
                    ФЕНИЛКЕТОНУРИЯ

Фенилкетонурия  -   наследственно е   нарушение   обмена   аминокисло т ,   пр и  
которо м   блокируетс я   работ а   ферментафенилаланингидроксилаз ы ,   в  
 результат е   накапливаетс я   аминокислот а   фенилалани н ,   котора я   оказывае т   н а  
организм токсическое действие.

Основны м   принципо м   диетотерапии   являетс я   рацио н   с   замено й  
высокобелковы х   натуральны х   продукто в   ( мяс о ,   рыб а ,   творо г   и   д р .)   н а  
специализированные смеси, не содержащие фенилаланин.

З апрещен ы   дл я   питани я   детей :   мяс о   и   мясны е   издели я ;   рыб а   и   рыбны е  
продукт ы ;   творо г ,   творожк и ,   творожны е   масс ы ,   творожны е   сырк и ,   брынз а ,  
сыр ы   тверды е   и   мягки е ,   сыр ы   и   сырк и   плавленые ;   мук а   ( пшенич на я ,   ржана я ,  
овсяна я ,   гречневая ),   хле б   белы й   и   черны й ,   хлебны е   палочк и ,   баранк и ,   сушк и ,  
булочк и ,   печень е ,   пирожны е ,   торт ы ;   круп ы   и   хлопь я :   круп а   гречнева я ,  
 манна я ,   перлова я ,   ячневая ,   толокн о ,   хлопь я   овсяны е ;   вс е   вид ы   яи ц ;   вс е   вид ы  
орехов; подсластитель аспартам; желатин; соевые продукты.  

Разрешены :   хле б   низкобелковы й ,   мук а   низкобелкова я ,    молок о   и   молочны е  
продукты   низкобелковы е ,   к рупы   низкобелковы е ,   м акаронны е   изделия  
низкобелковы е ,   к артофель ,   о вощи ,   ф рукт ы   свежие ,   с оки   плодоовощны е ,  
напитки   витаминизированны е ,   м асл о   сливочное ,   м асл о   растительное ,  
 к ондитерские   и зделия   специализированные   безбелковые ,   с ахар ,   ч ай ,  
какао-порошок.

Режи м   питани я :   количеств о   приемо в   пищ и   н е   мене е  5   ра з   в   ден ь .  
Обязательный подсчет количества потребляемого белка в день.

Калорийност ь :   суточно е   количеств о   калори й   дл я   ребенк а   рас с читываетс я   п о  
формул е :  1000  ккал  +  100  ккал,  умноженное  на  возраст  ребенка  в  
годах.

Приготовление: пища готовится на пару, варится, тушится, запекается.  
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