУ.

II способ:

каждое кормление можно поделить на две части:

a) сначала кормим ребёнка строго рассщитанным количеством препарата, 
b) a затем докармливаем грудным молоком до сытости. 
Количество поступившего в организм грудного молока рассчитываем взвешивая ребёнка до и после кормления. Если нет возможности контролировать количество грудного молока выбираем 

III способ: 

молоко должно бысть сцежено и подано в объёме не превышающем рекомендации вместе с соответствующим количеством лечебной смеси.
В случае отсутствия грудного молока источником фенилаланина в диете может быть использовано детское питание для грудных детей (напр. Bebilon 1, Bebiko 1).

Суточная потребность ребёнка в молочной смеси зависит от его индивидуальной толерантности фенилаланина и должна быть в точности рассчитана. Остальное количество белка без фенилаланина вместе с другими питательными компонентами поступает из препарата ФКУ. 

Голодный ребёнок
Ребёнок, который проявляет симптомы голода, а уже употребил суточную норму фенилаланина с грудным молоком или молочной смесью, может получить дополнительную дозу питания без фенилаланина в форме препарата ФКУ стандартно разбавленного.

3 мерки препарата + 90 мл воды  = 100 мл готовой смеси
Рекомендации по суточному  употреблению основных питательных компонентов для младенцев в возрасте 0-6 месяцев*

	 Энергия (ккал/кг м.т)
	    Белок 

(г/кг/сутки)
	Жиры
( г/кг м.т.)
	Углеводы
(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	108
	2,4
	4,9
	13,6
	30 – 60**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г 
** рекомендации ЦМиР 

В этом периоде рекомендуется проводить контроль уровня фенилаланина 1-2 раза в неделю, а плановый визит к врачу в метаболическом центре 1 раз в месяц. 
Примерное меню новорожденного с ФКУ  3-х недельного возраста с массой тела 3 500гр 

Толерантность фенилаланина 140 мг/сутки
	
	Кол-во
(мл)
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	40
	2,4
	4,9
	13,6
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	140
	8,4
	17,15
	47,6
	378

	Грудное молоко
PKU 1- mix

(49г + 293 мл воды) =
	312

323
	140

0
	3,43

4,96
	12,48

13,52
	22.15

27,58
	221,52

251,86

	Суточная норма
	
	140
	8,39
	26
	49,73
	473,38


Ребёнок может получить 
1) 3 x грудное молоко в объёме 104 мл
и 
4 x Milupa PKU 1-mix 94мл (на 1 порцию 12,2г порошка или 2,8                                   мерки) или

2) 
7 x 54мл Milupa  PKU 1-mix  (на 1 порцию 7,7г препарата или                                       1,8 мерки)

и 
7 x 44 мл грудного молока    

	
	Кол-во

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	40
	2,4
	4,9
	13,6
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	140
	8,4
	17,15
	47,6
	378

	Грудное молоко
XP Analog LCP

(38г+228 мл воды) =
	312

252
	140

0
	3,43

4,94
	12,48

8,74
	22.15

20,52
	221,52

180,5

	Суточная норма
	
	140
	8,37
	21,22
	42,67
	402,02


Ребёнок может получить 
1) 3 x грудное молоко в объёме 104 мл и 
4 x 63мл XP Analog LCP (на 1 порцию 9,5г порошка или 1,9                                        мерки) или 
2) 7 x 36мл XP Analog LCP (на 1 порцию 5,0г препарата или                                       1,0 мерка) и 
7 x 45мл грудного молока    

Составте примерное меню для новорожденного с ФКУ  
в возрасте 3 недель с массой тела 3 500г, толерантность фенилаланина 140 мг/сутки
	
	Кол-во/мл
	Фенилаланин (мг)
	Белок
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	40
	2,4
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	140
	8,4
	378

	Грудное молоко 312 мл

	312
	
	
	

	PKU 1mix       49г
	320
	
	
	

	Суточная норма
	
	
	
	


Меню для грудного ребенка с ФКУ
в возрасте 2 месяцев с массой тела 5 000г, с индивидуальной толерантностью фенилаланина 175мг/сутки
	
	Кол-во

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	35
	2,4
	4,9
	13,6
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	175
	12
	24
	68
	540

	Грудное молоко
XP Analog LCP

60г + 360мл воды
	390

360
	175


	4,29

7,8
	15,6

13,8
	27,3

32,4
	276,9

285,0

	Суточная норма
	
	175
	12,09
	29,4
	59,7
	561,9


* Ребёнок может получить:  
1 способ: 
3 x 130мл грудного молока и 

3 x 120мл XP Analog LCP    (1 порция = 20г препарата XP Analog LCP = 
4 мерки   + 120мл воды) 
2 способ: 
6 x 60мл XP Analog   LCP    (1 порция = 10gг препарата XP Analog LCP = 
2 мерки  + 60мл воды) и 

6 x 60мл грудного молока
	
	Кол-во

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	35
	2,4
	4,9
	13,6
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	175
	12
	24
	68
	540

	Грудное молоко
Milupa PKU 1-mix

(60г + 418мл воды) =
	390

420
	175

0
	4,29

6,06
	15,6

16,56
	27,3

33,78
	276,9

308,4

	Суточная норма
	
	175
	10,35
	32,16
	61,08
	584,4


* Ребёнок может получить:  
1 способ: 
3 x 130мл грудного молока и 

4 x 104мл Milupa PKU 1-mix (1 порция = ???г препарата Milupa PKU 1-mix =      

                                                                                             3,5 мерки  + 104 мл воды) 
2способ: 
7 x 60мл Milupa PKU 1-mix    (1 порция = 8,6г препарата Milupa PKU 1-mix =     

                                                                                             2 мерки + 60мл воды) и 

7 x 56мл грудного молока
5 месяцев   

Диета ребёнка может быть обогащена новыми продуктами, напр.Bebilon 2, Enfamil 2, овощной суп, фруктовые соки или фруктовое пюре, низкобелковая рисовая кашица. Все новые компоненты диеты должны быть введены в строго определённых количествах, таким образом, чтобы не превысить назначенной суточной нормы фенилаланина. Продукты следует вводить в небольших количествах, поочерёдно и отдельно, наблюдая за реакцией ребёнка. 
Меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 5 месяцев с массой тела 6 600г, индивидуальная толерантность фенилаланина 231 мг/сутки
	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	35
	2,4
	4,9
	13,6
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	231
	15,84
	32,34
	89,76
	712

	Milupa PKU 1 mix              
	85,0
	0
	8,58
	23,46
	47,85
	436

	Milupa PKU 1
	5,0
	0
	2,51
	0
	1,01
	14,1

	Bebilon 2               
	24,6
	156,94
	3,07
	5,78
	13,99
	119,55

	Овощной суп-крем Bobovita     
	150
	43,5
	1,35
	3,0
	13,05
	75

	Десерт яблоко-черника „Gerber”        
	130
	23,4
	0,39
	0
	13,0
	53,0

	Фруктовый сок 

яблоко-морковь                         
	50
	7,0
	0,5
	0
	2,4
	10

	Суточная норма
	
	230,84
	16,0
	32,24
	91,3
	707,63


Предложение:
Milupa PKU 1mix 
63,0г препарата (14,6 мерок) + 430мл воды


       
Bebilon 2

19,8г (4 мерки) + 120 мл воды
__________________________________________________________________________________







126,3мг фен: 3 порции=42,0мг фен(1 порция)







8,83gг белка: 3 порции=2,94г белка(1 порция)
Овощной суп суп-крем Bobovita     

150г
                             
Milupa PKU 1  

5г
_________________________________________________________________________________





43,5мг фен






3,86г белка
Десерт
яблоко-черника „Gerber”        
         130г



Bebilon 2

4,8г



Milupa PKU 1 mix 
12,9г                                                                                    







54,0мг фен






2,29г белка
Фруктовый сок яблоко-морковь                  
50г
Milupa PKU 1 mix 
8,6г
__________________________________________________________________________________





7,0мг фен






0,86г белка
	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	35
	2,4
	4,9
	13,6
	108

	Диетическая норма в сутки
	
	231
	15,84
	32,34
	89,76
	712

	XP Analog LCP              
	85,0
	0
	11,05
	19,55
	45,9
	403,75

	Bebilon 2               
	24,5
	156,31
	3,06
	5,75
	13,94
	119,07

	Овощной суп-пюре Bobovita     
	150
	43,5
	1,35
	3,0
	13,05
	75

	Десерт яблоко и черника „Gerber”        
	130
	23,4
	0,39
	0
	13,0
	53,0

	Фруктовый сок 

яблоко-морковь                         
	60
	8,4
	0,06
	0
	2,88
	12

	Растительное масло
	5
	0
	0
	4,98
	0
	44,1

	Суточная норма
	
	231,6
	15,9
	33,28
	88,77
	706,92


Предложение:   
XP Analog LCP     
55,0г препарата(11 мерок) + 380мл воды



Bebilon 2

19,7г (4 мерки) + 120 мл воды
__________________________________________________________________________________







125,6мг фен : 3 порции=41,8мг фен(1 порция)







7,96г белка : 3 порции =2,65г белка (1порция)
Овощной суп-пюре Bobovita     
150г
                             XP Analog LCP 

20г (4 мерки)







43,0мг фен






3,95г белка
Десерт
 яблоко и черника „Gerber”        
130г


Bebilon 2 


4,8г


XP Analog LCP

10,0г
__________________________________________________________________________________





54,0мг фен






2,29gг белка
Составте пример диеты для ребёнка с ФКУ 

в возрасте 5 месяцев с массой тела 8,0кг, индивидуальная толерантность фенилаланина 240мг/сутки
	Продукт
	Кол-во (г)
	Фенилаланин (мг)
	Белок (г)
	Энергия
(ккал)

	Milupa  PKU 1 mix
	146
	
	
	

	Bеbilon 2
	31
	
	
	

	Овощной суп
	140
	
	
	

	Яблочный сок
	50
	
	
	

	Итого/сутки
	
	
	
	

	На кг м.т.
	
	
	
	


Во втором полугодии первого года жизни увеличивается потребность в белке, жидкую пищу постепенно заменяют твёрдой (овощи, фрукты), вводят натуральные низкобелковые продукты. Сбалансированная диета требует введения смеси ФКУ  с большим содержанием белка, обогащённой витаминами и минералами (Milupa PKU 1, P-AM Universal). Эти препараты можно добавлять в пищу, напр.: в суп, к овощам, к фруктовому муссу, к фруктовым десертам или к жидкостям, напр.: фруктовые соки. Чтобы обеспечить ребёнка необходимым количеством белка, пища должна состоять из продуктов содержащих белок без фенилаланина, а также с известным содержанием фенилаланина (таблицы содержания фен в пищеных продуктах).
Чтобы ребёнок привык ко вкусу смеси аминокислот и, одновременно, желая сохранить приятный натуральный вкус и запах продуктов, препарат  следует добавлять исключительно к небольшим порциям кормний.
6 месяцев
Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте 6-12месяцев*

	Энергия (ккал/кг м.т.)
	Белок
(г/кг/сутки)
	Жиры
(г/кг м.т.)
	Углеводы 

(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	96


	2,1


	3,7
	12,7
	30 – 60**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Схема питания младенцев с  ФКУ  в возрасте  6 – 12 месяцев
	Возраст ребёнка 

(в месяцах)
	Предлагаемое количество приёмов пищи и величина порции
	Вид пищи

	6
	5 x  180 мл
	· 4 x препарат PKU и грудное молоко или 
· молочная смесь для младенцев с добавлением рисовой кашицы или
· низкобелковый 1 x овощной суп, 

· сок bobo-frut или 
· яблоко скрабленое ложечкой,
· фруктовое пюре

	7
	5 x  180мл –220мл
	· 4 x препарат PKU и грудное молоко или молочная смесь для младенцев с добавлением рисовой кашицы или
· низкобелковой 1 x овощной суп,
· сок bobo-frut или 
· яблоко скрабленое ложечкой,
· фруктовое пюре  
· ½ желтка (если  это позволяет индивидуальная толерантность  фенилаланина)

	8
	5 x180-230 мл
	Как в 7 месяце

	9
	5 x
	Как в 8 месяце + целый желток
(если  это позволяет индивидуальная толерантность фенилаланина)

	10
	4-5 x
	Как в 9 месяце. 
Вводим низкобелковые хлебные изделия (хлеб, булки, бисквитное печенье, пирожные PKU).  

Обед состоящий из двух блюд: 

-овощной суп
-отварной картофель + отварные овощи

	11- 12
	4 –5 x


	Как в 10 месяце


Меню для ребёнка с ФКУ в возрасте 6 месяцев 
с массой тела 7 500г и индивидуальной толерантностью фенилаланина 270 мг/сутки
	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	36
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	270
	15,75
	27,75
	95,25
	720

	Milupa PKU 1-mix    
	78
	0
	7,87
	21,25
	43,35
	400,92

	Milupa PKU 1             
	4
	0
	2,01
	0
	0,81
	11,28

	Bebilon 2                   
	25
	159,5
	3,12
	5,87
	14,22
	121,50

	Овощной суп       
	150
	43,5
	1,35
	3
	13,05
	75

	Фруктовый десерт        
	70
	12,6
	0,21
	0,14
	7,0
	28,7

	Рисовая кашица  
	15
	54
	1,05
	0,10
	11,83
	55,50

	Сахар           
	5
	0
	0
	0
	5
	20

	Суточная норма
	
	269,6
	15,61
	30,36
	95,26
	712,9


Предложение:                                                        фенилаланин (мг)
белок (г)
Milupa PKU 1 – mix

60,8г


0


6,68

Bebilon 2                               20,2г


128,8


2,52

Рисовая кашица                      15г 


54


1,05

                                               



182,87


10,25 : 3 порции
Одна порция = 64,6 мг фен = 3,4г белка
Овощной суп                       150г


43,5


1,35

Milupa PKU 1                       4г


0


2,01

Milupa PKU 1 – mix             12,9г


0


1,3

43,5


4,66

Десерт                                  70г


12,6


0,21

Bebilon 2                              4,8г


30,6


0,60

Milupa PKU 1 – mix            3,4г 


0


0,34

                                          



43,2


1,15

	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	36
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	270
	15,96
	27,75
	95,25
	720

	XP Analog LCP    
	83
	0
	10,79
	19,0
	44,82
	383,46

	Bebilon 2                   
	27,2
	173,5
	3,4
	6,39
	15,47
	132,19

	Суп овощной (морковь) „Gerber”      
	150
	63,0
	0,9
	2,4
	9,6
	64,5

	Десерт яблоко и черника „Gerber”      
	130
	23,4
	0,39
	0
	13,0
	53,3

	Картофельный крахмал             
	20
	5,8
	0,12
	0
	16,8
	68,6

	Скабленое яблоко                      
	40
	4,8
	0,16
	0,16
	4,84
	18

	Суточная норма
	
	270,5
	15,76
	27,95
	104,53
	720,0


Предложение:                                                         фенилаланин (мг)
белок (г) 
XP Analog LCP

    68г


0


6,68

Bebilon 2                                    22,4г
           142,9
                        2,8

Картофельный крахмал           20г 


5,8


0,12

                                               



148,7


11,76 : 3 порции
Одна порция = 49,56 мг фен = 3,92г белка
Суп овощной (морковь) 
„Gerber”                                    150g

           63,0


0,9

XP Analog LCP
                15g


0


2,3        

___________________________________________________________________________








63,0


3,2                                                          

Десерт яблоко и 

черника  „Gerber“                   130g


23,4


0,39

Bebilon 2                                  4,8g


30,6


0,60

___________________________________________________________________________

                                          



54,0


0,99

Составте меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 6 месяцев с массой тела 7 500г и идивидуальной толерантностью фенилаланина 270 мг/сутки
	
	Кол-во
(г)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок
(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	36
	2,1
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	270
	15,75
	720

	Milupa PKU 1-mix    
	78
	
	
	

	Milupa PKU 1             
	
	
	
	

	Bebilon 2                   
	25
	
	
	

	Овощной суп          
	150
	
	
	

	Фруктовое 

пюре                         
	70
	
	
	

	Рисовая кашица                         
	15
	
	
	

	Сахар                          
	3
	
	
	

	Суточная норма
	
	
	
	


7 месяцев
Начиная с 7 месяца  к диете можно добавить овощное пюре и желток, если  индивидуальная толерантность фенилаланина на это позволяет. Овощные и фруктовые блюда следует обогащать белком, добавляя скалькулированное количество препарата ФКУ. К овощам можно добавлять высококачественное масло, оливковое или растительное. Величина порции зависит от потребности и аппетита ребёнка. Препарат ФКУ по-прежнему остаётся главным источником белка свободным от фенилаланина.
Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте 6-12месяцев*

	Энергия (ккал/кг м.т.)
	Белок
(г/кг/сутки)
	Жиры
(г/кг м.т.)
	Углеводы 

(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	96


	2,1


	3,7
	12,7
	30 – 60**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР 

8-12 месяцев
По мере роста ребёнка всё большее количество  жидкой пищи будет заменяться на твёрдую. В 10 месяце жизни в диету ребёнка вводят твёрдые продукты, т.е.: хлебные изделия, печенье, бисквитное печенье с низким содержанием белка, продукты из муки с низким содержанием белка, макароны, клёцки и другие блюда: отварной картофель и овощи. По мере роста и развития ребёнка его диета должна быть обогащена новыми дозволенными продуктами.
Меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 9 месяцев с массой тела 9000г и индивидуальной толерантностью фенилаланина 270 мг/сутки
	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	30
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	270
	18,9
	33,3
	114
	864

	Milupa PKU 1-mix  
	84
	0
	8,48
	23,18
	47,29
	431,76

	Milupa PKU 1            
	9
	0
	4,52
	0
	1,82
	25,38

	Bebilon 2                  
	11
	70,18
	1,37
	2,58
	6,25
	53,46

	Желток                   
	10
	70,9
	1,63
	3,19
	0,07
	35,5

	Суп (состав): 
          морковь      

          картофель 

          цветная капуста    

       капуста кольраби  

    растительное масло            
	170

40

60

30

10

5
	101,8
	2,36
	5,21
	16,61
	110,6

	Крахмал кукурузный     
	20
	2,2
	0,08
	0
	17,7
	70,6

	Сок морковь, яблоко, абрикос „Gerber”       
	150
	15
	0,3
	0,1
	9,3
	39

	Фруктовое пюре со вкусом винограда „Gerber”          
	130
	7,8
	0,26
	0
	22,75
	92,3

	Тёртое яблоко
	20
	2,4
	0,08
	0,08
	2,4
	9,2

	Суточная норма
	
	270,28
	19,08
	34,34
	124,19
	867,04


Предложение:



Фенилаланин (мг)           Белок (г)
Milupa PKU 1 mix (16 мерок) 68,7г

0


6,93


+470мл воды
Milupa PKU 1 + 30мл воды
4г


0


2,01

Bebilon 2 (1,3мерки)

6,2г


39,5


0,77

Желток


10г


70,9


1,63

Кукурузный крахмал
20г


2,2


0,08








112,65 : 3порции
11,42 : 3порции





1 порция
 = 37,55мг фен
3,8г белка 

Овощной суп

           170мл
+ Milupa PKU 1

5г


101,0мг фен

4,87г белка 

Фруктовый десерт

130г
Тёртое яблоко
            20г
Milupa PKU 1 mix 

17,2г + Bebilon 2 (1мерка)
4,8г
40,0мг фен
2,67г белка 

	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	30
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	270
	18,9
	33,3
	114
	864

	XP Analog LCP             
	100
	0
	13,0
	23,0
	54,0
	475,0

	Bebilon 2                  
	11
	70,18
	1,37
	2,58
	6,25
	53,46

	Желток                       
	10
	70,9
	1,63
	3,19
	0,07
	35,5

	Суп (состав): 

          морковь      

          картофель 

          цветная капуста    

       капуста кольраби  

    растительное масло            
	170

40

60

30

10

4
	101,8
	2,36
	4,21
	16,61
	101,78

	Крахмал кукурузный     
	20
	2,2
	0,08
	0
	17,7
	70,6

	Сок морковь, яблоко, абрикос „Gerber”       
	150
	15
	0,3
	0,1
	9,3
	39

	Фруктовое пюре со вкусом винограда „Gerber”          
	130
	7,8
	0,26
	0
	22,75
	92,3

	Суточная норма
	
	278,76
	18,96
	33,08
	127,01
	867,24


Предложение:



            Фенилаланин (мг)           Белок (г)

XP Analog LCP (15 мерок) 
75г 



0


9,75





+ 450мл воды
Bebilon 2 (1,3 мерки)           6,2г



39,5


0,77

Желток 


10г



70,9


1,63

Кукурузный крахмал           20г



2,2


0,08








112,6 : 3порции
12,23 : 3порции





1 порция
= 37,5мг фен

4,07г белка 

Овощной суп 

170мл
+ XP Analog LCP

15г



101,0


4,31

Фруктовое пюре 

130г
Bebilon 2 (1 мерка)

4,8г








XP Analog LCP

10г     



38,4


2,16г


Составте меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 9 месяцев с массой тела 9000г и индивидуальной толерантностью фенилаланина 270 мг/сутки 
	
	Кол-во

(г)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	30
	2,1
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	270
	18,9
	864

	Milupa PKU 1-mix   
	81
	
	
	

	Milupa PKU 1            
	8
	
	
	

	Bebilon 2                  
	10
	
	
	

	Желток                     
	10
	
	
	

	Овощной суп      

 + макароны PKU        
	190
3
	
	
	

	Печенье    PKU      
	10
	
	
	

	Фруктовое пюре     
	130
	
	
	

	Фруктовый сок        
	150
	
	
	

	Отварной картофель 
	25
	
	
	

	Рисовый отвар  PKU   
	10
	
	
	

	Суточная норма
	
	
	
	


Меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 10 месяцев с массой тела 9 600г и индивидуальной толерантностью фенилаланина 355 мг/сутки
	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	37
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	355,2
	20,16
	35,52
	121,92
	921,6

	XP Analog LCP
	69
	0
	8,97
	15,87
	37,26
	327,75

	P-AM Universal
	4
	0
	3,0
	0
	0
	12,0

	Bebilon 2
	13,5
	86,1
	1,68
	3,17
	7,68
	65,61

	Желток
	10
	70,9
	1,63
	3,19
	0,07
	35,5

	Пюре картофель-овощи:

 картофель   

 цветная капуста     

  масло          
	80

70

10
	139,1
	3,74
	8,47
	18,21
	150,5

	Фруктовое пюре банан-персик „Hipp”
	150
	15
	0,75
	0
	19,5
	85

	Сок яблоко, малины, виноград „Gerber”
	150
	15
	0,15
	0
	9,3
	37,5

	Рогалик PKU 
	20
	8,15
	0,16
	0,5
	11,3
	50,40

	Milupa lp-f 

 Кашка со вкусом груши
	30
	21
	0,54
	4,44
	23,13
	134,7

	Сахар
	5
	0
	0
	0
	5
	20

	Суточная норма
	
	355,25
	20,62
	35,64
	131,45
	918,96


Предложение:



            Фенилаланин (мг)           Белок (г)

XP Analog LCP (13,8 мерок) 69г 



0


8,97





+ 415мл воды

Bebilon 2 (1,8мерки)

8,7г



55,5


1,08

Желток


10г



70,9


1,63

Miluрa lp-f кашка

 со вкусом груши
            30г



21


0,54








147,4 : 3порции
12,22 : 3порции






1 порция
 = 49мг фен

4,07г белка 

Овощное пюре

 с картофелем
+ P-AM Universal

2г



139,1


5,24

Десерт банан и персик
150г
Bebilon 2 (1 мерка)

4,8г








P-AM Universal

2г    



45,6


2,85g 

	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	37
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	355,2
	20,16
	35,52
	121,92
	921,6

	Milupa PKU 1 mix
	60
	0
	6,06
	16,56
	33,78
	308,4

	Milupa PKU 1 
	12
	0
	6,03
	0
	2,43
	33,84

	Bebilon 2
	16
	102,08
	2,0
	3,76
	9,1
	77,76

	Желток
	10
	70,9
	1,63
	3,19
	0,07
	35,5

	Овощное пюре:

    картофель    

    свекла               

    морковь  

    яблоко     

    масло          
	80

40

35

30

10
	119,45
	3,25
	8,56
	17,86
	173,55

	Десерт груша и яблоко „Hipp”
	150


	22,5
	0,75
	0
	20,85
	87,0

	Рогалик PKU 
	20
	8,15
	0,16
	0,5
	11,3
	50,40

	Сок яблоко, малины и виноград „Gerber”
	150
	15
	0,15
	0
	9,3
	37,5

	Milupa lp-f 

кашка со вкусом груши
	25
	17,5
	0,45
	3,7
	19,27
	112,25

	Суточная норма 
	
	335,58
	20,48
	36,27
	123,96
	916,3


Предложение:



            Фенилаланин (мг)           Белок (г)

Milupa PKU 1 mix (14 мерок) 
60г 


0


6,06






+ 418мл воды
Milupa PKU 1

4г


0


2,01

+ 40мл воды 
Bebilon 2 (2,3 мерки)

11,2г


71,45


1,4

Желток



10г


70,9


1,63

Milupa lp-f кашка

 со вкусом груши

            25г


17,5


0,46








159,85:3порции
11,55:3порции






1 порция 
= 53мг фен

3,85г белка
Обед 




170мл
+ Milupa PKU 1


4г


119,0


5,26

Десерт груша и яблоко

150г („Hipp”)

Milupa PKU 1



4г
Bebilon 2 (1 мерка)


4,8г    


53,1


3,36 


Меню для ребёнка с ФКУ в возрасте 12 месяцев с массой тела 10 000г
Индивидуальная толерантность к фенилаланину 320 мг/сутки
	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	32
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	320
	21
	37
	127
	960

	XP Analog LCP
	87
	0
	11,31
	20,01
	46,98
	413,25

	P-AM Universal
	3
	0
	2,25
	0
	0
	9,0

	Bebilon 2
	11
	73,5
	1,37
	2,7
	6,54
	55,89

	Желток
	10
	70,9
	1,63
	3,19
	0,07
	35,5

	Овощное пюре:

    картофель   

    свекла  

    масло        
	90

80

10
	143,7
	3,67
	8,42
	24,14
	173,2

	Кисель:

    малины           

    сахар        

   крахмал карт. 

    растит. масло
    вода           
	50

7

7

2

160
	23,27
	0,66
	2,15
	18,98
	84,85

	Кукурузный крахмал
	25
	2,75
	0,05
	0
	22,05
	85,25

	Печенье маслено-песочное „Bezgluten”
	20
	3,6
	0,02
	1,38
	17,42
	82,72

	Сок яблочный „Gerber” 
	100
	5,0
	0,1
	0
	5,7
	23,0

	Суточная норма 
	
	322,75
	21,06
	37,85
	141,8
	962,66


Предложение:



            Фенилаланин (мг)           Белок (г)

XP Analog LCP


67г 


0


6,06

+ 410мл воды 
Bebilon 2



11г


73,5


1,37 

+ 68мл воды

Желток                        

10г


70,9


1,63

Кукурузный крахмал

20г


2,2


0,04








146,6 : 3порции
11,75 : 3 порции






1 порция 
= 48,86мг фен
3,91г белка 

Картофель



90г
Свекла



80г
Масло 



10г
P-AM Universal 


3г


143,7


5,92

Кисель
XP Analog LCP


20г


23,6


3,26 


	
	Кол-во 

(мл)
	Фенилаланин

(мг)
	Белок

(г)
	Жиры

(г)
	Углеводы

(г)
	Энергия

(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	32
	2,1
	3,7
	12,7
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	320
	21
	37
	127
	960

	Milupa PKU 1 mix
	84
	0
	8,48
	23,18
	47,29
	431,76

	Milupa PKU 1 
	11
	0
	5,53
	0
	2,23
	31,0

	Bebilon 2
	11,5
	73,37
	1,43
	2,7
	6,54
	55,89

	Желток
	10
	70,9
	1,63
	3,19
	0,07
	35,5

	Овощное пюре:

    картофель
    свекла     

    масло          
	90

80

10
	143,7
	3,67
	8,42
	24,14
	173,2

	Kисель:

    малины           

    сахар           

   крахмал картоф. 

    вода
	50

10

7

160
	24,53
	0,69
	0,15
	21,88
	78,5

	Кукурузный крахмал
	20
	2,2
	0,04
	0
	16,7
	70,6

	Печенье маслено-песочное „Bezgluten”
	10
	1,8
	0,01
	0,69
	8,71
	41,36

	Сок яблочный „Gerber” 
	100
	5,0
	0,1
	0
	5,7
	23,0

	Сахар
	4
	0
	0
	0
	4
	16

	Суточная норма 
	
	321,1
	21,58
	38,33
	137,26
	956,81


Предложение:



            Фенилаланин(мг)           Белок(г)

Milupa PKU 1 mix


74gг


0


6,46

+ 510мл воды 
Milupa PKU 



16г


0


3,02

+ 90мл воды  

Bebilon 2



11,5г


73,5


1,43 

+ 70мл воды 

Желток                        

10г


70,9


1,63

Кукурузный крахмал

20г


2,2


0,04








146,6 : 3порции
12,59:3порции
Овощное пюре:



1 порция
= 48,87мг фен
4,19г белка
картофель



90г
свекла




80г
масло




10г
Milupa PKU 1 


5г
Яблочный сок „Gerber”

70мл


146,0


6,18

Kисель
Milupa PKU 1 mix


20г


24,53


2,71

Составте меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 12 месяцев с массой тела 10 кг и индивидуальной толерантностью фенилаланина 300 мг/сутки
	
	Кол-во

(г)
	Фенилаланин
(мг)
	Белок
(г)
	Энергия
(ккал)

	Диетическая норма на кг/сутки
	
	30
	2,1
	96

	Диетическая норма в сутки
	
	300
	21
	960

	Milupa PKU 1-mix   
	81г
	
	
	

	Milupa PKU 1          
	13г
	
	
	

	Bebilon 2                  
	15г
	
	
	

	Желток                      
	10г
	
	
	

	Овощной суп     

 + макароны PKU        
	190г

5г
	
	
	

	Печенье   PKU      
	20г
	
	
	

	Фруктовый десерт     
	130г
	
	
	

	Фруктовый сок      
	150г
	
	
	

	Отварной картофель 
	25г
	
	
	

	Рисовая кашка PKU   
	10г
	
	
	

	Суточная норма
	
	
	
	


Режим питания детей второго и третьего лет жизни
В возрасте от 1 до 3 лет у детей констатируется уменьшение потребности в энергетических компонентах питания: понижается она с около 108-96 ккал/кг у младенцев до 92-86 ккал/кг во втором и третьем годах жизни. Значительно замедляется также темп роста детей. До 12 месяцного возраста вес младенца увеличивается в три раза по сравнению с весом при рождении, в тоже время у двух- и трёхлетних детей наблюдается годовой прирост массы тела в границах 2-3кг.
Способ питания переходит от полной зависимости от матери к режиму самостоятельного питания. Начало бывает трудным, чаще всего это происходит с использованием рук, а затем постепенно приходит период самостоятельного пользования столовыми приборами. Ребёнок учиться расширять рацион и знакомиться со многими новыми низкобелковыми продуктами питания. Существующие диетические продукты с низким содержанием белка позволяют на приготовление  многих блюд, что  делает диету разнообразной.

Режим питания ребёнка должен состоять из пяти приёмов пищи: первый завтрак, второй завтрак, обед, полдник и ужин. Это является гарантией регулярного поступления в организм  в течении дня энергии, белка, фенилаланина и остальных питательных ингридиентов. Регулярный приём пищи защищает ребёнка от чувства голода, а в связи с этим оберегает от излишнего приёма фенилаланина в неконтролируемый способ. Строгий подход к питанию пациентов с классической и умеренной фенилокетонурией или требующей лечения умеренной гиперфенилаланинемией в первые годы жизни необходим для обеспечения  их правильного физического и умственного развития.  
Диета с ограниченным (пониженным) содержанием фенилаланина в значительной степени ограничивает возможность выбора натуральных продуктов питания (Таблица 4). 

Таблица 4. 

	Продукты питания

	Запрещены 
	Разрешены в строго ограниченном количестве
	Разрешены в неограниченном количестве

	· Яйца
· Рыбы
· Мясо и мясные продукты (мясные и колбасные изделия)

· Домашняя птица и продукты птицеводства
· Зерновые продукты: хлебобулочные изделия, мука, каши, хлопья, макароны, кондитерские изделия 
· Стручковые растения: фасоль, горох, соя 

· Семена: кукуруза, мак, льняное семя 
· Орехи
· Шоколад
· Молочные продукты: сыр, йогурт, творог, сметана, мороженое
· Молоко - исключение состовляет небольшое количество, которое является дополнением к диете в первых месяцах жизни 

· Желатин
· Аспартам

	· Овощи
· Картофель
· Фрукты
· Рис
· Джемы, варенья
· Мёд
· Масло
· Mаргарин
· Щербеты
· Желток
· Хлебобулочные изделия с низким содержанием белка
· Макароны и мучные продукты, изготовленные из муки с низким содержанием фенилаланина

· Тапиока
· Крупа саго                  
	· Сахар
· Растительные масла
· Минеральная вода
· Чай
· Фруктовые конфеты
· Леденцы
· Загустители (караген, пектина, гуаровая камедь, камедь рожкового дерева, агар, арабская камедь)




У пациентов с ФКУ количество потребляемого белка из натуральных продуктов не может превысить установленной нормы. В связи с этим у маленьких детей и у старших преобладающая часть потребности в белок, т.е. около 80%, должно быть погашено смесями не содержащими фенилаланин, обогащёнными в минеральные ингредиенты. 

Начиная со второго года жизни сбалансированную смесь ФКУ без  фенилаланина постепенно сменяют смесями без фенилаланина с увеличенным содержанием белка (Milupa PKU 2, Milupa PKU 2-mix, P-AM Universal). Состав этих смесей разработан с учетом  потребностей в основных питательных веществах здоровых детей в соответствующих возрастных группах, за исключением фенилаланина: только смесь аминокислот ("белковый эквивалент") в сочетании с витаминами и минералами. 
Необходимое количество белка свободного от фенилаланина поступает в организм из низкоэнергетических напитков: фруктовые соки, фруктово-овощные соки. Такая смена режима и рациона питания может повлиять на обмен аминокислот. Оптимальное использование свободных аминокислот из смеси для синтеза собственного белка возможно лишь при упртреблении соответствующего количества калорий за один приём в суточном рационе, ибо каждый процесс синтеза в организме человека осуществляется с использованием энергии.  
В связи с тем, что смеси свободные от фенилаланина содержат мало калорий, а питание должно быть сбалансированным, т.е. отвечать определённым соотношениям  содержания жиров и углеводов (основных источников энергии) таким образом, чтобы полностью удовлетворить суточную потребность организма в энергии, целесообразным становится обогащение суточного рациона иными высокоэнергетическими пищевыми прдуктами. В Польше это стало возможным благодаря наличию на рынке  большого количества специализированных низкобелковых  и частично свободных от фенилаланина продуктов. 

Дневная доза смеси ФКУ зависит от возраста ребёнка, массы тела, общего состояния здоровья и индивидуальной суточной толерантности фенилаланина. Очень важно, чтобы рекомендуемое суточное количество смеси не давать в один приём, напр. утром. Такой способ подачи смеси может привести к колебаниям  аминокислотного равновесия или к симптомам нетолерантности препарата. Суточную дозу смеси необходимо поделить на 3-4 приёма в течении дня. Препарат следует принимать во время еды. 
Суточное потребление фенилаланина из пищевых продуктов должно быть ограничено до такого количества, чтобы контролируемый уровень концентрации фенилаланина в сыворотке крови не превышал „безопасного для ц.н.с.” уровня, т.е. 2-4мг/дл, это и есть индивидуальная суточная  толерантность фенилаланина. 
С целью полного удовлетворения потребностей ребёнка с фенилкетонурией,  и поддержания на допустимом уровне употребляемого из продуктов натурального белка и фенилаланина следует все пищевые продукты отмерять и взвешивать, а также выбирать продукты с самым низким  содержанием фенилаланина.
Рекомендации по  употреблению основных компонентов питания в день 
                                                 для детей в возрасте 2 лет *                           
	Энергия
(ккал/кг м.т.) 
	Белок
(г/кг/сутки)
	Жиры
(г/кг м.т.)
	Углеводы
(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	100
	2,1
	3,6
	14
	20-30**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦмиР
Рекомендации по употреблению основных компонентов питания в день 
                                            для   детей в возрасте 3 лет *                       
	Энергия
(ккал/кг м.т.) 
	Белок
(г/кг/сутки)
	Жиры
(г/кг м.т.)
	Углеводы
(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	92-86
	1,95-1,8
	3,3-3,1
	13-12
	20-30**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Препараты PKU рекомендуемые детям от 1 года жизни
(содержание в 100г препарата)

	Название препарата
	Белок
(г)
	Жиры
(г)
	Углеводы
(г)
	Энергия 

(мг)
	Фенилаланин
(мг)
	Тирозинa

(мг)

	P-AM Universal

Milupa PKU 2

Milupa PKU 2 mix

Milupa PKU 2 prima

Milupa PKU 2 secunda
	75

66,8

27


	0

0

18,9


	0

8,2

42,5


	300

300

448


	0

0

0


	4 500

4 500

1 800




Причины повышения уровня концентрации фенилаланина в сыворотке крови ребёнка 
Очень часто повышение концентрации фенилаланина в сыворотке крови ребёнка означает, что количество употребляемого ребёнком фенилаланина значительно превышает рекомендуемую суточную дозу. Причиной может быть также проблема с употреблением препарата ФКУ. Хронический недостаток энергии, также как и  недобор белка ускоряют процесс разрушения собственных белков организма (катаболические процессы). 
Разрушение белков и увеличение концентрации фенилаланина могут быть вызваны инфекционным процессом, который неоднократно протекает с повышением температуры тела, рвотой, поносом, снижением аппетита, хирургические операции (интенсификация катаболических процессов, увеличение потребности в энергии). В таких случаях следует увеличить поступающее в организм количество энергии. 
При быстром приросте массы тела ребёнка может появиться необходимость в дополнительной порции питания или препарата. Невнимательный подход к этим потребностям и несоблюдение основных требований диеты, а также недостаточная просветительная работа с родителями детей с ФКУ может отрицательным образом повлиять на уровень фенилаланина в крови пациента. 

В состоянии полного здоровья контроль уровня фенилаланина рекомендуется проводить 1 раз в месяц. Во время инфекционного процесса он повышается, поэтому не рекомендуем его определять и модифицировать диету потому что, как правило, трудно принудить больного ребенка к приему пищи. Постепенный возврат к низкофенилаланиновой регуляреой диете возможен в меру реконвалесценции ребенка. 
Визит к врачу в этом возрасте рекомендуется 1 раз в 3 месяца. Сопутствует этому визит у диететика, который консультирует пациента также по телефону между очередными визитами в Центре. 
Меню для ребёнка с ФКУ 
в возрасте 3 лет с массой тела 14,0кг, индивидуальная толерантность фенилаланина 245мг/сутки,  потребность в энегии 1 200ккал/сутки. Поступление белка из препарата ФКУ 18г/сутки 

	
	Продукт
	Кол-во/мг
	Фенилаланин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак

	Milupa lp-flackes (низкобелковые хлопья)             клубника                            

Сахар, ванильный сахар
Milupa PKU 2 mix             

кипячёная вода          
	40

40

15

16,5

100ml
	5,2

10

0

0

0
	0,2

0,32

0

4,45

0
	148

13,2

60

74

0

	
	Итого
	
	15,2
	4,97
	295,2

	II завтрак
 
	хлеб ФКУ
маргарин „Flora”                 

помидор                                 

зелёный лук                             

мандарин                          
	25

5

30

1

40
	5,21

0

7,23

1,2

10
	0,15

0

0,3

0,03

0,28
	63,5

31,6

5,7

0,2

18

	
	Итого 
	
	23,61
	0,76
	119

	Обед
 
	картофель                               

цветная капуста                                  

маргарин                             

фруктовый сок   Bobo-fruit                   

Milupa PKU 2                       
	75

70

10

175

7
	51

68

0

33

0
	1,5

1,68

0

0,9

4,67
	90

15

63,2

74

21

	
	Итого
	
	152
	8,75
	263,2

	Полдник

	десерт яблоко и персик
Gerber

низкобелковое печенье
Milupa PKU 2 mix               
	160

15

16
	28,8

4,3

0
	0,48

0,1

4,32
	66

60,5

71,8

	
	Итого
	
	33,1
	4,9
	198,3

	Ужин
 
	хлеб ФКУ
маргарин                     

джем                                

Milupa lp-drink               

Milupa PKU 2                   

чай с сахаром                                 
	40

10

30

10

7

5
	8,4

0

3,3

10

0

0
	0,2

0

0,2

0,52

4,67

0
	101,6

31,6

98

49,7

21

20

	
	Итого
	
	21,7
	5,59
	321,9

	
	Итого в сутки  
	
	245,6
	24,97
	1 197,6


Режим питания детей в возрасте 4-6 лет
Очередной этап интенсивного развития ребёнка наступает в дошкольном возрасте. Увеличивается активное участие в жизни семьи, совершенствуются речевые функции, навыки самостоятельного приёма пищи и формы общения с окружением. 
Режим питания  в этом возрасте должен быть 4-5-разовым. В 3 основных приёмах пищи должно содержаться по 25% до 30% энергетической потребности суточного рациона питания. Дополнительно II завтрак и полдник, менее обильные и нивелирующие чувство голода, поэтому должны содержать 10%-15% энергетической ценности.

Ребёнок должен принимать пищу вместе со взрослыми либо под присмотром воспитателей в детском саду. Совместная трапеза формирует навыки правильного поведения за столом, обучает правилам рационального питания, формирует правильное пищевое поведение, учит критериям выбора продуктов и замены одних другими в случае необходимости. 
Важными факторами, влияющими на интерес ребёнка к правилам пищевого поведения, являются совместные покупки и вовлекание ребёнка в процесс приготовления пищи, можно также привлекать ребёнка при сервировке стола и т.д. Ребёнку, который упорно отказывается от  нововведённых диетических продуктов  рекомендуется  питаться в группе ровесников. 

Не следует давать ребёнку слишком больших порций, так как от этого у него может пропасть желание кушать. Недостаточное количество приёмов пищи может стать причиной перекусывания между едой. Ребёнок может съесть продукт запрещённый в диете, а это может отрицательно отразиться на уровне фенилаланина.

Чтобы использовать период интенсивного развития ребёнка для формирования правильного пищевого поведения при фенилокетонурии, следует придерживаться ежедневных правил:
· взвешивания, измерения и приготовления смеси ФКУ, 
· взвешивания и измерения  продуктов для приготовления блюд,
· ежедневной записи диеты,

· рассчитывания фенилаланина,

· систематического контролирования уровня фенилаланина в крови (фен). 
Во время болезни ребёнка следует обратить внимание на количество употребляемых калорий, так как дефицит энергии является основной причиной ускорения катаболизма белков, а вследствии этого повышается уровень фен.  При инфекциях следует увеличить поступление энергии на  20 – 30%. При высокой температуре необходимо увеличить количество энергии на 12% на каждый 1 градус температуры. При поносе или рвоте следует на 1-2 дня отказаться от диеты ФКУ, а после выздоровления постепенно к ней вернуться.
. 
Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте 4-6 лет*

	Энергия (ккал/кг м.т.)
	Белок
(г/кг/сутки)
	Жиры
(г/кг м.т.)
	Углеводы 

(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	80-82


	1,95


	3,1
	12
	15-20**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Общая потребность в белке в 80-85%  должна поступать из смеси ФКУ, приём  4-5 раз в сутки во время еды. Остальные 15-20% должно быть восполнены за счёт низкобелковых продуктов таким образом, чтобы  обеспечить поступление фенилаланина в соответствии с индивидуальной толерантностью, позволяющей добиться соответствующего уровня концентрации фен в сыворотке крови 0,7 – 4 мг/дл (немецкие нормы), 2-4 мг/дл (рекомендации ЦМиР).

Знания на тему фенилкетонурии должны постоянно восполняться и использоваться в практике ежедневной диеты ребёнка с ФКУ. Родители, обучая ребёнка правилам правильного питания, должны подчёркивать значимость систематического приёма пищи. Важно также, чтобы ребёнок умел отказаться от угощения ровесников и умел определять сходства и отличия в выборе продуктов. 

В этом возрасте рекомендуется контролировать уровень фенилаланина 1 раз в месяц. Врачебный котроль в Метаболическом Центре каждые 6 месяцев. 

Меню для ребёнка в возрасте 6 лет 
с массой тела 20,5кг, индивидуальная толерантность фенилаланина 300мг/сутки, энергетическая потребность 1700ккал/сутки, количество белка из препарата  ФКУ 28,04г/сутки 

	Питание
	Продукт
	Кол-во/мг
	Фенилаланин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак

	Milupa lp-flackes низкобелковые          

Milupa lp-drink                    

хлебPKU                             

маргарин                          

мёд                                     

Milupa PKU 2                      

чай с сахаром
	30

15

30

10

15

12

10
	3,9

15

13,8

0

0

0

0
	0,15

0,78

0,3

0

0,045

8,0

0
	111

74,55

102

26,66

48,6

36

40

	
	Итого 
	
	32,7
	9,23
	448

	II  завтрак
 
	хлеб PKU                            

масло                                    

помидор                              

чай с сахаром 
Milupa PKU 2                      
	30

5

50

10

10
	6,3

1,6

11,5

0

0
	0,15

0,035

0,45

0

6,68
	76,2

36,75

7,5

40

30

	
	Итого
	
	19,4
	7,28
	190,4

	Обед
Томатный суп, картофельное пюре с салатом 
	морковь                            

корень сельдерея
корень петрушки
сметана 30%                        

макароны PKU                       

Mulipa lp-drink                      

томатная паста
картофель                       

свекла
сметана 30%                        

укроп
растительное масло                                        

мука PKU                             

яблоки                                  

Milupa PKU 2 mix                
	20

10

10

10

15

5

10

50

30

10

10

10

10

100

10
	7

9,2

9,2

10

6

10

24,9

42,5

40,5

10

12,5

0

5

12

0
	0,2

0,16

0,26

0,22

0,12

0,52

0,84

0,95

0,9

0,22

0,28

0

0,26

0,4

6,68
	5,4

2,1

3,8

28,7

52,5

49,7

13,8

42,5

19

28,7

2,6

90

24,85

46

30

	
	Итого 
	
	198,2
	12
	439,6

	Полдник

	Milupa lp-drink                    

мука для киселя
клубника                             

сахар                                   
	10

10

50

10
	10

3,4

12

0
	0,52

0,08

0,35

0
	49,7

36

14

40

	
	Итого 
	
	25,4
	0,95
	139,7

	Ужин

Блинчики с джемом 
	мука PKU                            

Milupa lp-drink                    

 вишнёвый джем                    

субститут яйца
растительное масло                                          сахар                                  
Milupa PKU 2                      
	50

10

30

5

15

10

10
	17

10

2,7

7

0

0

0
	0,4

0,52

0,12

0,2

0

0

6,68
	180

49,7

46,2

25

132

40

30

	
	Итого
	
	36,7
	7,44
	477

	
	Итого в сутки  
	
	312,0
	36,9
	1 694,7


Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте  4-6 лет*

	Энергия (ккал/кг м.т.)
	Белок
(г/кг/сутки)
	Жиры
(г/кг м.т.)
	Углеводы 

(г/кг м.т.)
	Фенилаланин
(мг/кг/сутки)

	80-82


	1,95


	3,1
	12
	15-20**


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Общая потребность в белок должна быть покрыта в  80-85% за счёт препарата ФКУ,     в  4-5 приёмов в сутки вместе с едой. Остальное количество белка 15 до 20% поступает в организм ребёнка с низкобелковыми продуктамиu, гарантируя количество фенилаланина согласно индивидуальной толерантности, позволяющее добиться правильного уровня концентрации фен в сыворотке крови 0,7 – 4 мг/dl (рекомендации немецкие), 2-4 мг/dl (рекомендации IMiDz).

Знания на тему фенилкетонурии должны непрерывно восполняться и должны быть использованы в практике ежедневной диеты ребёнка с PKU. Родители, обучая ребёнка правилам рационального питания, должны подчёркивать значение систематического приёма пищи. Важно также, чтобы ребёнок умел отказаться от угощения ровесников и  определить сходство и отличие в выборе продуктов питания.
Меню для ребёнка в возрасте  6 лет 
с массой тела  20,5кг, индивидуальная толерантность фенилаланина 300 мг/сутки, энергетическая потребность 1 700 ккал/сутки, количество белка из препарата  PKU 40 г/сутки
	Питание
	Продукт
	Кол-во

(г)
	Фенилаланин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак
Milupa lp-flackes с Milupa lp-drink

Milupa PKU 2  

Хлеб с маргарином

Мёд, чай
	Низкобелковые хлопья             
Milupa lp-drink                        
хлеб PKU                                
маргарин                                 
мёд                                           
Milupa PKU 2                          
сахар                                       
	30
15
30
10
15
12
10
	3,9

15

13,8

0

0

0

0
	0,15

0,78

0,3

0

0,045

8,0

0
	111

74,55

102

26,66

48,6

36

40

	
	Итого 
	
	32,7
	9,23
	448

	II завтрак
Препарат PKU 

бутерброд с маслом и помидором

чай
	хлеб PKU                                 
масло                                         
помидор                                   
сахар                                        
Milupa PKU 2                           
	30
5
50
10
10
	6,3

1,6

11,5

0

0
	0,15

0,035

0,45

0

6,68
	76,2

36,75

7,5

40

30

	
	Итого 
	
	19,4
	7,28
	190,4

	Обед

томатный суп с макаронами

картофель, свекла, соус с укропом

компот из яблок

Milupa PKU 2 
	морковь                                         

корень сельдерея                         

корень петрушки                         

сметана 30%                                 

макароны PKU                             

Mulipa lp-drink                               

концентрат помидоров               

картофель                                     

свёкла                                            

сметана 30%                                 

укроп                                             

растительное масло                                         

мука PKU                                     

яблоки                                        

Milupa PKU 2                               
	20
10
10
10
15
5
10
50
30
10
10
10
10
100
10
	7

9,2

9,2

10

6

10

24,9

42,5

40,5

10

12,5

0

5

12

0
	0,2

0,16

0,26

0,22

0,12

0,52

0,84

0,95

0,9

0,22

0,28

0

0,26

0,4

6,68
	5,4

2,1

3,8

28,7

52,5

49,7

13,8

42,5

19

28,7

2,6

90

24,85

46

30

	
	Итого 
	
	198,2
	12
	439,6

	Полдник

молочный кисель с клубникой 
	Milupa lp-drink                              

мука для киселя                           

клубника                                       
сахар                                              
	10
10
50
10
	10

3,4

12

0
	0,52

0,08

0,35

0
	49,7

36

14

40

	
	Итого 
	
	25,4
	0,95
	139,7

	Ужин

блинчики с джемом

чай

Milupa PKU 2


	мука  PKU                                     
Milupa lp-drink                              
вишнёвый джем                           

субститут яйца                               
растительное масло                     

сахар                                             
Milupa PKU 2                               
	50
10
30
5
15
10
10
	17

10

2,7

7

0

0

0
	0,4

0,52

0,12

0,2

0

0

6,68
	180

49,7

46,2

25

132

40

30

	
	Итого 
	
	36,7
	7,44
	477

	
	Итого в сутки  
	
	312,0
	36,9
	1 694,7


Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте  7 - 9 лет*

	Возраст
(годы)
	Рост

(см)
	Maсса тела

(кг)
	Энергия (ккал/кг)
	Белок

(г/кг)
	Жиры

(г/кг)
	Углеводы

(г/кг)
	Фенилаланин

(мг/кг/сутки)

	7
	123
	24
	1900
	57
	64
	275
	15-10

	8
	128
	27
	2000
	60
	67
	290
	15-10

	9
	134
	30
	2100
	63
	70
	305
	15-10


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Меню для ребёнка в возрасте 8 лет 

с массой тела  27,0кг, индивидуальная толерантность фенилаланина 390 мг/сутки, энергетическая потребность 2 000 ккал/сутки, количество белка из препарата  PKU 48 г/сутки = 

= 64г PAM-Universal (разделенный на 3 порции) 
	Питание
	Продукт (г)
	Фенилала-нин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак
Препарат PKU с клубничным сиропом

Хлеб PKU с маргарином и помидором 
Чай
	PAM-Universal                         21

сироп                                         20

хлеб  PKU                               100

маргарин                                  15

помидор                                  100

чай                                               2

сахар                                         10
	0

0

21

0

23

0

0
	15,750

0

0,5

0

O,9

0
	63

53

254

80

14

40

	
	Итого 
	44
	17,1
	481

	II завтрак
Бутерброд из хлеба PKU с маслом и вегетарьянским паштетом
Листок салаты
	хлеб  PKU                                 60

масло                                         10

вегетарьянский паштет           40

листок салаты                            5
	12

3

28

4
	1,1

0,1

1,0

0,1
	152

74

84

3

	
	Итого 
	47
	2,3
	313

	Обед 
Овощной суп с макароном PKU и сметаной 

Голубцы с грибами и овощами
Картофель 

Овощной чай

PAM-Universal
	яблоко                                     100

сушеные сливы                        20

картофельный крахмал             5

сахар                                         10

макарон  PKU                          30

сметана  30%                            20

белая капуста                           50

шампиньйоны                          25

лук                                            20

растительное масло                30

овощи                                       50

перец, соль
картофель                               100

овощной чай                              2

PAM-Universal                         21
	12

22

2

0

12

20

36

26

12

0

17

85

0

0
	0,4

0,7

след
0

0,2

0,4

0,9

0,7

0,3

0

0,5

1,9

15,75
	46

53

17

40

105

57

15

4

6

265

30

77

63

	
	Итого 
	244
	21,7
	778

	Полдник
Клубника с вершками
	клубника                                100

вершки 30%                             20
	24

20
	0,7

0,4
	28

57

	
	Итого 
	44
	0,9
	85

	Ужин 
Хлеб PKU с маргарином 

Абрикосовый джем
Чай 
PAM-Universal
	хлеб PKU                                 50

маргарин                                  10

абрикосовый джем                  20

PAM-Universal                         21

чай                                               2
сахар                                           5
	10

0

2

0

0

0
	0,2

0

след
15,7

0

0
	127

53

31

63

0

20

	
	Итого 
	12
	24,2
	327

	
	Итого в сутки
	390
	59
	2010


Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов для детей в возрасте  10 - 12 лет*

Девочки 

	Возраст

(годы)
	Рост

(см)
	Maсса тела

(кг)
	Энергия (ккал/кг)
	Белок

(г/кг)
	Жиры

(г/кг)
	Углеводы

(г/кг)
	Фенилаланин

(мг/кг/сутки)

	10
	141
	35
	2100
	70
	75
	285
	10-15

	11
	145
	37
	2100
	70
	75
	285
	10-15

	12
	151
	42
	2300
	70
	75
	300
	10-15


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов для детей в возрасте  10 - 12 лет*

Мальчики 

	Возраст

(годы)
	Рост

(см)
	Maсса тела

(кг)
	Энергия (ккал/кг)
	Белок

(г/кг)
	Жиры

(г/кг)
	Углеводы

(г/кг)
	Фенилаланин

(мг/кг/сутки)

	10
	141
	35
	2500
	75
	85
	360
	10-15

	11
	145
	38
	2500
	75
	85
	360
	10-15

	12
	150
	42
	2600
	75
	90
	370
	10-15


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте  13 - 15 лет*

Девочки 

	Возраст

(годы)
	Рост

(см)
	Maсса тела

(кг)
	Энергия (ккал/кг)
	Белок

(г/кг)
	Жиры

(г/кг)
	Углеводы

(г/кг)
	Фенилаланин

(мг/кг/сутки)

	13
	157
	47
	2200
	75
	75
	310
	10-15

	14
	160
	51
	2300
	75
	80
	320
	10-15

	15
	163
	55
	2300
	75
	80
	320
	5-10


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Рекомендации по дневному приёму  основных питательных компонентов           для детей в возрасте  13 - 15 лет*
Мальчики 
	Возраст

(годы)
	Рост

(см)
	Maсса тела

(кг)
	Энергия (ккал/кг)
	Белок

(г/кг)
	Жиры

(г/кг)
	Углеводы

(г/кг)
	Фенилаланин

(мг/кг/сутки)

	13
	156
	47
	2700
	90
	95
	375
	10-15

	14
	164
	53
	2850
	95
	100
	395
	10-15

	15
	170
	59
	3000
	95
	100
	420
	5-10


*разработано Комисией Питания Детей и Молодёжи ПАН и Отделом Гастроэнтерологии и Питания PTP 1995г.

** рекомендации ЦМиР
Составте меню для ребёнка с ФКУ 

в возрасте 15 лет с массой тела 57,0 кг и индивидуальной толерантностью фенилаланина 420мг/сутки
предложение: белка - 57-60г/сутки, энергия – 2300-2500ккал/сутки,

белка из препарата PKU- 45,6г/сутки, Milupa PKU 2 – 68,2г/сутки, натурального белка - 10-11г (0,2г /кг)
	Питание
	Продукт 
	Кол-во

(г)
	Фенилала-

нин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак 
Хлеб PKU с маргарином и огурцом
Чай 
Milupa PKU 2 с виноградным соком
	хлеб PKU
	150
	
	
	

	
	маргарин Kama
	20
	
	
	

	
	Мёд
	20
	
	
	

	
	сахар
	15
	
	
	

	
	виноградный сок
	50
	
	
	

	
	Milupa PKU 2
	25
	
	
	

	
	малосольный огурец
	100
	
	
	

	
	Итого 
	
	
	

	II завтрак 
	грейпфрут
	100
	
	
	

	Бутерброд с помидором
Грейпфрут 

Батон Milupa lp-bar абрикосовый 
	Milupa lp-bar абрикосовый батон
	25
	
	
	

	
	булка PKU
	30
	
	
	

	
	маргарин
	10
	
	
	

	
	помидор
	100
	
	
	

	
	Итого 
	
	
	

	Обед 
	картофель
	30
	
	
	

	Овощной суп
Макароны  PKU с капустой
Milupa PKU 2 с виноградным соком
	свёкла
	30
	
	
	

	
	цветная капуста
	30
	
	
	

	
	сметана 30%
	35
	
	
	

	
	макарон  PKU
	100
	
	
	

	
	растительное масло
	30
	
	
	

	
	укроп
	1
	
	
	

	
	Milupa PKU 2
	25
	
	
	

	
	виноградный сок
	50
	
	
	

	
	Итого 
	
	
	

	Полдник 
Рогалик  PKU
апельсиновый сок
фрукты
	рогалик с джемом
	50
	
	
	

	
	апельсиновый сок
	200
	
	
	

	
	банан 
	100
	
	
	

	
	
	
	
	
	

	
	Итого 
	
	
	

	Ужин 
Булка  PKU с маргарином и джемом

Чай

яблоко
Milupa PKU 2 с виноградным соком
	булка  PKU
	100
	
	
	

	
	маргарин Kama
	40
	
	
	

	
	клубничный джем 
	30
	
	
	

	
	яблокo
	100
	
	
	

	
	Milupa PKU 2  
	25
	
	
	

	
	виноградный сок
	50
	
	
	

	
	сахар
	10
	
	
	

	
	
	
	
	
	

	
	Итого 
	
	
	


Примерное меню для ребёнка с ФКУ 

в возрасте 14 лет с массой тела 49,0 кг и индивидуальной толерантностью фенилаланина 420мг/сутки
предложение: белка – 61,0г/сутки, энергия – 2300-2500ккал/сутки,

белка из препарата PKU- 49,0г/сутки, PAM –Universal – 65,3г/сутки
	Питание
	Продукт 
	Кол-во

(г)
	Фенилала-

нин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак 

Хлеб PKU с маргарином и джемом 

Молочный суп

Чай 
Препарат PAM-Universal 
	PAM-Universal                
	22
	0
	16.5
	66

	
	Milupa lp-drink                   
	25
	20
	1,04
	127,8

	
	Milupa PKU lp-flakes 
	30
	3,9
	0,15
	111

	
	хлеб PKU 
	90
	18,6
	0,3
	152,4

	
	маргарин Kama
	15
	0
	0
	79,6

	
	джем
	20
	2,7
	0,04
	31,4

	
	сахар
	10
	0
	0
	40

	
	чай
	2
	0
	0
	0

	
	Итого 
	45,2
	18,3
	608,2

	II завтрак 
	хлеб  PKU 
	60
	10,5
	0,25
	127

	
	маргарин  
	15
	0
	0
	59,7

	Бутерброд из хлеба PKU с помидором и огурцом
Ананас

Чай 
	помидор
	80
	18,4
	0,4
	12

	
	огурец
	50
	11,5
	0,3
	6,5

	
	ананас
	80
	9,5
	0,2
	27

	
	чай
	2
	0
	0
	0

	
	сахар
	10
	0
	0
	40

	
	Итого 
	49,9
	0,34
	272,2

	Обед
	PAM - Universal                
	22
	0
	16,5
	66

	Препарат PAM –Universal
Картофельный суп
Панированный кабачёк с кетчупом

Компот из яблок
	картофель
	80
	52
	1,52
	61,6

	
	морковь
	45
	17,5
	0,5
	12,1

	
	корень петрушки
	0
	6,5
	0,30
	3,8

	
	корень сельдерея
	10
	5,7
	0,8
	4,2

	
	сметана 30%
	10
	10
	0,22
	57,4

	
	кабачёк
	130
	65,2
	1,5
	19,5

	
	лимон
	10
	3,5
	0,08
	3,6

	
	мука PKU 
	20
	3,4
	0,08
	72

	
	панировка из булки PKU
	10
	2,6
	0,05
	36

	
	заменитель яйца PKU          
	10
	15
	0,3
	35,5

	
	растительное масло                                 
	25
	0
	0
	255

	
	кетчуп                              
	10
	6,2
	0,18
	9,3

	
	яблоко                              
	100
	12
	0,4
	45

	
	сахар
	15
	0
	0
	60

	
	Итого 
	199,6
	22,4
	669

	Полдник 

Клубника со сметаной
Батон PKU 

	клубника
	100
	24
	0,7
	28

	
	сметана 30%
	20
	20
	0,44
	57,4

	
	сахар
	15
	0
	0
	60

	
	б атон PKU lp-bar              
	25
	8
	0,25
	112,3

	
	Итого 
	52
	1,39
	257,7

	Ужин 

Булка  PKU с маргарином 
Салат из редиски 

чай 
PAM-Universal

	булка  PKU
	80
	16,8
	0,2
	203

	
	маргарин Kama
	15
	0
	0
	59,7

	
	редиска 
	60
	18,6
	0,6
	8,4

	
	сметана 30%
	20
	20
	0,6
	57,4

	
	Петрушка
	5
	10
	0,22
	2,5

	
	Укроп
	1
	1,17
	0,26
	0.24

	
	Лук
	15
	9,3
	0,21
	4,5

	
	Чай
	1
	0
	0
	0

	
	Сахар
	15
	0
	0
	60

	
	PAM-Universal
	22
	0
	16,5
	66

	
	Итого 
	75,8
	17,6
	455,7

	
	Итого в сутки
	422,5
	60,54
	2285,5


Примерное меню для ребёнка с ФКУ 

в возрасте 15 лет с массой тела 57,0 кг и индивидуальной толерантностью фенилаланина 420мг/сутки
предложение: белка - 57-60г/сутки, энергия – 2300-2500ккал/сутки,

белка из препарата PKU- 45,6г/сутки, Milupa PKU 2 – 68,2г/сутки, натурального белка - 10-11г (0,2г /кг)
	Питание
	Продукт 
	Кол-во

(г)
	Фенилала-

нин (мг)
	Белок 

(г)
	Энергия (ккал)

	I завтрак 

Хлеб PKU с маргарином и джемом 

Молочный суп

Чай 
Препарат Milupa PKU 2
	Milupa PKU 2
	23
	0
	15,36
	65,5

	
	Milupa lp-drink                   
	25
	20
	1,04
	127,8

	
	Milupa PKU lp-flakes 
	30
	3,9
	0,15
	111

	
	хлеб PKU 
	90
	18,6
	0,3
	152,4

	
	маргарин Kama
	15
	0
	0
	79,6

	
	джем
	20
	2,7
	0,04
	31,4

	
	сахар
	10
	0
	0
	40

	
	чай
	2
	0
	0
	0

	
	Итого 
	45,2
	16,6
	580,7

	II завтрак 
	хлеб  PKU 
	60
	10,5
	0,25
	127

	
	маргарин  
	15
	0
	0
	59,7

	Бутерброд из хлеба PKU с помидором и огурцом
Ананас

Чай 
	помидор
	80
	18,4
	0,4
	12

	
	огурец
	50
	11,5
	0,3
	6,5

	
	ананас
	80
	9,5
	0,2
	27

	
	чай
	2
	0
	0
	0

	
	сахар
	10
	0
	0
	40

	
	Итого 
	49,9
	0,34
	272,2

	Обед
	Milupa PKU 2
	23
	0
	15,3
	65,5

	Препарат Milupa PKU 2
Картофельный суп
Панированный кабачёк с кетчупом

Компот из яблок
	картофель
	80
	52
	1,52
	61,6

	
	морковь
	45
	17,5
	0,5
	12,1

	
	корень петрушки
	0
	6,5
	0,30
	3,8

	
	корень сельдерея
	10
	5,7
	0,8
	4,2

	
	сметана 30%
	10
	10
	0,22
	57,4

	
	кабачёк
	130
	65,2
	1,5
	19,5

	
	лимон
	10
	3,5
	0,08
	3,6

	
	мука PKU 
	20
	3,4
	0,08
	72

	
	панировка из булки PKU
	10
	2,6
	0,05
	36

	
	заменитель яйца PKU          
	10
	15
	0,3
	35,5

	
	растительное масло                                 
	20
	0
	0
	255

	
	кетчуп                              
	10
	6,2
	0,18
	9,3

	
	яблоко                              
	100
	12
	0,4
	45

	
	сахар
	15
	0
	0
	60

	
	Итого 
	199,6
	20,98
	740.5

	Полдник 

Клубника со сметаной
Батон PKU 

	клубника
	100
	24
	0,7
	28

	
	сметана 30%
	20
	20
	0,44
	57,4

	
	сахар
	15
	0
	0
	60

	
	б атон PKU lp-bar              
	25
	8
	0,25
	112,3

	
	Итого 
	52
	1,39
	257,7

	Ужин 

Булка  PKU с маргарином 

Салат из редиски 

чай 
Milupa PKU 2
	булка  PKU
	80
	16,8
	0,2
	203

	
	маргарин Kama
	15
	0
	0
	59,7

	
	редиска 
	60
	18,6
	0,6
	8,4

	
	сметана 30%
	20
	20
	0,6
	57,4

	
	петрушка
	5
	10
	0,22
	2,5

	
	укроп
	1
	1,17
	0,26
	0,24

	
	лук
	15
	9,3
	0,21
	4,5

	
	чай
	1
	0
	0
	0

	
	сахар
	15
	0
	0
	40

	
	Milupa PKU 2
	23
	0
	15,6
	65,5

	
	Итого 
	75,8
	17,6
	455,7

	
	Итого в сутки
	422,5
	57,0
	2276,5


Рекомендуемое количество белка из препарата 
(в зависимости от массы тела и возраста)
Возраст 1-4 года, рекомендуемое количество белка из препарата 2,0 г/кг м.т./сутки (нормы в Польше)
	Масса тела 
(кг)
	Количество белка 
из препарата 
(г)
	Milupa PKU 2 
(г)
	PAM-Universal 
(г)

	8
	16
	23,9
	21,3

	9
	18
	26,9
	24

	10
	20
	29,9
	26,6

	11
	22
	32,9
	29,3

	12
	24
	35,9
	32

	13
	26
	38,9
	34,6

	14
	28
	41,9
	37,3

	15
	30
	44,9
	40

	16
	32
	47,9
	42,6

	17
	34
	50,8
	45,3

	18
	36
	53,8
	48


Возраст 5-8 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 1,7 г/кг м.т./сутки (нормы в Польше)
	Масса тела 
(кг)
	Количество белка из препарата (г)
	Milupa PKU 2 
(г)
	PAM-Universal 
(г)

	18
	30,6
	45,8
	40,8

	19
	32,3
	48,3
	43

	20
	34
	50,8
	45,3

	21
	35,7
	53,4
	47,6

	22
	37,4
	55,9
	49,8

	23
	39,1
	58,5
	52,1

	24
	40,8
	61
	54,4

	25
	42,5
	63,6
	56,6

	26
	44,2
	66,1
	58,9

	27
	45,9
	68,7
	61,2

	28
	47,6
	71,2
	63,4

	29
	49,3
	73,8
	65,7


Возраст 1-8 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 1,2г/кг м.т./сутки (рекомендации производителя)
	Масса тела 
(кг)
	Количество белка из препарата (г)
	Milupa PKU 2

(г)
	PAM-Universal 
(г)

	8
	9,6
	14,3
	12,8

	9
	10,8
	16,1
	14,4

	10
	12
	17,9
	16

	11
	13,2
	19,7
	17,6

	12
	14,4
	21,5
	19,2

	13
	15,6
	23,3
	20,8

	14
	16,8
	25,1
	22,4

	15
	18
	26,9
	24

	16
	19,2
	28,7
	25,6

	17
	20,4
	30,5
	27,2

	18
	21,6
	32,2
	28,8

	19
	22,8
	34,1
	30,4

	20
	24
	35,9
	32

	21
	25,2
	37,7
	33,6

	22
	26,4
	39,5
	35,2

	23
	27,6
	41.3
	36,8

	24
	28,8
	43,1
	38,4

	25
	30
	44.9
	40

	26
	31.2
	46,7
	41,6

	27
	32,4
	48,5
	43,2

	28
	33,6
	50,2
	44,8

	29
	34,8
	52
	46,4

	30
	36
	53,8
	48


Возраст 9--10 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 1,5 г/кг м.т./сутки (рекомендации в Польше)
	Масса тела 
(кг)
	Количество белка 
из препарата 
(г)
	Milupa PKU 2 

(г)
	PAM-Universal
(г)

	25
	37,5
	56,1
	50

	26
	39
	58,3
	52

	27
	40,5
	60,6
	54

	28
	42
	62,8
	56

	29
	43,5
	65,1
	58

	30
	45
	67,3
	60

	31
	46,5
	69,7
	62

	32
	48
	71,8
	64

	33
	49,5
	74,1
	66

	34
	51
	76,1
	68

	35
	52,5
	78,5
	70

	36
	54
	80,8
	72

	37
	55,5
	83
	74

	38
	57
	85,3
	76

	39
	58,5
	87,5
	78

	40
	60
	89,8
	80

	41
	61,5
	92
	82

	42
	63
	94,3
	84

	43
	64,5
	96,5
	86

	44
	66
	98,8
	88

	45
	67,5
	101
	90


Возраст 9-10 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 1,2 г/кг м.т./сутки (рекомендации производителя)
	Масса тела 
(кг)
	Количество белка из препарата (г)
	Milupa PKU 2
(г)
	PAM-Universal 
(г)

	25
	37,5
	44,9
	40

	26
	39
	46,7
	41,6

	27
	40,5
	48,5
	43,2

	28
	42
	50,2
	44,8

	29
	43,5
	52
	46,4

	30
	45
	53,8
	48

	31
	46,5
	55,6
	49,6

	32
	48
	57,4
	51,2

	33
	49,5
	59,2
	52,8

	34
	51
	61
	54,4

	35
	52,5
	62,8
	56

	36
	54
	64,6
	57,6

	37
	55,5
	66,4
	59,2

	38
	57
	68,2
	60,8

	39
	58,5
	70
	62,4

	40
	60
	71,2
	64

	41
	61,5
	73,6
	65,6

	42
	63
	75,4
	67,2

	43
	64,5
	77,2
	68,8

	44
	66
	79
	70,4

	45
	67,5
	80
	72


Возраст 11--14 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 1,1 г/кг м.т./сутки (рекомендации в Польше)
	Масса тела (кг)
	Количество белка из препарата (г)
	Milupa PKU2 - (г)
	PAM – Universal (г)

	35
	38,5
	57,6
	51,3

	36
	39,6
	59,2
	52,8

	37
	40,7
	60,9
	54,2

	38
	41,8
	62,5
	             55,7

	39
	42,9
	64,2
	57,2

	40
	44
	65,8
	58,6

	41
	45,1
	67,5,
	60,1

	42
	46,2
	69,1
	61,6

	43
	47,3
	70,8
	63

	44
	48,4
	72,4
	64,5

	45
	49,5
	74,1
	66

	46
	50,6
	75,7
	67,4

	47
	51,7
	77,3
	68,9

	48
	52,8
	79
	70,4

	49
	53,9
	80,6
	71,8

	50
	55
	82,3
	73,3

	51
	56,1
	83,9
	74,8

	52
	57,2
	85,6
	76,2

	53
	58,3
	87,2
	77,7

	54
	59,4
	88,9
	79,2

	55
	57,2
	90,5
	80,6

	56
	61,6
	92,2
	82,4

	57
	62,7
	93,8
	83,6

	58
	63,8
	95,5
	85

	59
	64,9
	97,1
	86,5

	60
	66
	98,8
	88

	61
	67,1
	100
	89,4

	62
	68,2
	102
	90,9

	63
	69,3
	103,7
	92,4

	64
	70,4
	105,3
	93,8

	65
	71,5
	107
	95,3


Возраст 11-14 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 1,0 г/кг м.т./сутки (рекомендации производителя)

	Масса тела (кг)
	Количество белка из препарата (г)
	Milupa PKU2 - (г)
	PAM – Universal (г)

	35
	35
	52,3
	46,6

	36
	36
	53,8
	48

	37
	37
	55,3
	49,3

	38
	38
	56,8
	50,6

	39
	39
	58,3
	52

	40
	40
	59,8
	53,3

	41
	41
	61,3
	54,6

	42
	42
	62,8
	56

	43
	43
	64,3
	57,3

	44
	44
	65,8
	58,6

	45
	45
	67,3
	60

	46
	46
	68,8
	61,3

	47
	47
	70,3
	63,6

	48
	48
	71,8
	64

	49
	49
	73,3
	65,3

	50
	50
	74,8
	66,6

	51
	51
	76,3
	68

	52
	52
	77,8
	69.3

	53
	53
	79,3
	70,6

	54
	54
	80,8
	72

	55
	55
	82,3
	73,3

	56
	56
	                83,8
	74,6

	57
	57
	                85,3
	76

	58
	58
	86,8
	77,3

	59
	59
	88,3
	78,6

	60
	60
	89,8
	80

	61
	61
	91,3
	81,3

	62
	62
	92,8
	82,6

	63
	63
	94,3
	84

	64
	64
	95,8
	85,3

	65
	65
	97,3
	86,6


Возраст 15 лет, рекомендуемое количество белка из препарата 0,8 г/кг м.т./сутки
	Масса тела (кг)
	Количество белка из препарата (г)
	Milupa PKU 2  (г)
	PAM – Universal (г) 

	45
	36
	       
	48

	46
	36,8
	53,8
	49

	47
	37,6
	55
	50

	48
	38,4
	56,2
	51,2

	49
	39,2
	57,4
	52,2

	50
	40
	58,6
	53,3

	51
	40,8
	59,8
	54,4

	52
	41,6,
	61
	55,4

	53
	42,4
	62,2
	56,5

	54
	43,2
	63,4
	57,6

	55
	44
	64,6
	58,6

	56
	44,8
	65,8
	59,7

	57
	45,6
	67,6
	60,8

	58
	46,4
	68,2
	61,8

	59
	47,2
	69,4
	62,9

	60
	48
	70,6
	64

	61
	48,8
	71,8
	65

	62
	49,6
	73
	66,1

	63
	50,4
	74,2
	67,2

	64
	51,2
	75,4
	68,2

	65
	52
	76,6
	69,3

	66
	52,8
	               77,8
	70,4

	67
	53,6
	79
	71,4

	68
	54,4
	80,2
	72,5

	69
	55,2
	81,4
	73,6

	70
	56
	82,6
	74,6

	71
	56,8
	83,8
	75,7

	72
	57,6
	85
	76,8

	73
	58,4
	86,2
	77,8

	74
	59,2
	87,4
	78,9

	75
	60
	88,6
	80

	76
	60,8
	89,6
	81,06

	77
	61,6
	92,2
	82,1

	78
	62,4
	93,4
	83,2

	79
	63,2
	94,6
	84,2

	80
	64
	95,8
	85,3


Разработано: Диетолог Барбара Костэцка
UK

	Возрастная группа
	Энергия

   ккал/кг/сутки
	Белок физиологическая потребность
	Белок 

потребность в ФКУ

        г/кг/сутки
	Phe
  мг/кг/сутки

	0-3 месяца
	120 
	     2,2
	    2,2
	60-55

	4-6 месяца
	115 
	     2,6
	    2,6
	55-45

	7-12 месяца
	110 
	     2,9
	    2,9
	45-35

	
	
	
	
	

	
	    ккал/сутки
	г/сутки
	г/сутки
	

	1-3 лет 
	1540 
	    53
	30-37
	35-25

	
	
	
	
	

	4-6 лет
	2200
	    65
	  40-45
	25-20

	
	
	    72
	  40-50
	20-15

	7-10 лет
	2400 
	    78
	  45-55
	15-10

	11-13лет/мальчики
	2800 
	    91
	  48-64
	13-7

	11-13лет/девочки
	2550
	    83
	  45-58
	13-7

	14-17лет/юноши
	3200
	  104
	  65-73
	13-5

	14-17лет/девушки
	2650
	    86
	  55-60
	11-5


PL

	Возрастная группа
	Энергия

   ккал/кг/сутки
	Белок физиологическая потребность
	Белок 

потребность в ФКУ

        г/кг/сутки
	Phe
  мг/кг/сутки

	0-6 месяцев
	   108
	   2,4
	     2,4
	30-60

	6-12 месяцев
	     96
	   2,1
	     2,1
	30-60

	
	        ккал/сутки
	г/сутки
	  г/сутки
	

	1-3 лет
	1000-1300 
	30-39
	   25-30
	20-30

	4-6 лет
	1400-1600 
	42-51
	   30-35
	15-20

	7-9 лет
	2000-2200
	57-63
	   35-40
	10-15

	10-12лет/мальчики
	2500-2600
	   75
	   45-50
	10-15

	10-12 лет/девочки
	2100-2200
	   70
	   45-50
	10-15

	13-15лет/подростки
	2700-3000 
	90-95
	   50-55
	10-15

	13-15лет/девушки
	2200-2300
	   75
	   60-65
	10-15

	>16 лет/юноши
	     2500
	  100
	   65-70
	15-5

	>16 лет/девушки
	     2200 
	   80
	   60-65
	15-5


PL
Ребенок в возрасте 2 месяцев с массой тела 4,9 кг
Потребность в белке в сутки: 
4,9 кг x 2,4 г/кг/сутки 
= 11,8 г/сутки
Потребность в Phe в сутки:    
4,9 кг x  45 мг/кг/сутки 
= 220,0 мг/сутки

Содержание phe: 

грудное молоко 
- в 100 мл – 45 мг phe, 

искуственная смесь Bеbilon 1 
- в 100 г   -  406 мг phe
Потребность в энергии: 

4,9 кг x 108 ккал/кг/сутки
= 528 ккал/сутки
	Смесь
	Количество 
	Белок

 г
	Фен 

мг
	Энергия ккал

	Грудное молоко
	490мл
	5,8
	220
	343

	Milupa PKU 1 mix
	60г
	6,0
	0
	308

	Итого в сутки
	
	11,8
	220
	651

	На кг/м.т.
	
	2,4
	45
	132


или
	Смесь
	Количество
	Белок

г
	Фен

мг
	Энергия ккал

	Bеbilon 1
	55
	5,6
	223
	264

	Milupa PKU 1 mix
	62
	6,2
	0
	318

	Итого в сутки
	
	11,8
	219
	582

	На кг/м.т.
	
	2,4
	45
	118


Потребность в белке в сутки: 
4,9 кг x 2,2 г/кг/сутки 
= 10,8 г/сутки
Потребность в Phe в сутки:    
4,9 кг x  60 мг/кг/сутки 
= 294,0 мг/сутки

Потребность в энергии: 

4,9 кг x 120 ккал/кг/сутки
= 588 ккал/сутки

	Смесь
	Количество 
	Белок

 г
	Фен 

мг
	Энергия ккал

	Грудное молоко
	653 мл
	7,8
	294
	457

	Milupa PKU 1 mix
	      30г
	3,03
	  0
	154

	Итого в сутки
	
	10,8
	294
	611

	На кг/м.т.
	
	2,2
	 60
	124


или
	Смесь
	Количество
	Белок

г
	Фен

мг
	Энергия ккал

	Bеbilon 1
	72
	7,4
	292
	355

	Milupa PKU 1 mix
	34
	3,4
	0
	174

	Итого в сутки
	
	10,8
	292
	529

	На кг/м.т.
	
	2,2
	60
	107


UK

Ребенок в возрасте 2 месяцев с массой тела 4,9 кг
Потребность в белке в сутки: 
4,9 кг x 2,2 г/кг/сутки 
= 10,8 г/сутки
Потребность в Phe в сутки:    
4,9 кг x  60 мг/кг/сутки 
= 294,0 мг/сутки

Потребность в энергии: 

4,9 кг x 120 ккал/кг/сутки
= 588 ккал/сутки

Учитывая, что 

1 г белка содержит 50 мг phe, 
то 294 мг phe можно получить из (1 г x 294 мг : 50 мг) = 5,9 г натурального белка   
Общая потребность в белке 

= 10,8 г/сутки

Натуральный белок



= 5,9 г/сутки

Из смеси Milupa PKU 1 mix: 10,8 г – 5,9 г
= 4,9 г/сутки 

Milupa PKU 1 mix 

в 100г

 - 
10,1г белка
в X г 

 -   
4,9г белка
                   X   = 4,9 г/сутки x 100 г : 10,1 г = 48,5г смеси Milupa PKU 1mix/сутки
	Смесь
	Количество 
	Белок

 г
	Фен 

мг
	Энергия ккал

	Грудное молоко
	654 мл
	7,8
	294
	457

	Milupa PKU 1 mix
	      48,5г
	4,9
	  0
	249

	Итого в сутки
	
	12,7
	294
	706

	На кг/м.т.
	
	2,59
	 60
	144


или
	Смесь
	Количество
	Белок

г
	Фен

мг
	Энергия ккал

	Bеbilon 1
	73
	7,5
	296
	351

	Milupa PKU 1 mix
	48,5
	4,9
	0
	249

	Итого в сутки
	
	12,7
	296
	600

	На кг/м.т.
	
	2,59
	60
	122,4


UK
	Возрастная группа
	Энергия

   ккал/кг/сутки
	Белок физиологическая потребность
	Белок 

потребность в ФКУ

        г/кг/сутки
	Phe
  мг/кг/сутки

	0-3 месяца
	120 
	     2,2
	    2,2
	60-55

	4-6 месяца
	115 
	     2,6
	    2,6
	55-45

	7-12 месяца
	110 
	     2,9
	    2,9
	45-35

	
	
	
	
	

	
	    ккал/сутки
	г/сутки
	г/сутки
	

	1-3 лет 
	1540 
	    53
	30-37
	35-25

	
	
	
	
	

	4-6 лет
	2200
	    65
	  40-45
	25-20

	
	
	    72
	  40-50
	20-15

	7-10 лет
	2400 
	    78
	  45-55
	15-10

	11-13лет/мальчики
	2800 
	    91
	  48-64
	13-7

	11-13лет/девочки
	2550
	    83
	  45-58
	13-7

	14-17лет/юноши
	3200
	  104
	  65-73
	13-5

	14-17лет/девушки
	2650
	    86
	  55-60
	11-5


Ребенок в возрасте 5 лет с массой тела 20,0 кг

Потребность в белке в сутки: 
= 40,0 г/сутки
Потребность в Phe в сутки:    
= 20,0 кг x  25 мг/кг/сутки 
= 500,0 мг/сутки

Потребность в энергии: 

= 2 100 ккал/сутки

Учитывая, что 

1 г белка содержит 50 мг phe, 
то 500 мг phe можно получить из (1 г x 500 мг : 50 мг) = 10,0 г натурального белка   
Общая потребность в белке 

= 40,0 г/сутки

Натуральный белок



= 10,0 г/сутки

Из смеси PKU: 

40,0 г – 10,0 г
= 30,0 г/сутки 

Milupa PKU 2 

в 100г

 - 
66,8г белка
в X г 

 -   
30,0г белка
                   X   = 30,0 г/сутки x 100 г : 66,8 г = 45,0г смеси Milupa PKU 2/сутки
PL

	Возрастная группа
	Энергия

   ккал/кг/сутки
	Белок физиологическая потребность
	Белок 

потребность в ФКУ

        г/кг/сутки
	Phe
  мг/кг/сутки

	0-6 месяцев
	   108
	   2,4
	     2,4
	30-60

	6-12 месяцев
	     96
	   2,1
	     2,1
	30-60

	
	        ккал/сутки
	г/сутки
	  г/сутки
	

	1-3 лет
	1000-1300 
	30-39
	   25-30
	20-30

	4-6 лет
	1400-1600 
	42-51
	   30-35
	15-20

	7-9 лет
	2000-2200
	57-63
	   35-40
	10-15

	10-12лет/мальчики
	2500-2600
	   75
	   45-50
	10-15

	10-12 лет/девочки
	2100-2200
	   70
	   45-50
	10-15

	13-15лет/подростки
	2700-3000 
	90-95
	   50-55
	10-15

	13-15лет/девушки
	2200-2300
	   75
	   60-65
	10-15

	>16 лет/юноши
	     2500
	  100
	   65-70
	15-5

	>16 лет/девушки
	     2200 
	   80
	   60-65
	15-5


Ребенок в возрасте 5 лет с массой тела 20,0 кг

Потребность в белке из смеси в сутки (80% общей потребности в белке): 


20 кг x 1,7г/кг/сутки 
= 34,0 г белка/сутки из смеси Milupa PKU 2
Milupa PKU 2 

в 100г

 - 
66,8г белка
в X г 

 -   
34,0г белка
                   X   = 34,0 г/сутки x 100 г : 66,8 г = 51,0г смеси Milupa PKU 2/сутки
Потребность в Phe в сутки:    
= 20,0 кг x  15 мг/кг/сутки 
= 300,0 мг/сутки

(1 г белка из продуктов с низким содержанием белка/ phe доставляет 35-45мг phe) 
Потребность в натуральном белке в сутки:   
      300 мг phe : 35 мг phe = 8,5 г белка  из продуктов с низким содержанием белка/ phe
Общая потребность в белке в сутки:    
34г из смеси Milupa PKU 2 + 8,5 г белка  из продуктов с низким содержанием белка/phe 
=  42,5г/сутки
Потребность в энергии в сутки: 

= 1 500 ккал/сутки

Примеры калькуляций

Бартош Б., родился 14.04.2008

·  масса тела при рождении 3 400г

·  16.04.2008 в скрининговом тесте уровень фен 14,8мг%

·  при приёме в Отделение контрольный уровень фен 65,19мг%

·  дифференциальная диагностика – тяжелый дефицит гидроксилазы фен 
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· биоптерин = 8 513 нмоль/л, = 
9,4  нмоль Б/моль креатинина

· неоптерин = 5 948 нмоль/л, 
= 6,5 нмоль Н/моль креатинина

· сухая капля крови на редуктазу 
дигидроптеридина 
= 4,85 нмоль редуцированного 
цитохрома С/мин./диск

· Начато внедрение диетического лечения... 
Диетa: этап I

Вес ребенка – 4 000 г

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4 - 3,0 
	0
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	9,6 – 12 
	0
	432 
	600 


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	90 
	11,7 
	0
	427 
	600

	Глюкоза 
	5 
	0
	0
	20
	

	Итого в сутки 
	
	11,7 
	0
	447 
	600

	На кг/м.т. 
	
	2,7 
	0
	111 
	150 


	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4 - 3,0 
	0
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	9,6 – 12 
	0
	432 
	600 


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	90 
	11,7 
	0
	427 
	600

	Глюкоза 
	5 
	0
	0
	20
	

	Итого в сутки 
	
	11,7 
	0
	447 
	600

	На кг/м.т. 
	
	2,7 
	0
	111 
	150 


3.
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4 - 3,0 
	0
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	9,6 – 12 
	0
	432 
	600 


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	90 
	11,7 
	0
	427 
	600

	Глюкоза 
	5 
	0
	0
	20
	

	Итого в сутки 
	
	11,7 
	0
	447 
	600

	На кг/м.т. 
	
	2,7 
	0
	111 
	150 


Диета: этап II

Вес ребенка – 4 160г
05.05.2008  - phe 20,80 мг/%
 1.
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,0 -12,4
	75
	449
	624


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	70
	9,1
	0
	332
	466

	Bеbilon 1
	19
	1,95
	77
	94,2
	140

	Глюкоза 
	7
	0
	0
	28
	

	Итого в сутки 
	
	11.7
	
	454,2
	606

	На кг/м.т. 
	
	2.7
	77
	108
	150


2.                                                 

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,0 -12,4
	75
	449
	624


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	70
	9,1
	0
	332
	466

	Bеbilon 1
	19
	1,95
	77
	94,2
	140

	Глюкоза 
	7
	0
	0
	28
	

	Итого в сутки 
	
	11.7
	
	454,2
	606

	На кг/м.т. 
	
	2.7
	77
	108
	150


3. 
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,0 -12,4
	75
	449
	624


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	70
	9,1
	0
	332
	466

	Bеbilon 1
	19
	1,95
	77
	94,2
	140

	Глюкоза 
	7
	0
	0
	28
	

	Итого в сутки 
	
	11.7
	
	454,2
	606

	На кг/м.т. 
	
	2.7
	77
	108
	150


Диета: этап III

Вес ребенка – 4 200г
06.05.2008 - phe 10,96 мг%                                                     

  1.           

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	35
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,8-12,6
	147
	453
	630


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	55
	7,1
	0
	261
	370

	Bеbilon 1
	36
	3,7
	146
	178
	266

	Глюкоза 
	5
	0
	0
	20
	

	Итого в сутки 
	
	10,8
	
	459
	636

	На кг/м.т. 
	
	2.6
	146
	109
	150


  2.             

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	35
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,8-12,6
	147
	453
	630


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	55
	7,1
	0
	261
	370

	Bеbilon 1
	36
	3,7
	146
	178
	266

	Глюкоза 
	5
	0
	0
	20
	

	Итого в сутки 
	
	10,8
	
	459
	636

	На кг/м.т. 
	
	2.6
	146
	109
	150


3.                

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	35
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,8-12,6
	147
	453
	630


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	55
	7,1
	0
	261
	370

	Bеbilon 1
	36
	3,7
	146
	178
	266

	Глюкоза 
	5
	0
	0
	20
	

	Итого в сутки 
	
	10,8
	
	459
	636

	На кг/м.т. 
	
	2.6
	146
	109
	150


· 07.05.2008 -  выписан домой, контрольный уровень фен 5,8мг%

· 13.05.2008 – масса тела 4400г, 
колорим. из дому  4,69мг%,
·  20.05.2008 – масса тела 4 600г, 
колорим. из  дому 1,79мг%
                                                       Диетические предложения
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4 – 3,0 
	42 
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	10,8 -12,6 
	193 
	497 
	690 


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	55 
	7,1 
	0
	261 
	370

	Bebilon 1/мл 
	46 
	4,7 
	194,8 
	238 
	355

	Глюкоза 
	5 
	0 
	0 
	20 
	

	Итого в сутки 
	
	11,8 
	195 
	519 
	720 

	На кг/м.т. 
	
	2,5 
	46,43 
	112,8 
	150 


· 01.06.2008 – фен 2,06мг%
·  09.06.2008 – фен 2,62мг%
05.11.2008 
Вес ребенка  8 360г , возраст 7месяцев, phe 2,13мг/%                            

	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	XP Analog LCP
	115
	14,9
	0
	546
	

	Bebilon 2/мл 
	28
	3,5
	176
	136
	

	Овощной суп 
	
	1,35
	55
	75
	150

	Десерт 
	
	0,5
	10
	53
	150

	Сок 
	
	0,2
	9
	63
	150

	Итого в сутки 
	
	20,45
	250
	873
	

	На кг/м.т. 
	
	2,4
	30
	104
	


Ребенок в возрасте 1 год с массой тела 9 450г

Потребность в белке из смеси в сутки (80% общей потребности в белке): 


9,45 кг x 2,0г/кг/сутки 
= 18,9 г белка/сутки из смеси 

14 г PAM Universal + Minaphlex   нейтральный  1 саше 

          10,5 г белка   +                8,4 г белка = 18,9 г белка
Потребность в Phe в сутки:    
= 250,0 мг/сутки

(1 г белка из продуктов с низким содержанием белка/ phe доставляет 35-45мг phe) 
Потребность в натуральном белке в сутки:   
                                                          = 5,5 г белка  из продуктов с низким содержанием белка/ phe
Общая потребность в белке в сутки:    
18,9 г из смеси PAM Universal + Minaphlex   нейтральный  + 5,5 г белка  из продуктов с низким содержанием белка/phe    =  24,0 г/сутки
Потребность в энергии в сутки: 

= 1000-1100 
Контроль phe (из дому – 4,02 мг%, 3,34 мг%, 4,4 мг% )
Ребенок в возрасте 2 лет и 5 месяцев с массой тела 12,6 кг

Потребность в белке из смеси в сутки (80% общей потребности в белке): 


12,6 кг x 2,0г/кг/сутки 
= 25,2 г белка/сутки из смеси Мinaphlex   нейтральный (3 саше в сутки x 8,4 г белка каждая = 25,2 г белка/сутки)
Потребность в Phe в сутки:    
           = 250,0 мг/сутки

(1 г белка из продуктов с низким содержанием белка/ phe доставляет 35-45мг phe) 
Потребность в натуральном белке в сутки:   
                                                                     = 5,8 г белка  из продуктов с низким содержанием белка/ phe
Общая потребность в белке в сутки:    
25,2 г из смеси Мinaphlex   нейтральный + 5,8 г белка  из продуктов с низким содержанием белка/phe 
=  31,0 г/сутки
Потребность в энергии в сутки: 

= 1 200 ккал/сутки

Михаил Н., родился 16.07.2010

·  масса тела при рождении 3 000г

·  19.07.2010 в скрининговом тесте уровень фен 11,0мг%

·  при приёме в Отделение 26.07.2010 контрольный уровень фен 19,22мг%

·  дифференциальная диагностика – умеренный дефицит гидроксилазы фен 
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· биоптерин = 1 300 нмоль/л, = 
0,79  нмоль Б/моль креатинина

· неоптерин = 7 756 нмоль/л, 
= 4,74 нмоль Н/моль креатинина

· сухая капля крови на редуктазу 
дигидроптеридина 
= 3,35 нмоль редуцированного 
цитохрома С/мин./диск

· Начато внедрение диетического лечения... 
Диетa: этап I

Вес ребенка – 3 360 г

1.
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	8,0-10,0
	60
	362
	504


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	64
	6,5
	0
	328
	         465 

	Bеbilon 1
	16
	1,5
	61,4
	78
	115

	Итого в сутки 
	
	8,0
	61,4
	406
	580

	На кг/м.т. 
	
	2,4
	18,2
	120
	170


2.
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	8,0-10,0
	60
	362
	504


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	64
	6,5
	0
	328
	         465 

	Bеbilon 1
	16
	1,5
	61,4
	78
	115

	Итого в сутки 
	
	8,0
	61,4
	406
	580

	На кг/м.т. 
	
	2,4
	18,2
	120
	170


3.
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	18
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	8,0-10,0
	60
	362
	504


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	64
	6,5
	0
	328
	         465 

	Bеbilon 1
	16
	1,5
	61,4
	78
	115

	Итого в сутки 
	
	8,0
	61,4
	406
	580

	На кг/м.т. 
	
	2,4
	18,2
	120
	170


Диета: этап II

Вес ребенка – 3 390г
29.07.2010  - phe 7,34 мг%
 1.
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	30
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	7,2-10,1
	102
	366
	508


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	60
	6,0
	0
	334
	         465 

	Bеbilon 1
	27
	  2,46
	103
	131
	200

	Глюкоза 
	
	8,46
	103
	454,2
	665

	Итого в сутки 
	
	2,47
	30
	108
	170

	На кг/м.т. 
	60
	6,0
	0
	334
	         465 


2.                                                 

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	30
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	7,2-10,1
	102
	366
	508


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	60
	6,0
	0
	334
	         465 

	Bеbilon 1
	27
	  2,46
	103
	131
	200

	Глюкоза 
	
	8,46
	103
	454,2
	665

	Итого в сутки 
	
	2,47
	30
	108
	170

	На кг/м.т. 
	60
	6,0
	0
	334
	         465 


3. 
	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	30
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	7,2-10,1
	102
	366
	508


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	60
	6,0
	0
	334
	         465 

	Bеbilon 1
	27
	  2,46
	103
	131
	200

	Глюкоза 
	
	8,46
	103
	454,2
	665

	Итого в сутки 
	
	2,47
	30
	108
	170

	На кг/м.т. 
	60
	6,0
	0
	334
	         465 


Диета: этап III

Вес ребенка – 3 420г
30.07.2010 - phe 2,2 мг%                                                     

  1.           

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	55
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	8,4-10,5
	192
	378
	525


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	45
	4,5
	0
	231
	         348 

	Bеbilon 1
	40
	3,8  
	153
	193
	290

	Глюкоза 
	
	8,3
	153
	459
	638

	Итого в сутки 
	
	2,4
	30
	108
	170

	На кг/м.т. 
	45
	4,5
	0
	231
	         348 


  2.             

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	55
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	8,4-10,5
	192
	378
	525


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	45
	4,5
	0
	231
	         348 

	Bеbilon 1
	40
	3,8  
	153
	193
	290

	Глюкоза 
	
	8,3
	153
	459
	638

	Итого в сутки 
	
	2,4
	30
	108
	170

	На кг/м.т. 
	45
	4,5
	0
	231
	         348 


3.                

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	55
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	8,4-10,5
	192
	378
	525


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	45
	4,5
	0
	231
	         348 

	Bеbilon 1
	40
	3,8  
	153
	193
	290

	Глюкоза 
	
	8,3
	153
	459
	638

	Итого в сутки 
	
	2,4
	30
	108
	170

	На кг/м.т. 
	45
	4,5
	0
	231
	         348 


· 02.08.2010 -  выписан домой, контрольный уровень фен 5,8мг%

· 04.08.2010 – масса тела 3 500г, 
колорим. из  дому 1,81мг%
27.10.2010 
Вес ребенка  7 100г , возраст 3 месяца, phe 2,50мг%                            

	Исходные данные 
	Белок 
г/кг 
	Фен 
мг/кг 
	Энергия ккал/кг 
	Обьём жидкости 

	На кг/м.т. 
	2,4-3,0
	55
	108
	140-150

	Итого в сутки 
	17,0-21,0
	319
	766
	994


	Смесь 
	Количество г 
	Белок 
 г 
	Фен 
мг 
	Энергия ккал 
	Обьём жидкости 

	Milupa PKU 1mix
	86
	8,6
	0
	442
	         660

	Bеbilon pepti 1
	72
	9,0  
	293
	351
	530

	Итого в сутки 
	
	17,6
	293
	793
	1100

	На кг/м.т. 
	
	2,4
	42
	111
	160














