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Mit jelent a PKU?

A PKU a fenilketonuria megbetegedés roviditése.

Ez egy velesziiletett megbetegedés, mely soran a fehérjének
egy alkotéelemét nem tudja megfeleloen feldolgozni a szervezet.

Phenyl Keton : Uria

PKU




PKU és a feherje

A PKU negativan befolyasolja
a fehérje lebontasat a szervezetben.

Ez azért probléma szamunkra, mert
a szervezetnek feltétlentl sziiksége
van a fehérjére a novekedéshez és
a fejlédéshez.

Szamos altalunk fogyasztott
ételnek magas a fehérje tartalma.




Az anyagcsere olyan biokémiai folyamatok 6sszessége,
amelyek a test sejtjein belul zajlanak.

S

Lebonto
folyamatok folyamatok






Hogyan alakulnak at feherjek aminosavakka
a szervezeten belul?

A fehérjék az enzimek segitségével bomlanak részekre. Ezt Ugy kell elképzelni,
mintha , biokémiai olléval” lennének széthasitva a szervezeten belll.

Majd az enzimek még tovabb,
aminosavakka bontjak a fehérjéket.



Mi tortenik PKU-ban?

PKU esetén, a fenilalanin-hidroxildaz nev( enzim
hianyzik a szervezetbdl. Q

Ez azt jelenti, hogy a szervezet nem képes lebontani
a fenilalanin nevld aminosavat. o

Ennek eredményeképpen a fenilalanin felszaporodik
a vérben és az agyban is.



Tul sok
ketontest

megjelenése
a vizeletben

A fenilalanin
nevld aminosav
felszaporodik
a vérben



Mi lehet a karos kovetkezmenye ennek?

A felszaporodott fenilalanin

az agy karosodasahoz valamint
tanulasi és viselkedési zavarokhoz
vezethet.

A korai felismerés és kezelés
megel6zheti az agyi karosodasokat
és a késobbi tanulasi nehézségeket.

Megfeleld odafigyeléssel ezek elkerdil-
het6ek, ha kdvetkezetesen betartjak
a fehérjeszegény diéta szabalyait!

A diétat egy egész életen at kell tartani!



Hogyan diagnosztizaljak a PKU-t?

A kotelezd csecsemokori vérvételkor mérik a vérben felszaporodé fenilalanin
mennyiségét és ennek segitségével diagnosztizaljak a PKU-t.
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Milyen az optimalis dieta?

A MAGAS FEHERJETARTALMO ELELMISZEREK KERULESE
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Magas fehérje tartalmu
élelmiszerek

Az alabbi élelmiszerek magas

fehérje-, és fenilalanin-tartalmuak:

hus és huskészitmények, halak,

tojas, tej és tejtermékek, gabonafélék
és az ebbdl késziilt élelmiszereink

(pl: kenyér, tészta, stb), olajos mag-
vak (pl: did, mandula, stb.), széja és
szOjakészitmények.

Azok az élelmiszerek és italok,
melyek bizonyos mesterséges édesi-
tészert (pl: aszpartam) tartalmaznak,
szintén kerulendok.




Szamitott
fenilalanin-bevitel

Fenilalaninra sziiksége van a szerve-
zetnek, de csak az orvos vagy a diete-
tikus altal kiszamitott mennyiségben.

Csecsemodkorban, a szamitott
mennyiségu fenilalanin bevitel

az anyatejbdl és a csecsemodknek
szant specialis tapszer/élelmiszerbdl
szarmazhat.

A napi megengedett mennyiség
meghatarozasahoz kérje orvosa
illetve dietetikusa segitségét!

Fontos, hogy a mennyiséget rendsze-
resen ujra kell szamolni és ellenérizni,
ehhez a dietetikus valamint a kezel6
orvos nyujt segitséget.




Feherjepotld keszitmenyek

A fehérje helyettesitése esszencialis
szervezet szamara.

A mennyiségének fedezni kell a csecsemé
napi fehérje, energia, vitamin és asvanyi
anyag szukségletét.

A fehérje helyettesitésére a kezel6orvosa
specialis gydgyaszati célra szant tap-
szereket/élelmiszereket javasolhat.




Feherjeszegeny elelmiszerek

Sokféle fehérjeszegény élelmiszer
kaphato a boltokban, ezek a gyimolcsok
és bizonyos zoldségek. Kérjen informa-
ciot dietetikusatdl a valasztékrol.

A fehérjeszegény lisztek és tésztak
specialis boltokban érhetéek el.

Ezek segitenek biztositani a napi meg-
felel6 energiat és a diéta valtozatossa-
gat.




Kell-e a valtoztatni a dietan betegseg alatt?

Gyermekkori betegségek alatt, a katabolikus
folyamatok és a fehérje bontasa felgyorsul,

ezért fokozottan megemelkedik a fenilalanin P
a vérben. 0

Nagyon fontos, hogy ilyenkor is folytassuk
a diétat, amennyire csak lehetséges.




Hogyan ellendrizhetd es kovethetd a dieta?
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Kromoszoma, genek, mutaciok

Az embereknek DNS-bdl allé6 kromoszémaja van.

Minden kromoszéma néhany ezer génbdl all.

A mutacio azt jelenti, hogy valtozas illetve hiba van
a genetikai informacidban.

A velesziletett kromoszomak egyik fele a néi ivarsejtbdl
a masik pedig a férfi ivarsejtbdl oroklédik.

A gének ezekben a kromoszémakban hordozzak az informaciokat,
melyek meghatarozzak a tulajdonsagainkat.

A gének a DNS részei, melyek hordozzak a genetikai informacidkat.
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A PKU EGY OROKLETES MEGBETEGEDES.
EZERT NEM LEHET SEMMIT SEM TENNI, AMIVEL MEG TUDJUK ELOZNI

MINDENKINEK VAN EGY PAROS GENJE, AMI A FENILALANIN-

HIDROXILAZ ENZIM MOXODESEERT FELEL. PKU ESETEN,
EZEK A GENEK NEM MUKODNEK MEGFELELOEN. EZEK A GYERME-

KEK MINDKET SZULOTOL A HIBASAN MUKODO GENT OROKOLIEK

)

Tyl

A PKU-S GYERMEK SZULEI HORDOZZAK EZ1 A HIBAS GENI

» HORDOZOK NEM BETEGEDNEK MES,
HISZEN A MASIK GENJOK EGESZSEGES




OFO|<|OdeS — autoszomalis recessziv oroklésmenet

A2 EDESANYA
HORDOZZA

A HIBAS
GENT

NOI
IVARSEJTEK

A2 EDESAPA
HORDOZ2A
A HIBAS
GENT

FERFI
IVARSE JTEK




O ré |< dd éS - lehetséges variaciok

A2 EDESANYA EDESAPA
HORDOZZA HORDOZZA
A HIBAS A HIBAS GEN]
GENT

A 6YERMEK \l/ \l/

HORDOZNI

L ) GyERMEK FOG)A A GYERMEK
NEM FOG)A A HIBAS] PKU-$ LESZ
HORDOZNI GENT
A HIBAS GENT




Orok

O d €S - lehetséges variaciok

Ha mindkét szilé hordozza a hibas gént,
akkor minden egyes terhesség esetén
az alabbi rizikékat kell figyelembe venni

Minden 4. terhességbdl

Minden 4. terhességbdl Minden 2. terhességbdl 1 lesz egészséges,
1 lesz beteg, 1 lesz hordozo, tehat 25% az esélye
tehat 25% az esélye tehat 50% az esélye annak, hogy a gyermek
annak, hogy PKU-s lesz annak, hogy a gyermek egészseéges lesz, tehat

a gyermek hordozé lesz nem lesz hordozdé
és beteg sem
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Legfontosabb informaciok

j h PKU EGY OROKLETES ANYAGCSERE-ZAVAR

J A BETEGSEG LEHETSEGES TONETEI MEGELOZHETOK A MEGFELELD
DIETA ES A SPECIALIS FEHERJEPOTLO TAPSZER/ELELMISZER HASZNALATAVAL

MINDIG SZAMOLNI KELL A NAPI FENILALANIN BEVITEL]
VALAMINT A KEZELOORVOSA ALTAL JAVASOLT SPEGIALIS
FEHERJEPOTLO TAPSZER/ELELMISZER MENNYISEGE]

RENDSZERESEN ELLENORIZNI KELL A VER FENILALANIN SZINTIET,
EHHEZ VERMINTAT KELL KULDENI A SZ0ROKOZPONTBA

7
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Hasznos tippek

MINDIG 6YOZODION MEG ARROL, HOGY MEGFELELO MENNYISEG(
FEHERJESZEGENY ELELMISZER ES SPECIALIS FEHERIEPOTLO TAP-
SZER/ELELMISZER ALL RENDELKEZESRE.

A SPECIALIS TAPSZER/ELELMISZER CSAK A KEZELGORVOS JAVASLATARA
KAPHATO. EZEX CSAK GYOGYSZERTARBAN ELERHETOEK. A HAZHOZ
SZALLITAS LEHETOSEGEROL ERDEKLODION A 6YOGYSZERTARBAN.

MINDIG GYOZODJON MEG ARROL, HOGY MEGFELELD MINOSEG( ES
MENNYISEG(" VERVETEL) ESZKOZ VALAMINT SZ0ROPAPIR ALL REN-
DELKEZESRE.

BETEGSEG ESETEN AZ ALTALANOS GYOGYSZEREK HASZNALHATOAK,
KIZAROLAG A KEZELOORVOS JAVASLATARA.




Utravaloként.....

A DIETAT EGY EGESZ ELETEN AT KELL TARTANI!
A NEM MEGFELELOEN TARTOTT DIETANAK KAROS KOVETKEZMENYE) LEHETNEX.

A FEHERJESZEGENY DIETA SZABALYAIT BETARTVA AZONBAN EZEK
ELKEROLHETOEK, ES A TELJESERTEC™ ELET BIZIOSITHATO.

A GSODABOGAR PKU-KOZOSSEGBEN TALALKOZHAT OLYANOKKAL AKIK MAR
ATMENTEK EZEN AZ ELSO NEHEZ PERIODUSON, SEGITSEGET NYOJTANAK
A PROBLEMAK MEGOLDASABAN.

0K MAR MEGTANULTAK A DIETAT, TAMOGATIAK FOGJAK ONOKET IS
A MINDENNAPOKBAN!

LATOGASSON EL A WWW.CSODABOGAR.HU OLDALRA, AHOL TOVABBI INFORMAGI-
OKAT OLVASHAT A GSODABOGAR-KLUB TAGSAGROL.




Hasznos informaciok

e Kezel6orvos neve és elérhetdsége:

e Dietetikus neve és elérhetbsége:

e SzUrokozpont cime és elérhetbsége:
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