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Sazetak

Fenilketonurija je autosomno recesivno nasljedna metabolicka bolest uzrokovana bialelnim patogenim varijantama gena PAH koji kodira enzim
fenilalanin hidroksilazu (PAH). Uslijed smanjene aktivnosti enzima PAH dolazi do poremecaja metabolizma aminokiseline fenilalanina te njegovog
nakupljanja u tkivima i tjelesnim tekuéinama. Lijecenje zahtijeva cjeloZivotnu strogu niskoproteinsku dijetu, uz obaveznu suplementaciju specijalnim
medicinskim pripravcima kojima se osigurava dostatan unos ostalih esencijalnih aminokiselina i drugih esencijalnih nutrijenata. Pravovremena
dijagnoza putem novorodenackog probira i rani pocetak terapije kljucni su za prevenciju razvoja intelektualnih teskoca i drugih teskih neuroloskih
posljedica. Medutim, ¢akiuz cjeloZivotno pracenje i dobru metabolicku kontrolu, bolesnici mogu imati poteskoce s paznjom i kognitivnim funkcijama.
Lijecenje pacijenata u Republici Hrvatskoj provodi se sukladno vazecim europskim smjernicama. Cilj ovog rada je predstaviti koncept edukativnog
alata namijenjenog osobama s fenilketonurijom i njihovim obiteljima u Hrvatskoj. Alat je osmisljen kako bi se omogucilo jednostavnije i preciznije
pracenje unosa fenilalanina i povecalo edukaciju korisnika te tako poboljsalo metabolicku kontrolu i kvalitetu Zivota oboljelih.

Kljucne rijeci: dijetoterapijski principi, fenilketonurija, fenilalanin

Abstract

Phenylketonuria is an autosomal recessive inherited metabolic disease caused by biallelic pathogenic variants of the PAH gene encoding the enzyme
phenylalanine hydroxylase (PAH). Due to reduced activity of the PAH enzyme, the metabolism of the amino acid phenylalanine is disrupted and it
accumulates in tissues and body fluids. Treatment requires a lifelong strict low-protein diet, with mandatory supplementation with special medical
preparations to ensure sufficient intake of other essential amino acids and other essential nutrients. Timely diagnosis through newborn screening
and early initiation of therapy are key to prevent the development of intellectual disabilities and other severe neurological consequences. However,
even with lifelong monitoring and good metabolic control, patients may have difficulties with attention and cognitive functions. Treatment of patients
in the Republic of Croatia is carried out in accordance with the current European guidelines. The aim of this paper is to present the concept of an
educational tool developed for people with phenylketonuria and their families in Croatia. The tool was designed to enable simpler and more precise
monitoring of phenylalanine intake and increase user education, thus improving metabolic control and the quality of life of patients.

Keywords: dietotherapy principles, phenylketonuria, phenylalanine

Uvod

Nasljedne metabolicke bolesti su skupina prirodenih poremecaja,
najce$¢e uzrokovanih smanjenom ili odsutnom aktivnoséu specificnih
enzima ili njihovih kofaktora, $to dovodi do poremecaja u normalnim
biokemijskim procesima organizma. Fenilketonurija (PKU prema eng.
phenylketonuria), poznata i pod nazivom Fellingova bolest, nastaje
zbog poremecaja metabolizma aminokiseline fenilalanina (Phe prema
eng. phenylalanine), posljedicno bialelnim patogenim varijantama u
genu za enzim fenilalanin hidroksilazu (PAH prema eng. phenylalanine
hydroxylase). Bolest je primarno uzrokovana patogenim varijantama
gena PAH, koje rezultiraju smanjenom aktivnos$éu ili potpunim
nedostatkom PAH enzima koji katalizira pretvorbu fenilalanina u
tirozin uz kosupstrat tetrahidrobiopterin (BH; prema eng.
tetrahydrobiopterin). Povisene  koncentracije =~ Phe  otkrivene

novorodenackim probirom prvi su pokazatelj moguce PKU. Ako se
poremecaj ne dijagnosticira i ne lije¢i pravovremeno, smanjena
aktivnost ili potpuni nedostatak enzima PAH dovodi do nakupljanja
Phe u organizmu, Sto moze rezultirati teskim neurokognitivnim
oste¢enjima. Prema revidiranim europskim smjernicama za PKU iz
2025., dijeta se ne treba provoditi ako su nelijeCene koncentracije
Phe < 360 umol/L. Ipak, takve bolesnike treba metabolicki pratiti
barem do Seste godine zivota. LijeCenje je indicirano u djece s Phe >
360 pmol/L. Za trudnice i Zzene u prekoncepcijskom razdoblju vrijedi
isto pravilo, ukoliko su koncentracije Phe < 360 umol/L, terapija nije
potrebna, ali je nuzno pracenje nutritivnog statusa i Phe, dok je u
trudno¢i cilj odrzavati Phe 120-360 pmol/L (Van Spronsen i sur.,
2017; van Wegberg i sur., 2025).
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Novorodenacki probir i prevalencija fenilketonurije

Fenilketonuriju je 1934. opisao Asbjern Felling, a prvo dijetno lije¢enje
uveli su Bickel i sur. 1953 godine. Guthrie i Susi 1963. godine uvode
novorodenacki probir iz suhe kapi krvi za odredivanje Phe, ¢ime
je omogucena rana dijagnoza i lijecenje (Walter i sur., 2002). Cilj
probira je rano otkrivanje nasljednih metabolickih i drugih prirodenih
poremecaja kako bi se pravodobno interveniralo, osigurao pravilan rast
i razvoj djeteta, poboljsali ishodi lijeCenja te sprijeCile komplikacije
(Groselj 1 sur., 2014). Prije uvodenja probira, vecina je bolesnika bila
dijagnosticirana tek nakon pojave klinickih simptoma, uz ve¢ prisutna
trajna oStecenja organizma, osobito mozga (Sahai i Marsden, 2009).
U Hrvatskoj je probir obvezna mjera zdravstvene zastite. Svakom se
novorodencu u dobi od 48 do 72 sata uzima nekoliko kapi krvi iz pete
i uzorak se Salje u referentni laboratorij Klinickog bolnickog centra
Zagreb. Nacionalni program novorodenackog probira obuhvaca cijeli
proces ogranizacije, od uzorkovanja krvi do pracenja bolesnika te stalne
evaluacije programa probira (KBC Zagreb, 2024).

Procjenjuje se da u svijetu od fenilketonurije boluje oko 450 000 osoba,
pri ¢emu je najveca prevalencija zabiljezena u Europi i zemljama Bliskog
istoka, poput Irana, Turske i Jordana. U Europi je prosje¢na incidencija
fenilketonurije oko 1 : 10 000 novorodencadi, s najvisim stopama
zabiljezenim u Irskoj (1 : 4 500) te Italiji (1 : 4 000), dok je najniza stopa
zabiljeZena na sjeveru Europe. Prema dostupnim podacima u Republici
Hrvatskoj registrirano je oko 230 osoba s dijagnozom fenilketonurije.

Lijecenje oboljelih od fenilketonurije

Dijagnoza se postavlja na temelju nalaza klini¢ke obrade koja ukljucuje
mjerenje koncentracije aminokiselina u plazmi, iskljucenje sekundarnih
uzroka hiperfenilalaninemije i unovije vrijeme genske analize (Williams i
sur., 2008). Nakon postavljanja dijagnoze temelj lijecenja ¢ini provodenje
cjelozivotne niskoproteinske dijete s ograni¢enim unosom Phe, uz
dodatak specijalnih medicinskih pripravaka (mjesavina aminokiselina
bez Phe, obogacena mikronutrijentima). Niskoproteinska dijeta, ovisno
o tipu bolesti, podrazumijeva potpuno iskljucivanje ili ograni¢avanje
hrane s visokim udjelom proteina kao $to su meso, riba, jaja, mlijeko
i mlijecni proizvodi, ali i pojedine hrane biljnog podrijetla kao Sto su
Zitarice i proizvodi od zitarica, mahunarke te sjemenke i orasasti plodovi.
Temelji se na koristenju sintetickih zamjena za prirodnu hranu (meso,
jaja, mlijeCne proizvode, zitarice/kruh), tj. niskoproteinskih proizvoda
smanjenog udjela fenilalanina i konzumiranju hrane koja prirodno
u svom sastavu sadrzi manje koli¢ine ili ne sadrzi fenilalanin (voce,
povrée, masti i ulja). Niskoproteinski proizvodi, dostupni u Hrvatskoj,
od kojih se vecina izdaje na recept, su: Hammermiihle mjesavina brasna
s malo fenilalanina i proteina, Loprofin braSno mix (zamjena za brasno),
Loprofin makaroni, Loprofin $pageti, Loprofin tjestenina za juhu Puntoni
(zamjena za tjesteninu), Loprofin becke kobasice (zamjena za meso),
Loprofin mlijeko PKU, 200 mL (zamjena za mlijeko), Loprofin zamjena
za jaja, Loprofin zamjena za rizu i zamjena za mlijeko u prahu LP Drink
(GM Pharma, 2023). Niskoproteinsku dijetu treba provoditi u skladu s
preporukama dobivenim od strane lije¢nika i nutricionista/dijeteticara
uzimaju¢i u obzir dob, rast i razvoj djeteta i kontrolne laboratorijske
nalaze, s ciljem postizanja zeljenih koncentracija Phe u krvi.

Zbog poremecene pretvorbe, tirozin koji nastaje hidroksilacijom Phe,
u bolesnika postaje esencijalna aminokiselina, a nedostatak moze
nepovoljno utjecati na sintezu noradrenalina, dopamina i melanina. Kako
bi se osigurao odgovarajuci unos ostalih esencijalnih aminokiselina i
nutrijenata nuznih za sintezu proteina, hormona i neurotransmitera te
sprijecio katabolizam proteina, vazno je redovito i u vise obroka tijekom
dana unositi pripravak mjeSavine aminokiselina (Acosta i Matalon,
2009; van Wegberg i sur., 2017; van Wegberg i sur., 2025). Terapijski
cilj lijeCenja je odrzavanje koncentracije Phe u krvi unutar preporucenih
koncentracija i to 120 — 360 umol/L (2 — 6 mg/dL) do 12. godine Zivota
te 120 — 600 pmol/L (2 — 10 mg/dL) nakon 12. godine Zivota (van
Wegberg i sur., 2025).

Klinicke posljedice nelijeene fenilketonurije

Kod osoba koje se ne pridrzavaju niskoproteinske dijete, dolazi do
nakupljanja Phe u organizmu i razvoja tezih klinickih posljedica.
Nelijeceni bolesnici Cesto razvijaju poremecaje ponasanja, intelektualne
teskoce, psihijatrijske simptome i motoricke poteskoce, a mogu razviti
i epilepsiju. Mogu biti nemirni, uznemireni, napeti, destruktivni,
hiperaktivni te s ¢estim napadajima bijesa (Blau i sur, 2010). U
bolesnika koji se djelomi¢no pridrzavaju dijete mogu se javiti neuroloske
poteskoce vezane uz kognitivne funkcije. U vise od polovice bolesnika
zabiljezeni su i psihijatrijski poremecaji poput anksioznosti i depresije,
poremecaji raspolozenja te smanjene socijalne vjestine (Jahja i sur,
2016; van Wegberg i sur., 2017; Ashe i sur., 2019; Macdonald i sur.,
2020). Poremecaj paznje s hiperaktivnoséu (ADHD, od eng. attention—
deficit/hyperactivity disorder) zabiljezen je u otprilike 3 - 5 % opce

populacije, a istrazivanja su pokazala kako se dvostruko ¢esce javlja u
osoba koje boluju od PKU u usporedbi s opom populacijom (Bilder
i sur., 2017; Beckhauser i sur., 2020). S druge strane, istrazivanja su
pokazala da vecina bolesnika koji se pridrzavaju niskoproteinske dijete
ima normalne kognitivne sposobnosti te postizu sli¢ne profesionalne i
obrazovne uspjehe kao i osobe bez PKU. Medutim, odredeni postotak i
dalje ima neuropsiholoske i socijalne poteskoce te smetnje ponasSanja, Sto
moze utjecati na njihovo obrazovanje, zaposlenje, meduljudske odnose,
emocionalno blagostanje i ukupnu kvalitetu Zivota. Unato¢ ranom i
kontinuiranom lijecenju, odrasle osobe s PKU cesto pokazuju deficite u
paznji, radnom pamcenju i motori¢kim vjestinama u odnosu na zdrave
osobe (Hofman i sur., 2018). Dugoro¢ni kognitivni ishodi u oboljelih
ostaju nejasni zbog heterogenih uzoraka, razlicitih koncentracija Phe
tijekom zivota i nekonzistentnih psihometrijskih testova. Opcenito,
naglaSava se potreba za boljim pracenjem nutritivnih i metabolickih
pokazatelja, Sto izravno upucuje na razvoj preciznijih alata i strategija
dijetoterapije radi optimizacije kognitivnih ishoda, ali i poboljSanja
kvalitete Zivota bolesnika.

Nutritivna intervencija

Osnovni ciljevi nutritivne intervencije u lijeenju PKU su odrzati
koncentraciju Phe unutar ciljanih raspona, osigurati odgovarajuci
energijski i nutritivni unos te prevencija manjka vitamina i mineralnih
tvari (Walter 1 sur., 2006; Singh i sur., 2014). Unos proteina, odnosno
Phe, varira tijekom zivota te se treba prilagoditi dobi, spolu, stupnju
uhranjenosti, rastu i razvoju, rezidualnoj enzimskoj aktivnosti PAH
te individualnoj toleranciji. Tijekom trudnoce i u razdoblju planiranja
zaceca, nuzno je ucestalo nutritivno pracenje i kontrola zena s PKU, kako
bi se sprijecila moguéa ostecenja ploda, tzv. maternalna fenilketonurija
(van der Knaap i Valk, 2005; MacDonald i sur., 2020). Po postavljanju
dijagnoze u novorodenceta, tijekom prve godine Zivota savjetuje se
kontrolirano dojenje ili hranjenje izdojenim maj¢inim mlijekom, u
kombinaciji sa specijalnim medicinskim pripravcima bez fenilalanina
(Singh i sur., 2016). Maj¢ino mlijeko ima nizi udio Phe u istoj koli¢ini
proteina u usporedbi s aminokiselinskim sastavom standardnih
komercijalnih pripravaka (Acosta i Yannicelli, 2001). U planiranju
unosa fenilalanina kod dojencadi s PKU preporucuje se oslanjati na
aktualne deklaracije proizvodaca ili sluzbene tablice aminokiselinskog
sastava, buduci da se recepture standardnih dojenackih pripravaka (udio
proteina, omjer sirutka:kazein) ¢esto mijenjaju. Za razliku od majc¢inog
mlijeka, za koje je u literaturi navedena priblizna vrijednost od oko
46 mg Phe/100 mL (MacDonald i sur., 2020), ako proizvodac ne
navodi aminokiselinski sastav, koli¢ina Phe u mlije¢nim pripravcima
moze se procijeniti iz ukupne koli¢ine proteina (= 40 - 50 mg Phe/g
proteina) (MacDonald i sur, 2020; van Wegberg i sur., 2025).
U tablici 1. prikazane su pocetne, orijentacijske preporuke unosa Phe,
Tyr, proteina i energije za bolesnike s PKU po dobnim skupinama:
za dojencad je energija iskazana u kcal/kg/dan, a za djecu stariju od 1
godine 1 odrasle kao ukupni dnevni unos. Vrijednosti sluze kao polaziste
za dijetu s ograni¢enim unosom Phe uz specijalne medicinske pripravke
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Tablica 1. Preporuceni dnevni unos fenilalanina (Phe), tirozina (Tyr), proteina i energije u bolesnika s PKU

Table 1. Recommended daily intake for Phe, Tyr, protein and energy in PKU patients

te se moraju individualno prilagodavati sukladno koncentraciji Phe u
krvi, rastu i razvoju, unosu proteina i stupnju uhranjenosti (Guillén-
Loépez i sur., 2016).

Glavni izvor proteina trebaju biti specijalni medicinski pripravei bez
Phe, koji bi trebali osigurati 70-85 % ukupnih dnevnih potreba za
proteinima kod tezih fenotipova bolesti. Preostalih 15-30 % proteina
potrebno je osigurati iz prirodnih izvora, uz titraciju prema maksimalno
dopustenom unosu Phe. Budu¢i da su slobodne aminokiseline glavni
proteinski ekvivalent u tim pripravcima, ukupne se energijske potrebe
obi¢no povecavaju za priblizno 20 % iznad preporucenog dnevnog
unosa. Sve vrijednosti moraju se individualno prilagodavati prema
toleranciji Phe, biokemijskim pokazateljima i nutritivnom statusu
bolesnika (Guillén-Lopez i sur., 2016). Specijalni medicinski pripravak
preporucuje se rasporediti kroz minimalno tri obroka u ravnomjernim
vremenskim razmacima tijekom dana kako ne bi doslo do povecanog
izlu¢ivanja dusika u urinu, katabolizma proteina i smanjenja anabolizma
te oksidacije aminokiselina (Acosta i Matalon, 2009). Takoder, uz
ravnomjerno raspodijeljenu primjenu navedenih pripravaka tijekom
dana se postize manje kolebanje koncentracija Phe u krvi i bolja kontrola
bolesti, odnosno postizu se nize prosjeéne koncentracije Phe i bolja
tolerancija unosa Phe u prehrani (Daly i sur., 2021).

Bolesnici s PKU trebaju vec¢i unos mineralnih tvari i vitamina u odnosu
na preporuceni dnevni unos kako bi se sprijecio njihov nedostatak zbog
ograni¢enog unosa proteina u prehrani, neodgovarajuéeg pridrzavanja
prehrambenih smjernica, niske biodostupnosti pojedinih nutrijenata te
niskih koncentracija u specijalnim medicinskim pripravcimaili dodacima
prehrani (Acosta i Matalon, 2009; MacLeod i Ney, 2010). Dokazano je
da imaju povecan gubitak Zeljeza, bakra i cinka putem fecesa te nize
koncentracije Zeljeza, bakra, cinka i selena u serumu (Acosta i Matalon,
2009; Crujeiras i sur., 2015). Cest je nedostatak vitamina B,,, a osobito
je prisutan u onih koji se ne pridrZavaju preporuka i ne unose specijalne
medicinske pripravke koji su glavni izvori ovog vitamina (Robinson i
sur., 2000), ali i ostalih esencijalnih nutrijenata (Guillén-Lépez i sur.,
2016). Kako bi se osigurao odgovarajuéi unos nutrijenata tijekom svih
razdoblja Zivota vazno je provoditi kontinuirano lijeenje i pracenje, a
pridrzavanje niskoproteinske dijete potrebno je redovito procjenjivati od
strane lije¢nika i nutricionista/dijeteticara (Alves Vieira i sur., 2015).
Unato¢ postojanju ucinkovite dijetoterapije, provodenje prehrambenog
rezima kod osoba s PKU ostaje izazovno, osobito u svakodnevnom
planiranju obroka, razumijevanju udjela fenilalanina u namirnicama i
odrzavanju motivacije u provodenju niskoproteinske dijete kroz razlicite
zivotne faze. Povecana zabrinutost roditelja i bolesnika, ograni¢en izbor
prehrambenih proizvoda te nedovoljna dostupnost prakti¢nih edukativnih
resursa dodatno otezavaju dosljedno provodenje dijetoterapije. Uz sve
veéi razvoj digitalnih rjeSenja u zdravstvu i prehrambenom savjetovanju,
personalizirani digitalni alati predstavljaju novu moguénost za
unaprjedenje samostalnosti pacijenata i kvalitete njihove skrbi. Ipak, na

Dob/Age Phe (mg/d) Tyr (mg/d) | Proteini/Proteins Energija/Energy

0 - 3 mj/mo 130 -430 1100 - 1300 3,0 -3,5 g/kg/d 95 -145 keal/kg/d
3 - 6 mj/mo 135 - 400 1400 - 2100 3,0 -3,5 g/kg/d 95 - 145 keal/kg/d
6 - 9 mj/mo 145 -370 2500 - 3000 2,5-3,0 g/kg/d 80 - 135 keal/kg/d
9 - 12 mj/mo 135-330 2500 - 3000 2,5-3,0 g/kg/d 80 - 135 keal/kg/d
1 -4 god/yr 200 - 320 2800 - 3500 >30g/ 900 - 1800 kcal/d
4 -7 god/yr 200 - 400 3200 - 4000 >35g/ 1300 - 2300 kcal/d
7 - 11 god/yr 220 - 500 4000 - 5000 >40 g/ 1650 - 3300 kcal/d
11-19 god/yr | 220 - 1000 5200 - 6500 50-65¢g/d 1500 - 3900 kcal/d
Odrasli /Adults | 220 - 1100 5600 - 7000 50-65g/d 1400 - 3300 kcal/d

odificirano prema (Guillén-Lopez 1 sur., 2016)

hrvatskom jeziku trenutacno ne postoji standardiziran alat prilagoden
bolesnicima s PKU koji bi na jednostavan nacin objedinio edukaciju i
svakodnevno prac¢enje unosa Phe.

Alat za provodenje dijetoterapije

Poznato je da Phe ¢ini 4-6 % ukupnog sadrzaja proteina u hrani, ovisno
o podrijetlu proteina (MacDonald i sur., 2011). Upravo prema tom udjelu
izracunava se koli¢ina Phe za gotovo svu hranu koju konzumiraju osobe
s PKU (MacLeod i Ney, 2010). Opcenito, izbjegava se konzumacija
proteina zivotinjskog podrijetla, mahunarki i uljarica s visokim udjelom
Phe. Zitarice, voce i povrée takoder sadrZe Phe, ali u manjim koli¢inama.
U mnogim zemljama postoji popis hrane s procijenjenim udjelom
Phe, tirozina i ukupnih proteina. U praksi se koristi ,,sustav zamjena/
semafora“ koji omogucuje zamjenu namirnica unutar iste skupine te
time povecava izbor sukladno osobnim preferencijama, bez rizika za
prekomjerni unos Phe (Acosta i Matalon, 2009).

Jedinice zamjene su osmisljene kako bi se standardizirao unos Phe,
omogucilo planiranje obroka i osigurala bolja metaboli¢ka kontrola. lako
se sustavi razlikuju u tehnickoj izvedbi (npr. 15 mg Phe ili 1 g proteina
= 50 mg Phe), njihova osnovna funkcija ostaje ista, a to je omoguditi
strukturirano pracenje unosa Phe kroz svakodnevnu prehranu (Guillén-
Lopez i sur. 2016).

U Republici Hrvatskoj ne postoji alat za samostalno prac¢enje unosa
Phe putem hrane, a lijeCenje se provodi prema vaze¢im europskim
smjernicama. Upravo zbog nepostojanja alata na hrvatskom jeziku, cilj
ovog rada je prikazati temelj za razvoj edukativnog alata za bolesnike s
PKU u Hrvatskoj, kako bi se osigurala kvalitetna i sveobuhvatna skrb te
unaprijedila njihova kvaliteta zivota. Kao vazan aspekt edukativnog alata
istiCe se izrada ,,sustava zamjena (modela semafora)“ koji ¢e omoguciti
sigurniji 1 fleksibilniji izbor prehrambenih opcija.

Izrada alata za planiranje prehrane i pradenje unosa
fenilalanina

Prije nego se pristupilo izradi alata za pracenje unosa Phe, ispitana je
potreba za istim medu populacijom od 40 bolesnika, odnosno skrbnika
za maloljetne bolesnike (§to ¢ini vise od 12 % bolesnika s PKU u RH).
Upitnik se sastojao od 14 pitanja te se utvrdilo da je 31,6 % bolesnika/
skrbnika uvijek ili ¢esto optereceno provedbom propisane dijete, dok je
njih 57,9 % izjavilo da bi im alat prireden prema ,,modelu semafora“
pomogao u planiranju i provodenju prehrane. Obzirom da je prema
rezultatima ankete utvrdena potreba, pristupilo se izradi takovog
alata. Hrana je odabrana i prilagodena na temelju Tablica namirnica
za prehranu kod prirodenih poremecaja metabolizma aminokiselina
(Tablice namirnica SHS, 2008) te Tablica o kemijskom sastavu hrane i
pica (Kai¢-Rak i Antoni¢, 1990). Primarno je hrana prikazana obzirom
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na kemijski sastav, s posebnim naglaskom na udio Phe, te su za
potrebe rada odredene koli¢ine serviranja hrane s popisa, pri cemu
je 1 jedinica zamjene sadrzavala 15 mg Phe (tablica 1). Prilikom
odabira hrane, naglasak je bio na svjezim i sirovim namirnicama,
niskoproteinskim proizvodima koji su dostupni na naSem trziStu te je
lista nadopunjena uklju¢ivanjem proizvoda koji se na trziste stavljaju
i deklariraju kao niskoproteinski i/ili bezglutenski proizvodi s malim
udjelom proteina (odabrani prema podacima s deklaracija proizvoda).
Hrana je podijeljena u 14 definiranih skupina i to: mlijeko i dje¢ja hrana
(ukljuCuju¢i majcino mlijeko), kruh, jaja, sladoled, masti i ulja, meso,
povrée, zitarice i proizvodi od zitarica, krumpir i proizvodi od krumpira,
sirevi, mlijeko 1 mlije¢ni proizvodi, rezanci i tjestenina, jezgricasto i
kostunicavo voce te voce.

U namirnicama je izrazen udio Phe na 100 g jestivog dijela, uz ostale
pripadajuc¢e makronutrijente i energiju, a navedena je i koli¢ina jednog
serviranja, odnosno broj jedinica Phe u pripadaju¢em serviranju. Kako
bi se olakSala svakodnevna primjena, hrana unutar svake skupine je
grupirana prema ,;modelu semafora“ kako je prikazano u tablici 2. Na

taj je naCin omoguéena jednostavna vizualna i funkcionalna klasifikacija

hrane u Cetiri kategorije, $to bolesnicima olakSava izbor namirnica u

svakodnevnoj prehrani:

*  Crvena kategorija - hrana s visokim udjelom proteina, koju je
potrebno izbjegavati: hrana zivotinjskog podrijetla, zitarice i
proizvodi, mahunarke, orasasti plodovi i sjemenke

+  Zuta kategorija - sva hrana s umjerenim udjelom Phe, koja sadrzi
> 50 mg Phe / 100 g (ili > 1 g proteina / 100 g)

e Zelena kategorija - sva hrana s niskim udjelom Phe, koja sadrzi 15-
50 mg Phe / 100 g (0,3-1 g proteina / 100 g)

*  Hrana bez ogranicenja - sva hrana koja sadrzi < 15 mg Phe / 100 g
(< 0,3 g proteina / 100 g).

U tablicama 3 i 4 navedeni su primjeri primjene ovog modela za skupine:

povrée, kruh, mlijeko i dje¢ja hrana, sladoled, masti i ulja.

Tablica 2. Grupiranje hrane prema modelu semafora obzirom na udio proteina, odnosno Phe (Izvor: vlastiti prikaz prema podacima iz nacionalne

tablice kemijskog sastava namirnica)

Table 2. Grouping foods according to the traffic light model based on protein content, or Phe Category Description Note ((Source: own
presentation based on data from the national table of food chemical composition))

Kategorija/ Opis/ Primjeri namirnica/ Napomena/
Category Description Food examples Note
Meso, mesni proizvodi, riba i morski plodovi, [zbjegavati.

Hrana s visokim udjelom pro-
teina.

jaja, sir i sirni namazi, mlijeko i ve¢ina mli-
jecnih proizvoda, orasasti plodovi, sjemenke,
mahunarke, kruh, zitarice i proizvodi od zitarica,
rezanci i tjestenina, slastice, soja i proizvodi od
soje te zamrznuti gotovi proizvodi, aspartam
(umjetni zasladivac)

Aspartam se moze pronaci u
proizvodima poput gaziranih
pica, slatkiSima, zvaka¢im guma-
ma, pudinzima itd.

Hrana s umjerenim udjelom Povrée (patlidzan, $pinat, celer, cvjetaca, broku-
Zuta Phe (> 50 mg Phe/100 g ili > 1 la, Sampinjoni, zeleni kupus, endivija, blitva, Konzumirati ograniceno.
roteina/ 100 g) masline, kelj, tikvice), krumpir i1 proizvodi od
gp & krumpira, voce (avokado, svjeZa datulja)
Hrana s niskim udiclom Phe Vode (marelica, banana, kupina, klementina, Konzumirati relativno slobodno
Zelena (15 - 50 mg Phe /1%)0 103 - jagoda, smokva, nar, borovnica, mandarina, nek- | (za neku hranu iz ove kategorije
1 roteinga/l 00 g) & > tarina itd.), povrée (mrkva, tikva, paprika, rotkva, | treba pripaziti na koli¢inu servi-
ep &) celer, Sparoga, rajcica, kupus, luk), zacinsko bilje | ranja).

Hrana s vrlo niskim udjelom
Phe (< 15 mg Phe/ 100 g ili <

Niskoproteinski proizvodi

Slobodna konzumacija.

0,3 g proteina/100 g).

Tablica 3. Primjer modela semafora za skupinu hrane ,,povrée®

Table 3. Example of a traffic light model for the food group “vegetables”

POVRCE/ VELICINA | Phe/obrok/ ENERGIJA/obrok/ PROTEINT/obrok | BROJ JEDINICA (ZAMJENA)/
OBROKA/ obrok/ NUMBER OF UNITS
VEGETABLES | MEALSIZE | Phe/meal ENERGY/meal PROTEINS/meal (REPLACEMENT)/meal
g mg kJ keal g 1 jedinica zamjena = 15 mg Phe
100 73 137 33 2,4 5
25 100 84 20 1,6 7
PatlidZan 100 52 72 17 1,2 3,5
Tikvice 100 51 80 19 1,6 3,5
Mrkva 100 31 108 26 1 2
Rajcica 100 24 72 17 0,9 1,5
100 14 51 12 0,6 1

crveno = zabranjeno, zuto = hrana koja sadrzi > 50 mg Phe/100 g, zeleno = hrana koja sadrzi 15-50 mg Phe/100 g, plavo = slobodna kategorija

(< 15 mg Phe/100 g)
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Tablica 4. Primjer modela semafora za hranu (kruh, mlijeko i dje¢ja hrana, sladoled, masti i ulja) koja pripada crvenoj, zelenoj i slobodnoj kategoriji

Table 4. Example of a trafficlight model for food (bread, milk and baby food, ice cream, fats and oils) belonging to the red, green and free categories

ZELENO/
GREEN
KRUH MLIJEKO I DJECJA HRANA SLADOLED

Kajzerice (pSeni¢ne) Majcino mlijeko Sorbet

Graham kruh SLADOLED MASTI T ULJA

Razeni kruh LOPROFIN Instant sladoledni desert, malina Svinjska mast, govedi i ov¢ji loj 1 mast peradi
Razeni mijeSani kruh LOPROFIN Instant sladoledni desert, cokolada Kakao maslac

Slanci (pSenicni) LOPROFIN Instant sladoledni desert, vanilija Palmina, kokosova mast

crveno = zabranjeno, zeleno = hrana koja sadrzi 15-50 mg Phe/100 g, plavo = slobodna kategorija (< 15 mg Phe/100 g)

Zakljucak

Zivot s PKU predstavlja znagajan i kontinuiran izazov tijekom cijelog
zivota, koji moze uvelike utjecati na kvalitetu zivota, ukljucujuci
zdravstveno stanje, kognitivne funkcije, psiholosku dobrobit i drustvenu
integraciju oboljelih. U tom kontekstu pravilno provedena dijetoterapija,
uz adekvatno pracenje unosa Phe, klju¢na je za odrzavanje optimalne
koncentracije Phe u osoba s PKU, odnosno za odrzavanje metabolicke
ravnoteze i prevenciju dugoroénih komplikacija. Razvoj prakticnih
i edukativnih alata, koji omoguéuju precizno pracenje unosa Phe,
predstavlja vazan iskorak u unapredenju kvalitete zivota bolesnika.
Osim $to sluzi kao pomo¢ u svakodnevnom planiranju obroka,
ovakav alat doprinosi ve¢oj samostalnosti, boljem pridrzavaju dijete i
dugoro¢nim pozitivnim klinickim ishodima te poboljSanju kvalitete
zivota bolesnika. Takoder, koncept alata predstavlja dobru osnovu za
razvoj buducih digitalnih rjeSenja, ¢ime se dodatno moze unaprijediti
dostupnost i primjenjivost ovog pristupa u praksi. Ovim radom nudi se
konkretan, primjenjiv model koji moZze unaprijediti praksu lijeCenja i
kvalitetu Zivota osoba s PKU.
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