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  اتلیک
حالات در اثر اشکال در   % 98 در (HPA)هیپرفنیل آلانینمی . فنیل آلانین یک اسید آمینه ضروري و حلقوي می باشد

در کبد است که مانع  (PAH)ر فنیل آلانین هیدروکسیلاز اختلال آنزیمی د. بوجود می آید (phe)هیدروکسیلاسیون فنیل آلانین 

این بیماریها بدون درمان . این گروه بیماریها بصورت اتوزومال مغلوب منتقل می شوند. تبدیل فنیل آلانین به تیروزین می گردد

ی تواند بهره مند در صورت تشخیص زود هنگام با رژیم درمانی مناسب، شخص م. منجر به عقب ماندگی شدید ذهنی می شوند
  . طبیعی باشد، بنابراین در این دسته از بیماریها، غربالگري  در دوره نوزادي ارزشمند است  IQاز 

و سطح بالاي فنیل ) mg/dl >20   )µmol/l  1200کمبود کامل آنزیم فنیل آلانین هیدروکسیلاز به غلظت بالاي فنیل آلانین خون 

اگر قسمتی از فعالیت آنزیم فنیل آلانین هیدروکسیلاز باقیمانده  .کلاسیک نامیده می شود pku آلانین ادرار منجر می شود که 

  .خوانده می شوند  mild pkuخواهد بود و این موارد ) mg/dl20-    10)mol/l  µ1200-600باشد، غلظت فنیل آلانین خون بین 

 HPAبیماران مبتلا به هیپرفنیل آلانینمی % 2تقریبا .شود هیپرفنیل آلانینمی اطلاق می mg/dl 10 -4به غلظت فنیل آلانین بین 
  .بعلت نقص در متابولیسم تترا هیدروبیوپترین هستند

فرق . می باشد  pheبراي بالا بودن مستمر سطح کلی  یک اصطلاح HPA. است 2mg/dlدر پلاسما کمتر از  pheسطح طبیعی 
باشد به آن   ≤ phe mg/dl 20 ن مجموعه در صورتی که سطحدر ای. اختیاري استNon PKU  و  PKUدر  pheبین سطح 

PKU در این حالت تحمل . کلاسیک اطلاق می شودphe  میلی گرم در روز است 500خوراکی کمتر از .  
 
 

  :  PKUمیزان بروز 

شیوع بیماري  ،نقص کامل آنزیم فنیل آلانین هیدروکسیلاز و عقب ماندگی شدید ناشی از این بیماري  مطالعات بر اساس     

شیوع بیماري در امریکا ، امروزه بر اساس مواردي که در طرح غربالگري نوزادان کشف شده. ه استتخمین زده شد 25000/1
  .می باشد 4000/1و در ایرلند  2500/1در ترکیه این میزان  .تخمین زده می شود 12000/1تا  10000/1

تا کنون و بر  1386، از سال )تهران،مازندران،فارس(ر سه استان بزرگ کشور در ایران ،طی اجراي برنامه غربالگري نوزادان د

   .محاسبه شده است 8000در  1اساس نتایج بدست آمده از این برنامه بروز 
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  :  PKUعلائم کلینیکی 

 اولین علامت استفراغ معمولاً. این نوزادان در زمان تولد طبیعی هستند و تا چند ماه اول ممکن است علائم واضحی نداشته باشند

بی قراري، بثورات اگزمائی، بوي کپک ادرار در چند ماه اول جلب توجه . است که گاهاً پزشک را به فکر استنوز پیلور می اندازد

، پوست روشن دارند، لیکن در ده در صد موارد  PKUاکثر مبتلایان به . بوي غیر طبیعی به علت فنیل استیک اسید است. می کند

دیگر  3/1در . مهمترین و گاهاً تنها علامت این بیماري مشکلات عصبی است. در افراد مبتلا روشن نباشد است پوست و مو ممکن
موارد  3/1در . موارد ممکن است علائم عصبی خفیف بوده و بصورت افزایش رفلکس و یا وجود رفلکس بابینسکی یک طرفه باشد

موارد بیماري دیده می  4/1تشنج در . و فقط عقب افتادگی ذهنی وجود داشته باشد نیز ممکن است علائم نورولوژیک یافت نشود

ممکن است بیش فعالی، حرکات بدون هدف، حرکات ریتمیک و . موارد اختلال در نوار مغزي وجود دارد% 80شود، لیکن در 

 . ترمور نیز وجود داشته باشد

  :  (Non -Classic Hyperphenylalaninemia)اختلالات تتراهیدروبیوپترین 

این بیماران با  اعمال رژیم درمانی و طبیعی شدن . باشد  HPAکل %  2انتظار می رود این گروه اختلالات تشکیل دهنده حدود

. پلاسما نیز، دچارمشکلات مغزي شدید شامل هیپوتونی تنه و هیپرتونی دستها و پاها و علائم پارکینسون می شوند pheسطح 

% 60این اختلال دربرگیرنده . است (PTS-6)پیروویل تتراهیدروپترین سنتتاز  – 6، کمبود آنزیم BH4در سنتز  شایع ترین اختلال

  موارد را شامل % 30، (DHPR)اختلال دیگر، کمبود آنزیم دي هیدروبیوپترین ردوکتاز . موارد است
  . می شود

BH4 دارد،  بنابراین کمبود آن، سبب کمبود مشتقات  در هیدروکسیلاسیون فنیل آلانین، تیروزین و تریپتوفان دخالت

   .می شود)  سروتونین(و ترپیتوفان ) دوپامین، اپی نفرین(نوروترانسمیترهاي وابسته به تیروزین 
  :تشخیص اختلالات تتراهیدروبیوپترین 

  : انات انجام می شودبا تست هاي زیر و با توجه به شرایط بیمار و دسترسی به امک HPAدر هر فرم  BH4غربالگري کمبود 

 درخون روي کاغذ فیلتر  DHPRدر ادرار شامل نئوپترین و بیوپترین و اندازه گیري فعالیت ) پترین( Pterineآنالیز - 1

که ) 24و 8-4-0و اندازه گیري فنیل آلانین و تیروزین خون در ساعات  mg/kg 10خوراکی به میزان   BH4دادن ( BH4تست - 2

 .باشد ، انجام می شود µmol/l 400یا  mg/dl 7ل آلانین بالاي در مواردي که سطح فنی

  CSFآنالیز پترین، فولات و متابولیتهاي نوروترانسمیترها در - 3

  اندازه گیري فعالیت آنزیمی- 4



 ٥

  

  در ایران PKUبرنامه غربالگري 
  

  : آزمایش غربالگري

تا پنجم بعد از تولد در صورتی که نوزاد به اندازه کافی ) ساعت تغذیه با شیر مادر 72پس از  (آزمایش غربالگري بین روز سوم 

با شرایطی که در مجموعه (براي انجام آزمایش،  قطره اي ازخون پاشنه پاي نوزاد . صورت می گیرد ) با شیر تغذیه شده باشد

جزئیات (رنگ سنجی ، بر روي کاغذ فیلتر گرفته می شود و به روش )ذکر شده است pkuاستانداردهاي آزمایشگاهی برنامه 
  . تعیین می گردد pheمقدار ) آمده است PKUروش در متن استانداردهاي تشخیص آزمایشگاهی در برنامه کنترل 

  
  :مواردي که آزمایش غربالگري را به صورت کاذب منفی می نماید

خونگیري تغذیه کافی با شیر ساعت از عمر خونگیري شود و یا به هر دلیل در زمان  48در صورتی که از نوزاد قبل از گذشت 

ساعت از شیر تغذیه شده  72در این شرایط باید در زمانی که نوزاد به مدت . نشده باشد، آزمایش بصورت کاذب منفی می شود

  .باشد، خونگیري و آزمایش، مجدداً تکرار شود

بودن و شرایطی نظیر اینها که مانع  NPOدر حالاتی نظیر دیالیز، تزریق خون، تغذیه خوراکی یا وریدي با مواد کم  پروتئین، 

در هر یک از این حالات باید بعد از رفع .  نوزاد می تواند بصورت کاذب منفی شود pheخون می گردد آزمایش   pheافزایش 
ساعت با شیر صورت گرفته باشد،  72ودر شرایطی که تغذیه نوزاد به مدت ) در زمانی که پزشک معالج تعیین می کند(عامل 

  . ، صورت گیرد)ونه گیري و آزمایش مجدد به روش ذکر شدهنم

  

  :مواردي که آزمایش غربالگري را به صورت کاذب مثبت می نماید

، هیپرالیمانتاسیون، آزمایش غربالگري می تواند بصورت  PKUدر حالاتی نظیر بیماریهاي کبد، نارسی نوزاد، ابتلاي مادر به

  .کاذب مثبت شود

در این موارد نیز . ت تکنیکی می تواند بطور کاذب منجر به مثبت یا منفی شدن آزمایش غربالگري نوزاد شودهمچنین اشکالا: نکته
  .باید نمونه گیري و آزمایش غربالگري مجدد تکرار و نتایج ارزیابی مجدد شود
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  :ارزیابی نتایج مثبت

مثبت ارزیابی می )  سطح یک(، نتیجه غربالگري باشد mg/dl 4در آزمایش  غربالگري،  برابر یا بیش از  pheدر صورتی که 

  .بررسی براي تایید انجام شود) سطح دوم( HPLCشود و باید با روش 

آزمایش به روش (باشد، انجام کلیه مراحل سطح دو  mg/dl 20برابر یا بیش از ) سطح یک( در این مرحله pheدر صورتی که 

HPLC  ( ساعت به انجام رسد 72باید حداکثر ظرف.  

  
  ): HPLCآزمایش تایید به روش ( ارزیابی نتایج مثبت در سطح دو 

است، نوزادان   mg/dl 4بیشتر یا مساوي phe ، که آزمایش)HPLCآزمایش تایید به روش (در کلیه موارد سطح دو 

ارجاع  در مرکز استان  PKU باید طبق مراحل تعیین شده در دستورالعمل کشوري براي ارزیابی به بیمارستان منتخب
)  phe(بعد از رد تیروزینمی، نتایج را بر اساس سطح فنیل آلانین   pkuشوند، در این مرحله، پزشک مسئول تیم پزشکی 

در کلیه موارد در این مرحله باید ابتدا ابتلاي نوزاد به موارد غیر کلاسیک نیز با انجام بررسی بالینی : بررسی می  شود

  . شوددقیق و انجام آزمایشات لازم رد 

نجام آزمایشات  و بررسی کلینیکی کامل رد شده است ارزیابی  به شکل ا غیر کلاسیک با  PKUدر مواردي که 

  :می گیرد ذیل صورت

باشد ، نیاز به رژیم درمانی نیست، لیکن نوزاد باید توسط متخصص ) 99/6( 7تا  phe ، mg/dl4در صورتی که میزان  

  .ماه تا یکسال بصورت دوره اي  ارزیابی شود 6 کودکان در بیمارستان منتخب به مدت
و اگر  صورت می گیرد HPLCبروش  Pheباشد، هفته بعد آزمایش مجدد   10تا  Phe ،mg/dl7در صورتی که سطح 

بر طبق استانداردهاي بالینی (باشد رژیم درمانی بر اساس مشاوره کارشناس تغذیه  7بیشتر و یا مساوي  pheمیزان 

  . انجام می شود)  PKUه کنترل  تغذیه در برنام

و یا بیشتر باشد، بررسی بالینی و رژیم درمانی باید طبق دستورالعمل کشوري  Phe ،mg/dl  10در صورتی که میزان
  .تکرار شود HPLCبعد از یک هفته بروش Pheو و استانداردهاي تعیین شده در کلیه بخش هاي مربوطه انجام شود
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  pkuلانینمی در سطح دو، در بیمارستان منتخب آبت هیپرفنیل ارزیابی موارد مث جدول
  2): بعد از رد تیروزینمی و هیپرفنیل آلانینمی غیرکلاسیک یا بدخیم( 

 pheسطح  اقدام

بعد از یک هفته بدون  HPLCبه روش  pheتکرار آزمایش 
دوره اي آزمایشگاهی بیمار   محدودیت رژیم غذایی و مانیتورینگ

و تحت   صورت مثبت شدن مجدد آزمایش در  HPLC.بروش 
  ماه تا یکسال 6نظر گرفته شدن توسط پزشک منتخب بمدت 

mg/dl99 /6  -4  

بعد از یک هفته و در  HPLCبه روش   pheتکرار آزمایش 
محدودیت در )  7بیش از (صورت مثبت شدن مجدد آزمایش 

 رژیم غذایی

7-9/99 mg/dl 

قطع شیرمادر )  اس تغذیهبا مشورت کارشن(شروع رژیم درمانی 
بعد از  HPLCبه روش   pheساعت و انجام آزمایش  48به مدت 

 یک هفته از قطع شیر

10-19/99 mg/dl 

و قطع شیر ) با مشورت کارشناس تغذیه(شروع رژیم درمانی 
بعد از یک هفته از   pheساعت و انجام آزمایش  72مادر  به مدت 

 قطع شیر

20-39/99 mg/dl 

با مشورت کارشناس تغذیه و قطع شیر (درمانی  شروع رژیم
بعد از  HPLCساعت و انجام آزمایش به روش  96مادر  به مدت 

 یک هفته از قطع شیر

  mg/dl 40بیشتر از 

  مراحل ارزیابی و اقدام بر اساس نتیجه ارزیابیجدول 
بالینی دقیق و تکرار آزمایشات بصورت هفتگی ، بررسی )mg/dl 4هیپرفنیل آلانینمی بیشتر از(در تمام موارد عنوان شده فوق 

  .،  باید صورت گیردpheتا تثبیت وضعیت و ارزیابی بر اساس نتیجه تثبیت شده  HPLCبروش 

مرکز استان صورت گیرد و این  Pkuکلیه نمونه گیري ها از بیمار براي انجام آزمایش باید در بیمارستان منتخب : نکته
نیست باید با عقد قرارداد با آزمایشگاه تایید شده اداره امور آزمایشگاههاي  HPLCجهز به بیمارستان در صورتی که خود م

  . استان، ارسال نمونه بروش استاندارد و اخذ نتیجه و اعلام آن به بیمار را  عهده دار گردد
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  :آزمایشات دوره اي کنترل درمان

مرکز  pkuدن به سطح قابل قبول در بیمارستان منتخب تا رسی HPLCهر هفته بروش  pheدر شروع درمان باید آزمایش  

به حد طبیعی رسید و تثبیت شد، هر ماه تا پایان سه سالگی باید آزمایشات کنترل  pheهنگامی که سطح . استان انجام  شود
سالگی  18 از سه سالگی تا. و بررسی بالینی و تنظیم رژیم غذایی بیمار با مشاوره کارشناس تغذیه صورت گیرد  pheسطح 

  .آزمایشات کنترل درمان هر سه ماه صورت می گیرد

  :نکات

صورت گیرد تا   HPLCباید آزمایشات هفتگی بروش   pheهر زمان در طول درمان در صورت ایجاد اختلال در سطح  - 1

  . تثبیت شود pheسطح 

در شرایطی . رشی و مغزي خواهد شددر صورتی که مستمر باشد منجر به عوارض پوستی، گوا  mg/dl2کمتر از  pheسطح  - 2

کمتر باشد، باید با مشورت با کارشناس تغذیه از محدودیت رژیم کاسته شود و هر هفته تا زمانیکه سطح  2از  pheکه سطح 
phe   به حد طبیعی برسد و تثبیت شود آزمایشphe بعد از تثبیت، سطح . کنترل شودphe  بر اساس سن، بطور دوره اي کنترل

 .می شود

 
 
 

  :هیپرفنیل آلانینمی گذرا

این روند . )میکرومول در لیتر 363یا 6mg/dlبیشتر از ( افزایش می یابد فنیل آلانین بصورت گذرا سطح بعضی از نوزادان  در 

  . ایجاد می شودمتابولیسم اسیدهاي آمینه  مرتبط باخیرغیر اختصاصی در تکامل آنزیم هاي بدلیل تا
شیر مادر در (.در شیر مادر خواران کمی کمتر از شیر خشک خواران است لاًفنیل آلانین خون معمو سطحبطور معمول نیز : نکته

  ).میلیگرم فنیل آلانین وجود دارد 25 سی سی شیرخشک 30هر میلی گرم فنیل آلانین دارد ولی در  54ط فق سی سی  100هر

میلی گرم  20تا  7ماران پی کی یو  با تشخیص اولیه بالاي در تمام بی. انجام می شود  challenge testبراي تشخیص این مسئله 

 5ردو براي سند کردن پزشکی  براساس تشخیص پزشک )4زیر(پایین می باشد دایما فی خون  که با رژیم فی خون آنها همیشه
نین به بیمار داده میلی گرم فی به ازاي وزن بدن فنیل آلا180تا  100ماهگی و یکسالگی این تست انجام می شود بدین صورت که 

میلی گرم را نشان دهد بیماري  30ساعت افزایش  سریع فی خون بالاي  48می شود چنانچه جواب آزمایش خون بیمار پس از 

فنیل آلانینمی دسته بندي تا ده بود در دسته هیپر 7بود فرم خفیف و چنانچه بین  20تا  10 ناگربی.کلاسیک می باشد فرم حتما

  .می شوند
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  رژیم درمانی در فنیل کتونوري هدف از

  
رژیـم درمـانی صـحیح تحـت نظـر       ،تشـخیص بـه موقـع    . ایـن بیمـاري اسـت    کنتـرل رژیم درمـانی تنهـا روش   

 در ایـن . مت بیمار بسیار موثر اسـت در سلا، غذایی در تمام طول عمررژیم  تداومتغذیه  و حفظ و  متخصصین
از  نیـز برخـورد بـا کـودك     شـیوه نظر کارشـناس تغذیـه و   نحوه تنظیم رژیم غذایی تحت  ازمیان آگاهی والدین 

  .می باشداهمیت بسزایی برخوردار 
یـم  ن دریـافتی از رژ ـنی ـلال آـ،کاهش میزان فنی ـدر بیماران مبتلا به فنیل کتونوري  درمانیرژیم  مهمترین هدف

ن فنیـل  میـزا  . اسـت میلـی گـرم در دسـی لیتـر      2-6لانین خون در محدوده ح فنیل آـی به منظور حفظ سطـغذای
و یـا  ) مـول بـر لیتـر     360تا  120محدوده طبیعی(آلانین در خون به دو صورت گزارش می گردد، مول بر لیتر 

با توجه فنیل آلانین محدوده قابل قبول  .)میلی گرم در دسی لیتر 6تا  2محدوده طبیعی (میلی گرم در دسی لیتر 
  .به سن بیمار تا حدودي تغییرمی کند

 
  

  

  استاندارد امریکا  تاندارد اروپا و انگلیساس  گروه سنی
 4از بـــدو تولـــد تـــا 

  سالگی
    میلی گرم در دسی لیتر 6الی  2

  میلی گرم در دسی لیتر 6الی  2
  میلی گرم در دسی لیتر 8الی  2:   سالگی 10تا  5از   )سالگی 12از بدو تولد تا (

  
  میلی گرم در دسی لیتر 10 الی 2  میلی گرم در دسی لیتر 6/11الی  2  سالگی 11بالاي سن 

  )سالگی و بالاتر 12(
  میلی گرم در دسی لیتر 6الی  2  میلی گرم در دسی لیتر 4الی  1  زنان باردار

  استاندارد ایران  گروه سنی
    میلی گرم در دسی لیتر 6الی  2  سالگی 12از بدو تولد تا 

  
  سال 12بالاي 

  میلی گرم در دسی لیتر 10الی  2

  میلی گرم در دسی لیتر 6الی  2  پی کی یو زنان باردار
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باقی ماندن سطح فنیل آلانین خون مبتلایان در محدوده قابل قبول، ضروري است  به منظور حصول اطمینان از

 PKUبطور معمول لازم اسـت مبتلایـان بـه    . اندازه گیري میزان این اسیدآمینه در خون بطور منظم انجام شود
در صـورت بهبـود شـرایط کـودك،     .  ته اي یک بار از این نظر مورد آزمایش قرار گیرنددر سال اول زندگی، هف

در کودکان بالاي یک سـال نیـز انجـام ماهیانـه     . می توان انجام این آزمایش را به هر دو هفته یک بار کاهش داد
  .این آزمایش ضروري خواهد بود

بـروز  ن مـی توانـد موجـب    اسـت و حـذف کامـل آ   ي لانین براي بدن ضـرور آمینه فنیل با توجه به اینکه اسید آ
، حـذف  شـود  خستگیو  ، کم اشتهایی، تب، استفراغتوقف در رشد و نموییرات نامطلوب در بافت استخوانی ، تغ

اید در حـدي  نین دریافتی بلابنابر این برحسب تحمل کودك ،میزان فنیل آ .ممکن است نان از رژیم غذایی کامل آ
   .باقی بماندمجاز ن در سطح در خوآن باشد که میزان 

اسـتفاده از مـواد غـذایی    .زادانه مواد غـذایی دلخـواه خـود را انتخـاب کننـد      آاین بیماري نمی توانند  مبتلایان به
حاوي مقادیر زیاد فنیل آلانین ، موجب محدودیت شدید دریافت سایر مواد غذایی و عدم تـامین انـرژي و مـواد    

  .مغذي مورد نیاز می گردد
  :درمانی در فنیل کتونوريرژیم  هدف از

تامین انرژي مورد نیاز فرد ، به گونه اي که بافتهاي پروتئینی بدن بـدین منظـور مـورد اسـتفاده قـرار       .1
  ؛نگیرند

 ؛تامین تمامی مواد مغذي مورد نیاز جهت رشد و نمو و حفظ فعالیتهاي طبیعی بدن بیمار .2
 ؛ و خسته کنندگی برنامه غذاییایجاد تنوع در رژیم غذایی و جلوگیري از یکنواختی  .3
 ؛قابل قبول لانین سرم در محدوده آفظ میزان فنیل ح .4
ایجاد نگرش مثبت و انگیزه در والدین و مراقبین کودك مبتلا ، نسبت به امکان کنترل بیمـاري و انجـام    .5

 . زندگی عادي در مبتلایان

  
  شیر خشک هاي مخصوص مبتلایان به فنیل کتونوري

اد مغذي ضروري جهت ادامه حیـات و رشـد مبتلایـان بـه فنیـل کتونـوري، و در عـین حـال         به منظور تامین مو
شیر خشک هاي مخصوصی کـه یـا   ، اسیدآمینه فنیل آلانین توسط این بیماران بیش از حد جلوگیري از دریافت 

ایـن  . د مـی گـردد  ـار ناچیزي از این اسید آمینه می باشند، تولیـد و یا حاوي مقادیر بسیـد فنیل آلانین هستنـفاق
. شیر خشک ها توسط شرکتهاي مختلف صنایع غذایی و با نامهاي تجاري گوناگون تولید و عرضـه مـی شـوند   

اسامی و اطلاعات تغذیـه اي برخـی از ایـن     .ارد کشور می شوندتعدادي از این شیر خشک ها ودر حال حاضر، 
  :آورده شده است زیر شیر خشک ها در جدول
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یمانه وزن یک پ نوع شیر

داخل قوطی  به 

 گرم

 پروتیین

گرم 100در   

پروتیین یک پیمانه به 

 گرم

انرژي در 

گرم100  

کالري یک 

 پیمانه

آب مصرفی یک پیمانه داخل 

 قوطی

چربی در 

گرم 100  

 وزن هر قوطی

Xp-Analog 

آنالوگ–پی –ایکس   

5 13 65/0  475 7/23 سی سی 30  گرم 400 26   

Xp-Maxamaid پی  –ایکس  

 ماکزیمید

34 

گرمی5پیمانه   

25 

 

5/8  

25/1  

309 105 

45/15  

سی سی 204 /.5کمتر از   گرم 500   

Xp-Maxamum پی  –ایکس  

 ماکزیمم

35 

گرمی 5پیمانه   

39 

 

65/13  

95/1  

297 9/103  

85/14  

سی سی 210 /.5کمتر از   گرم 500   

Comida- PKU  A 

 کومیدا   آ

7/4  

گرمی 5پیمانه   

9/10  51./  

54./  

500 5/23  

25 

سی سی 2/28  4/27 گرم 500   

Comida-PKU   B 

ب    کومیدا  

6/7  

گرمی 5پیمانه   

3/29  22/2  

46/1  

426 3/32  

3/21  

سی سی 45 گرم 500 15   

Comida-PKU  C 

 کومیدا  سی

2/11  

گرمی 5پیمانه   

7/71  03/8  

58/3  

297 2/33  

85/14  

سی سی 2/67 گرم 500 صفر   
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 CHO/gr نوع ماده غذایی مخصوص

 
Pro/gr 

 

Fat/gr 

 

 کیلو کالري
 

 فنیل آلانین
 

 وزن هر واحد

 شیر مادر
 

7 1/1  4 69 54 mg 100 CC  

 شیر پاستوریزه
درصد چربی 5/1  

5/4  3/3  6/1  7/46  180mg 100 CC  

درصد چربی 5/3 -ماست   3/4  88/3  75/3  69 210 mg 100  گرم  

)آي سودا(ماکارونی  5/90  5./  0 364 15-10 گرم500   

)زندگی پژوه(کم فی  آرد  36/98  3./  2./  44/396 گرم1000 15   

)گویا(بیسکویت  78 5./  15 450 15-10 گرم500   
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  :مبتلایان به فنیل کتونوري نکات مهم در زمینه تنظیم رژیم غذایی
  

 بایـد سپارتام استفاده شده است آلانین یا آنها از فنیل آکه در ترکیب  یداروهای مواد غذایی و در مصرف - 1
کـه بـه عنـوان شـیرین کننـده       پپتیـد حـاوي فنیـل آلانـین اسـت      ديآسپارتام یک (  لازم به عمل آیدت دق

بـه والـدین   شایسـته اسـت    .)مصنوعی در برخی از مواد غذایی و داروها مورد اسـتفاده قـرار مـی گیـرد    
فارمنتین ه از انواع داروهاي حاوي آسپارتام می توان ب .ه شودداد کافی آموزش نیز کودك در این زمینه

داروي کاهنـده  (و داروي کلسـتري پـرآمین   ) نـوعی شـربت آنتـی بیوتیـک مخصـوص کودکـان      (بی دي 
 .اشاره نمود )کلسترول خون

حـدودا حـاوي     نیـز  میلی لیتر 330 به حجم تقریبییمی شیرین شده با آسپارتام هر قوطی نوشابه رژ هم چنین 
درصد از کل میزان مجاز دریافـت فنیـل آلانـین روزانـه      50تا  25 ،میلی گرم فنیل آلانین است که این مقدار 105

  .می باشد PKUمبتلایان به 
 رهادرنتیجه  و پروتئین هاي بدن تجزیهعفونت ، به  وناشی از بیماري صدمه دریافت ناکافی انرژي و یا  - 2

 .آمینواسیدها از جمله فنیل آلانین به درون خون منجر می گردد شدن
تحت نظر کارشناس بطور جدي  به فنیل کتونوري هستند باید رژیم غذایی خود را زنان بارداري که مبتلا - 3

کودکانی که میزان فنیل آلانین خون مادرانشان در طی بـارداري بـه خـوبی    . تغذیه مجرب و با جدیت دنبال کنند
 .ندگیر میکنترل نشود، در معرض ابتلا به مشکلات قلبی ، عقب ماندگی ذهنی و جسمی و میکروسفالی قرار 

منگنـز و نیاسـین در ایـن بیمـاران ضـروري      روي ، ویتامینی و املاح، خصوصـا  مکمل هاي انواع تجویز  - 4
 .است

که یـا فاقـد فنیـل    بخش عمده مواد مغذي مورد نیاز کودك باید از شیرهاي خشک مخصوص تامین شود  - 5
ولـی بـا توجـه    دارند، نمطبوعی عم این شیرخشکها ط. نها کاهش یافته استلانین آآیا مقدار فنیل  و لانین هستندآ

  .دننها عادت کن، لازم است که کودکان مبتلا  به طعم آ کنترل بیمارينها در آبه اهمیت مصرف 
یا شیر خشک ، و شیر مادر   به همراه فرمولهاي مخصوصتا شش ماهگی از انرژي مورد نیاز مبتلایان  - 6

در کنـار فرمولهـاي   غلات و میوه ها ، ناسب سبزیها با مصرف متکمیلی ،  هغذیت آغازاهگی و با پس از شش مو 
 .تامین می شودمخصوص 

مصرفی این بیمـاران  مواد غذایی   دریافتی ، ضروري است لانین میزان فنیل آبا توجه به اهمیت اطلاع از  - 7
 .دقیقا توزین گردد 

بسـیار حـائز اهمیـت    در تنظیم رژیم غذایی مبتلایان به فنیل کتونوري ، همکاري و مشارکت والدین بیمار  - 8
 .می باشد

 .ران در محدوده شش ماهگی استامانند سایر شیرخو، تکمیلی در شیرخواران مبتلا  هغذیتشروع  -10

کـه فاقـد فنیـل آلانـین     روغنها و نشاسـته ذرت  ، شکر، عسل، از مربا می توان اي افزایش انرژي دریافتیبر -11
  .نمود استفاده هستند 
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زاد تنی یخـی در ایـن افـراد آ   بس ـنیـز  نشـده و   نها از کاکائو استفادهی که در ترکیب آیها بنباتآاستفاده از  -12
  . است

و به میزان مساوي در هر وعـده  ) وعده 4حداقل (شیر مخصوص فنیل کتونوري باید در وعده هاي متعدد  -13
  .مصرف شود

مقـدار فنیـل آلانـین در     بالا رفـتن  بباید توجه داشت که عدم مصرف مقادیر کافی شیر مخصوص نیز سب -14
به عنوان تنها منبـع غنـی   ( کـافی این نوع شیر نااین امر بدان سبب است که مصـرف . خون این بیماران می شود

، مانع از ساخته شـدن پـروتئین و در نتیجـه بـاقی مانـدن اسـید آمینـه فنیـل         )از انواع اسید آمینه در این بیماران
  .آلانین در خون می گردد

  
  در مواقع اضطراري PKUران تغذیه بیما

عفونت، سرماخوردگی، اسهال، تزریق واکسن و صدمات ناشی از آسیب دیدگی ها و جراحـات موجـب افـزایش    
. کاملا بـدون فنیـل آلانـین اسـت     ، غذايرژیم درمانی در این موارد. سطح فنیل آلانین در خون کودکان می شود

، چرا کـه  درصد وزن اولیه باشد 5زمان بیماري نباید بیش از  کاهش وزن در .یابدروز ادامه  3-4 باید این رژیم
  .سبب تجزیه پروتئین هاي بدن و بالا رفتن سطح فنیل آلانین خون می شود

روغن مایع گیـاهی   گرم 4گرم نشاسته ذرت،  3-4میلی لیتر آب، 90شیرخواران را می توان با غذائی متشکل از 
 72-76میلـی لیتـر از ایـن غـذا داراي      100هـر  . تغذیه نمـود  شود، میصورت فرنی تهیه ه ب که گلوکز گرم 6و 

کـه فنیـل آلانـین خـون بـه       زمـانی . نیاز به انرژي با احتساب وزن بدن تامین می گـردد . کیلوکالري انرژي است
خردسـالان و  . آغـاز نمـود  را مجـددا  لانـین  آْل ـبا غذاي حاوي فنی ـتغذیه کودك می توان  ،رسیدعی یمحدوده طب

نیمـی از فنیـل    روز با یک برنامه غذایی حـاوي  4تا  3می توانند در چنین شرایطی، به مدتدبستانی نیز  کودکان
بدیهی است با رفع شرایط بحرانی، رژیم غذایی ایشان به حالت قبل از بیمـاري   .شوند تغذیهآلانین مجاز روزانه 

  .باز می گردد
اسـهال مـی تـوان ازمحلـول      رفع مشکلات ناشی از ظورـه منب. ودك می شودـحال ک تماسهـال حاد سبب وخا 

میلـی لیتـر بـه     50بـه میـزان    ORSمی توان از محلول استفاده نمود، اگر بیماراستفراغ می کند )  ORS(اورالیت
ساعت دوم به کـودك   6طی  ORSاز محلول همین مقدار  .استفاده نمودساعت  6ازاء هر کیلوگرم وزن بدن طی 

 ،شـکر تهیـه مـی شـود     ، آب واز غذاي بدون پروتئین که ازنشاسـته  ، بایدود حال بیماراز بهب پس. داده می شود
  .را دربیمارستان بستري نموداو باید  ،بهبود نیافتکودك ساعت اسهال و استفراغ  6اگر پس از . استفاده نمود

و رفتـه رفتـه بـر     مـی شـود  غذاي بیمار با یک سوم میزان فنیل آلانین مجاز روزانه شـروع   بهبود کامل، پس از
 هـم چنـین   این دستور براي خردسالان و. گرددمی مقدار فنیل آلانین تا رسیدن به مقدار پیش از بیماري اضافه 

  .کودکان دبستانی صادق است
  
  
  



 ١٥

  نحوه محاسبه رژیم غذایی در بیماران مبتلا به فنیل کتونوري
ول جـد ( جـه بـه وزن و سـن کـودك    پروتئین و انرژي مورد نیـاز بـا تو  لانین ، محاسبه میزان فنیل آ -١

  )شماره یک
 80و درصـد پـروتئین    90بـه طـور معمـول    ( تعیین مقدار فرمول مخصوص مورد مصرف در روز  -٢

 ;)باید از فرمول  مخصوص تامین شوددرصد انرژي مورد نیاز روزانه 

 انهلانین روزآشیرخشک مورد مصرف متناسب با مقدار توصیه شده فنیل شیر مادر یا تعیین مقدار  -٣
روزانه، براي کودکـان صـفر تـا شـش     درصد انرژي  20و روتئین درصد پ 10جهت تامین حداکثر ( 

 ;)ماهه

 ; خصوص و شیرخشکورد نیاز براي تهیه مخلوط فرمول مب مآتعیین  -٤

شـیر مـادر یـا    پروتئین و انرژي حاصل از فرمول مخصوص بـه عـلاوه    ،لانینکل فنیل آ تعیین جمع -٥
 ; )ر تا شش ماههبراي کودکان صف(  شیرخشک

از سایر مواد غذایی بـا اسـتفاده از   مورد نیاز پروتئین و انرژي ، لانین فراهم ساختن باقیمانده فنیل آ -٦
 ;)براي کودکان بالاي شش ماه، با شروع تغذیه تکمیلی ( فهرست جانشینی مواد غذایی

شـیر  صوص به عـلاوه  پروتئین و انرژي حاصل از فرمول مختعیین کل میزان دریافتی فنیل آلانین ،  -٧
 ; سایر مواد غذایی و نیزشیرخشک مادر یا 

)  300-750(میلی گـرم  500ه به طور متوسط ـن روزانـل آلانیـزان مجاز فنیـسال می 10در افراد بالاي  -8       
کیلوکـالري بـا در نظـر گـرفتن نتـایج آزمایشـات و شـرایط         3000تـا   1500گرم و انرژي از  50-65، پروتئین 

  .لوژیک فرد محاسبه می گرددفیزیو
  

  انرژي و مواد مغذي مورد نیاز کودکان در گروههاي مختلف سنی -1جدول شماره 
  انرژي  سن

Kcal/kg/day 
  پروتئین

g/kg/day 
  فنیل آلانین

Mg/kg/day 
  کربوهیدرات

  کالري%
  چربی

  کالري%
  مایعات

  
  ml/kg100  30-40  50  60-90  2/2  108  ماه 3-0
  ml/kg110  30-40  50  40  2/2  108  ماه 6-4
  ml/kg100  30-40  50  35  2  98  ماه 9-7
  ml/kg100  30-40  50  30  2  98  ماه12-10
 ml/day1100  30-40  50  25  7/1  -  2  70-102  سال2-1

  ml/day1100  30-40  50  20  7/1  -  2  70-102  سال5-2
  ml/day1100  30-40  50  15  6/1 – 2  70-102  سال10-5
       800الی  350  1.1    سال12-10

       800الی  350  1    سال15-12

       1000الی  450  /.9    بزرگسالان
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میزان پروتیین و فنیل آلانین  و  بالابراي تنظیم میزان شیر فرمولاي  مورد نیاز جهت بیماران ابتدا از جدول 
هر گروه  سپس  براساس لیست جانشینی تعداد میلی گرم فنیل آلانین  مورد نیاز از. ژي   محاسبه شود انر

.مواد غذایی  تنظیم گردد  
  مثال:

میلی گرم فی  یک سهم  15میلی گرم باشد، با توجه به اینکه هر  300اگر  میزان  نیاز فنیل آلانین کودکی 
.واحد از گروه هاي جانشینی بدست می آید 20جانشینی  است  لذا   

 60بدین معنی که . می باشد 20/ 60/20ت واحد به گروه هاي غذایی بهترین  انتخاب  نسب 20براي تقسیم این 
.درصد به میوه 20درصد به سبزي و  20درصد واحد ها به گروه غلات تعلق گیرد ،  

.واحد به سبزي اختصاص داده  شده است  4واحد به میوه و  4واحد به گروه غلات،  12دراین حالت   
)کیلوکالري دارد 30فنیل آلانین،  میلی گرم 30هر سهم غلات (سهم غلات  6= واحد غلات  12دقت کنید   

می تواند با توجه به برنامه غذایی هر بیمار  به طور انفرادي  تغییر پیدا  60/20/20تنظیم  این میزان : نکته
.تغییر این میزان با صلاحدید  کارشناس تغذیه می باشد. کند  
سال به  12ها تنظیم می شود  و از سال  از گروه  چربی   12درصد کالري رژیم غذایی براي بیماران تا   40

.درصد کالري رژیم غذایی براي بیماران از گروه چربی ها محاسبه می شود 30بالا   
 

:غذاهاي آزاد  
بستنی هاي یخی . ژله هاي ساده.  شکر قند. مربا . عسل . نشاسته ذرت. آب نبات هاي ساده و میوه اي .کره

به  انواع نوشا. وغن هاي مایع نمک فلفل و زردچوبه و زعفران لیموناد انواع ر. یخ در بهشت . و میوه اي 
.هاي معمولی غیر از نوشابه  هاي رژیمی   

 
 نکات مهم در تنظیم برنامه غذایی بیماران

  
.گرمی تنظیم گردد 5همواره  شیر  فرمولا ي بیماران   بر پایه پیمانه هاي : 1  
.سی سی آب بایستی حل شود 30می از هر شیر  در گر 5طبق استاندارد هاي بین المللی هر پیمانه : 2  
خرید یک ترازوي حساس دیجیتالی براي  وزن کردن مواد غذایی در حد گرم  براي هر خانواده ا لزامی : 3

.است  
 

.ساعت ناشتاي کامل باشد  4تا  2بیمار پی کی یو باید حداقل : نکته  
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  : نوزادان
فرمولاي ( الا باشد تغذیه وي باید منحصرا از شیر مخصوص در صورتی که فنیل آلانین خون نوزاد ب 

صورت گیرد تا فنیل آلانین خون وي به میزان طبیعی برسد سپس همراه ) مخصوص بدون  فنیل آلانین 
) کودك  برحسب فنیل الانین مورد نیاز( آن شیر خشک معمولی یا شیر مادر به میزان محاسبه شده 

سی سی   100در هر ( .شیر مادر باید ابتدا دوشیده شود و سپس به کودك داده شود . توصیه می شود 
  ).میلی گرم فنیل آلانین وجود دارد  54شیر مادر 

به همراه  شیر خشک معمولی یا شیر    Comida Aیا  Analog_ XPفرمولاي بدون فنیل آلانین : ماهه 6-0
   مادر

  
( تغذیه تکمیلی کم پروتیین +   Comida pku Aیا   Analog _Xpفنیل آلانین مولاي بدون فر:  ماهه 12-6

  ) سبزیجات ، آردبرنج ، نان و غلات بدون سبوس ، سبزیجات ، میوه و چربیها و قندهاي ساده 
 -----------------------------------------------------------------  

  مواد غذایی کم پروتئین +   Comida pku Bیا aidMaxam_Xpفرمولاي :  سال 8-1
 )نان و غلات بدون سبوس ، سبزیجات ، میوه ، چربیهاو قندهاي ساده ( 

___________________________________________________________ 
 
  مواد غذایی کم پروتئین+    Comida Bو یا  Maxamum_Xpفرمولاي : سال 14تا 8
  )دون سبوس ، سبزیجات ، میوه ، چربیهاو قندهاي ساده نان و غلات ب(  

  
 -----------------------------------------------------------------  

    Comida Cیا  Comida Bیا   Maxamum_Xpفرمولاي : به بالا   سال 14 

  ) ربیها و قندهاي ساده نان و غلات بدون سبوس ، سبزیجات ، میوه ، چ( مواد غذایی معمولی کم پروتیین +
 -----------------------------------------------------------------  

  
Pku  میزان . میلی گرم در دسی لیتر حفظ شود  2 – 4فنیل آلانین خون این مادران باید :  در مادران باردار

جویز  مکمل تیروزین زیر نظر پزشک همچنین ت. نیاز به  کالري  پروتیین  ویتامین و املاح  باید کنترل شود 
  . متخصص ضروریست 
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  : 1مثال 
 mg/kgمجاز به دریافت که، مبتلا به بیماري فنیل کتونوري ،  kg 4رژیم غذایی جهت کودکی چهار ماهه به وزن

  .فنیل آلانین در روز می باشد 60
  :کودك به شرح زیر محاسبه می شودنیازهاي  

60*4=240         )        میلی گرم(ازفنیل آلانین مورد نی       

2/2*4=8/8         )        گرم(پروتئین مورد نیاز) با توجه به جدول شماره یک (  

108*4=432                کالري مورد نیاز)          با توجه به جدول شماره یک (  

  
مـابقی از شـیر مادریـا شیرخشـک      فنیـل کتونـوري و   از نیاز او به پروتئین باید از شیر خشک مخصوص% 90

  .معمولی تامین گردد
   

  8/8% * 90=  92/7          )گرم(مقدار پروتئین که باید از شیر مخصوص تامین شود                             
    

کیلوکـالري   7/23گـرم پـروتئین و    65/0حاوي گرم و  Xp analog  5هر پیمانه شیر خشک  وزن از آنجائی که
  :محاسبه می کنیمبه روش زیر می باشد، تعداد پیمانه هاي موردنیاز را  انرژي

     
92/7÷  65/0=  12                    تعداد پیمانه هاي مورد نیاز                                                

12*  7/23=  5/284                 یر مخصوصدریافتی از ش انرژي                                                             
432 -  5/284=  5/147            باقیمانده انرژي موردنیاز                                                   

  
اسـتفاده   )مثلا شیر خشـک بیومیـل  ( شیر خشک معمولی ازمورد نیاز انرژي  وفنیل آلانین باقیمانده  براي تامین

 بـا توجـه بـه اینکـه     .گرم پودرخشک می باشد 100کیلو کالري انرژي در  517این شیر خشک داراي .  کنیممی 
  کیلوکالري انرژي دارد 25 پیمانه پس در هر ،گرم است 8/4پیمانه از این شیر وزن هر

  
میلـی گـرم حسـاب کنیـد       25فنیل آلانین هر پیمانه شیر بیومیل وسایر شیر خشک ها را :نکته**

  .میلی گرم محاسبه بفرمایید 18یر ببلاك مصرف شود فنیل آلانین هر پیمانه را چنانچه ش
 

240÷25=5/9پیمانه مورد نیاز از این شیر براي تامین فنیل آلانین مورد نیاز                   
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کالري 236:میزان کالري دریافتی از این مقدار بیومیل  
  :ه طریق زیر عمل می کنیمبراي محاسبه میزان انرژي باقیمانده مورد نیاز ب

236+284=520  
                                          

گـرم   5/0گـرم دارد و حـاوي    8/4کـه هـر پیمانـه شیرخشـک بیومیـل وزنـی معـادل         از آنجائی
  :دپیمانه از این شیر خشک به قرار زیر می باش 5/9پروتئین است، میزان کل پروتئین در 

5/0*5/9=8/4                        پیمانه از این شیر خشک 5/9میزان پروتئین در   

گـرم   2/2کیلوگرم بوده و حداقل نیاز به پروتئین بـراي ایـن کـودك     4با توجه به وزن کودك که 
  :محاسبه می کنیمبدین ترتیب براي هر کیلوگرم از وزن می باشد، پروتئین کل دریافتی را 
92/7+ 8/4=72/12                    )گرم(پروتئین کل دریافتی   

  :براي کنترل و اطمینان از میزان دریافت پروتئین در این کودك به طریق زیر عمل می کنیم
12/12÷4=18/3              )گرم(میزان پروتئین براي هر کیلوگرم از وزن کودك   

ه کـودك میـزان   ک ـ این براي اطمینان از(بالاتر است کمی ن از حداقل نیاز کودك این میزان پروتئی
  ).زم پروتئین خود را بدست می آوردلا
  

  .میلی لیتر آب نیاز است 30به ازاء هر پیمانه به  ،براي تهیه هر دو نوع شیر مذکور* 
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  :مثال دوم 
کیلوگرم ،نیازهاي مواد مغـذي را بـه    12ماهه مبتلا به فنیل کتونوري با وزن  24براي یک دختر  

  :طریق زیر محاسبه می کنیم
25*12=300)                   میلی گرم(ل آلانین کل مورد نیازفنی  

  12*85=1020)                 کیلو کالري(انرژي مورد نیاز 

  2*12=24)                               گرم(پروتئین مورد نیاز 

  درصد پروتئین مورد نیاز باید از این شیر تامین شود، 90با توجه به اینکه 
24%*90=6/21)            گرم(پروتئین که باید از شیر خشک مخصوص تامین شود  میزان   

  
از آنجـائی کـه وزن    .براي وي استفاده می شود  XP analogنظر به سن کودك، از شیر خشک 

کیلوکـالري   7/23گـرم پـروتئین و    65/0گـرم و حـاوي    Xp analog  5هر پیمانـه شـیر خشـک    
  :ئین به طریق زیر انجام می گیردمحاسبه پروت ،انرژي می باشد 

ــامین   ــراي تــ ــاز بــ ــورد نیــ ــاي مــ ــه هــ ــداد پیمانــ ــروتئین  90تعــ ــد از پــ ــرم(درصــ )                 گــ
33=65/0÷6/21  

  
درصد انرژي مـورد نیـاز بایـد از     80براي تامین انرژي مورد نیاز این کودك و با توجه به اینکه 

  :این شیر تامین شود ،به طریق زیر عمل می کنیم
80*1020=816)          کیلوکالري(یزان انرژي که باید از شیر خشک مخصوص تامین شود م  

782=33*7/23 )کیلوکالري(پیمانه از شیر خشک مخصوص  33انرژي موجود در                 
 
پس از تنظیم پروتئین و انـرژي مـورد نیـاز از شـیر خشـک مخصـوص، بـراي تـامین باقیمانـده          

یل آلانین مورد نیاز ،باید از گروههاي غذایی مجاز شامل میوه هـا ،سـبزي   انرژي و پروتئین و فن
براي ایـن منظـور از لیسـت جانشـینی مخصـوص      . ها و مقدار کمی از گروه غلات استفاده نمود

  .استفاده می کنیم
  300÷15=20تعداد واحدهاي مورد نیاز بر اساس فنیل آلانین موجود          
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. مـی باشـد   20/ 60/20احد به گروه هـاي غـذایی بهتـرین  انتخـاب  نسـبت      و 20براي تقسیم این 
درصـد   20درصـد بـه سـبزي و     20درصد واحد ها به گروه غلات تعلق گیرد ، 60بدین معنی که 

  .به میوه
واحد به سبزي اختصاص داده   4واحد به میوه و  4واحد به گروه غلات،  12دراین حالت 

.شده است   
واحدي 15 لاتواحد غ 12دقت کنید   

در جزوات دانشگاهی و منابع خارجی  با سهم این میزان فنیل الانین محاسبه میشود که**  
  .در اینجا  بدلیل آسانی محاسبه و توضیح به بیماران این روش ابداع شده است

  
واحـد فنیـل    60 ، میـوه واحـد فنیـل آلانـین    60براي تـامین تعـداد واحـدهاي فنیـل آلانـین سـبزي   

  . در نظر گرفته می شود نینواحد فنیل آلا180  و غلات ،آلانین
 

  PKUطراحی تقسیم مواد غذائی در طول روز در بیماري 
  :صبحانه

  )میلی لیتر آب 180پیمانه و  6(شیر مخصوص  -
 میلی گرم فنیل آلانین60نان لواش اندازه  -

 عسل یا کمی مربا -

 چاي شیرین -

  :میان وعده صبح
  )لی لیتر آبمی 150پیمانه و  5(شیر مخصوص  -
 میلی گرم 30میوه به اندازه  -

  :نهار
  )میلی لیتر آب 180پیمانه و  6(شیر مخصوص  -
 میلی گرم مخلفات آن 30و  میلی گرم فی 60  شامل برنج لوبیا پلو بدون گوشت، -

 مانند پیاز و گوجه -

 میلی گرم فی 15 ،سالاد -
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  :عصرانه -
  )میلی لیترآب 150و  پیمانه شیر 5( شیر مخصوص  -
 میلی گرم 20اندازه میوه به  -

  :شام
  )میلی لیتر آب 180پیمانه و  6( شیر مخصوص  -
 یا سرخ شده کمی کره و آب پز و )میلی گرم 60به اندازه (سیب زمینی -

 خیار  میلی گرم فی از 15همراه میلی گرم  فی  به  15گوجه فرنگی به اندازه    -

  :قبل از خواب
  )میلی لیتر آب 150پیمانه و  5( شیر مخصوص  -

6*30=180                                                                            از غلات بدست آمده انرژي  

4*10=40                 با توجه به انرژي هر سهم  ازسبزیجات بدست آمده انرژي  

4*80=320                  با توجه به انرژي هر سهم از میوه هابدست آمده انرژي   

40+180+320=540              فوق کل انرژي بدست آمده از مواد غذایی  

360+782=1322    مواد غذایی           انرژي بدست آمده از شیر مخصوص و  

1224-1322=98تفاوت انرژي مورد نیاز و انرژي حاصل از مواد غذایی                         
  

بـا توجـه   در این مثال انرژي محاسبه شده . ایی تاثیر داردمیزان فعالیت کودك در تنظیم رژیم غذ
در . سـبه شـود  کیلو کالري براي هـر کیلـوگرم وزن کـودك محا    70-102به جدول می تواند بین 
کیلـو   100حـدودا  ( بیشتر از میزان مورد نیـاز کـودك مـی باشـد    ه شده مثال فوق انرژي محاسب

  .فعالیت کودك تنظیم گرددتا با توجه به  )کالري
براي تـامین تعـداد واحـدهاي فنیل آلانین مورد نیاز، اگرکودك به دلایل مختلف نمی توانـد حجـم   

براي تامین   واحد فنیل آلانین اسـتفاده  دیگر زیادي از فیبر را تحمل کند می توان از منابع غذایی 
مقـدار  درصـد اسـتفاده کـرد، ایـن      5/2گرم ماست بـا چربـی    50در مثال فوق می توان از . کنیم

  .کالري انرژي داردکیلو 34پروتئین و حدودا  4/2 میلی گرم فنیل آلانین، 110ماست داراي
  3در رژیم غذایی کودك فوق الذکر بجاي سبزیجات وعـده هـاي مختلـف، بـا وعـده نهـار حـدود        

  .قاشق غذاخوري ماست همراه با برنج توصیه می شود
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  :چند نمونه تمرین
 

 میلیگرم 16=با جواب آزمایش فی 9/2/1387در تاریخ  13/1/1386ت متولد _بیمار به نام امیر محمد

 .کیلوگرم بوده است 11وزن بیمار زمان مراجعه .در دسی لیتر به این مرکز مراجعه کرده است 

  .تنظیم کنید) گرمی 5پیمانه ( برنامه غذایی بیمار را با شیر کومیدا 
  ):نحوه محاسبه وزن ایده آل(

  تقسیم بر دو 9سن به ماه بعلاوه                تا یکسالگی     
  بعلاوه هشت 2سال                  سن به سال ضربدر  6یک تا 

  سال               سن به سال ضربدر هفت منهاي پنج تقسیم بر دو 12هفت تا 
       

  
  
  

         
 . مراجعه نموده است 2 با آزمایش کمتر از 4/4/1386در تاریخ  4/4/1381ج متولد _بیمار سارا:2

 .کیلوگرم  بوده است 24بیمار.رژیم بیمار را تنظیم نمایید

  .)با هر دو نوع شیر محاسبه فرمایید(
  
  
  
  
اما خوشبختانه بدلیل اینکه خاله .بنا به دلایلی غربالگري  نشده بود  29/8/1386الف متولد .بیمار سعدي:3

به این مرکز  18با جواب  21/9/1386در تاریخ . رار گرفت بیمار دچار این بیماري بوده است مورد کنترل ق
میلی گرم محاسبه شد و  200در ابتدا فی مورد نیاز بیمار .کیلوگرم بود 700/3وزن بیمار .مراجعه کرده است

 1به  24/10/86جواب آزمایش در تاریخ .پیمانه کومیدا آ 18سی سی شیر مادر داده شد همراه با  375معادل 
میلی گرم محاسبه شد و با توجه به  کمبود  259بعد از آن میزان فی نوزاد . ر دسی لیتر  رسیدمیلی گرم د

با توجه . رسید/. 7بعد از این رژیم آزمایش فی به .تجویز گردید) پیمانه 9(شیر مادر ، براي نوزاد شیر هومانا
لیه نوزاد داراي ما رژیم اوبه نظر ش.به محرز بودن بیماري کودك لطفا رژیم این کودك را تنظیم نمایید

  اشکال می باشد؟
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میکرومول برلیتر به این  324کیلوگرم که با فنیل آلانین 3.600نوزاد دختر بیست روزه اي است با وزن : 4
اگر دکتر این بیمار را جهت (اقدامات پیشنهادي شما براي این نوزاد چیست؟.  مرکز ارجاع داده شده است
. )ع داده باشدرژیم غذایی به شما ارجا  

 
 
 
 
 
 
 

فی این بیمار هنگام مراجعه  .بیمار پسر یازده ماهه اي است که مبتلا به بیماري پی کی یو می باشد:5
میلی  5.5رژیم پیشنهادي شما چیست؟ اگر بعد از رژیم شما این میزان به .میکرومول بر لیتر بوده است900

  دهید؟ گرم رسیده باشد رژیم این کودك را چگونه تغییر می
اگر میزان شیر خشک معمولی که براي این نوزاد تعیین می کنید بنا به گفته مادر ش  زیاد باشد و نوزاد میل 

  به خوردن نداشته باشد چه توصیه هایی را مدنظر خواهید گرفت؟
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  سوالات رایج
  آیا ارتباطی بین رژیم کم پروتیین  و ریزش مو وجود دارد؟ :1

و این . پروتیین دریافتی رژیم غذایی فرد خیلی کم باشد  میتواند باعث ریزش موگردد درصورتیکه
 .مورد در بیمارانی که رژیم غذایی خود را خوب کنترل نمی کنند بیشتر دیده می شود

 

  براي  جلوگیري از ایجاد حالت تهوع پس از مصرف شیر فرمولا چه اقدامی لازم است؟ :2

هنگام مصرف شیر خالی باشد با مصرف شیر حالت تهوع ایجاد می گردد لذا نباید با  در صورتیکه معده بیمار 
همچنین بهتر است شیر در حجم کم ولیکن به دفعات همراه با میان وعده .معده خالی شیر مصرف شود

 .هاي روزانه مصرف شود

  

  در صورت پیدایش علامت سردرد پس از مصرف شیر فرمولا علت چیست؟ :3

لذا بهتر است شیر همراه با میان وعده .  خیلی زیاد  معده بیمار هنگام خوردن شیر خالی است به احتمال 
 .ها در طول روز خورده شود

  

  اگر میزان شیر دریافتی بیمار کافی نباشد میزان ابتلا به سرماخوردگی بالا می رود؟ :4

به علت کمبود پروتیین   اگرمیزان مصرف  شیر مورد نیاز کمتر از حد تعیین شده باشد ممکن است
 .کاهش بیاید درنتیجه این کمبود تعداد دفعات ابتلا به سرماخوردگی بالا رود مقاومت بدن

 

  آیا استفاده از قطره استامینوفن به دنبال تزریق  واکسن کودکان اشکالی دارد؟ :5

ر دارویی با پزشک متخصص در هر حال بهتر است قبل از استفاده از ه. درموارد ضروري  و خاص ایرادي ندارد 
 .اطفال خود مشورت کنید

  

  علائم ظاهري افت فنیل آلانین خون  در کودکان چیست؟ :6
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بروز دانه (مشکلات پوستی-کم اشتهایی-بیحالی-خواب آلودگی: علائم ظاهري افت فنیل آلانین عبارتند از
 .عدم وزن گیري کودك می باشد تب و استفراغ و خستگی و) هاي قرمز  بر صورت ، شکم، کشاله ران و پاها

  علائم ظاهري افزایش فنیل آلانین خون در کودکان چیست؟ :7

  .بور شدن موها و بوي بد ادرار و عرق بدن، عدم تمرکز-کم خوابی-بی قراري شدید
هر چند یادآور می شویم  آزمایش فنیل الانین خون باید منظم انجام گیرد و از روي ظواهر بالینی امکان  

 .نظر قطعی در  مورد بالا یا پایین بودن فی خون  وجود ندارد  تعیین

  

  شروع تغذیه تکمیلی کودکان پی کی یواز چه زمانی آغاز می شود؟ :/8

این کودکان مانند سایر کودکان از . زمان شروع تغذیه تکمیلی  این کودکان با سایرین  هیچ فرقی ندارد 
البته  شروع  تغذیه تکمیلی می تواند با نظر . می کنندماهگی تغذیه تکمیلی خود را شروع  6پایان 

 .کارشناس تغذیه  زودتر انجام شود

  

  مصرف کدامیک از  مواد غذایی براي این کودکان ممنوع می باشد؟ 9:

شیر و لبنیات معمولی، کشک، انواع گوشت ها، تخم مرغ، بستنی هاي  تولید شده از شیر و کاکائو،انواع 
هاي معمولی تهیه شده از تخم مرغ و ارد ، شکلات ها،انواع بیسکویت ها، عصاره هاي آجیل،انواع شیرینی 

 .گوشت و مرغ مثل گالینابلانکا و الیت ، انواع پاستل

  
  چه داروهایی براي این کودکان ایراد دارد؟ :10

 داروهاي حاوي آسپارتام، آنتی بیوتیک فارمنتین و کلستیرامین

  

رف شیر گروه سنی خود اجتناب می کنند  آیا مصرف شیر گروه سنی  گاهی اوقات کودکان از مص :11

  پایینتر اشکالی دارد؟
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این شیر ها با توجه به نیازهاي  مواد . به طور کلی هر گروه سنی باید شیر مخصوص سن خود را استفاده کند
اگر . شده است غذایی و اسید هاي آمینه و املاح معدنی و ویتامین ها ي گروه هاي سنی متفاوت  تنظیم 

کودکی مجبور شود که شیر گروه سنی پایینتر را  مصرف کند باید براي تامین  نیاز هاي بدن خود مقدار 
لذا امکان دارد اشتهاي وي گرفته شود و نتواند از غذاهاي دیگر استفاده کند و . بیشتري از شیر را مصرف کند

 .تغذیه و در موارد خاص  این اجازه داده می شودلذا تنها با نظر کارشناس  . باعث اختلال رشد وي شود

  
  آیا می شود به منظور مصرف راحتتر شیر، به شیر مخصوص مواد دیگري اضافه نمود؟ :12

بله به این شیر ها می توان انواع اسانس هاي مجاز خوراکی ،  آبمیوه ها  ، موز و طعم دهنده ها را استفاده 
. ود این است که این شیر ها در مجاورت حرارت مستقیم نباید قرار گیردتنها نکته اي که باید رعایت ش.کرد 

 .لذا با این شیر ها نمی توان ماست زد .باید با آب جوشیده سرد شده تهیه شود

  

  آیا سه بار آبکش کردن برنج ، فی را کاهش می دهد؟ :13

  :ذیل  لازم است تا به حال آزمایش خاصی در این زمینه انجام نگرفته است اما دانستن نکات
آبکش کردن برنج خارجی تاثیر خاصی بر میزان پروتیین و فنیل آلانین ندارد اما آبکش کردن برنج داخلی و 

اما این کاهش فنیل آلانین به قیمت از .کمی کاهش می دهد مرغوب میزان پروتیین و بالتبع میزان فی را 
. می باشد))   1بویژه ویتامین ب ((م عصبی جهت سلامت کارکرد  سیست دست دادن ویتامین هاي گروه ب

 .بار آبکش کردن  باید برنج پرهیز شود 3بنابراین از 

  

  میزان آب شیر هاي مخصوص چگونه تنظیم می شود؟ :14

لذا با توجه به پیمانه قوطی شیر ها می . سی سی آب حل گردد 30گرم شیر  باید در  5به طور معمول هر 
  . ردتوان اندازه آب را حساب ک

  :گرم پیمانه شیر ها  و میزان سی سی آب آنها به این قرار است 
  سی سی                                             30                                                                گرم      5: آنالوگ
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  سی سی 204                                                             گرم  34: ماکزیماید
  سی سی 210                                                               گرم  35:ماکزیمم
  سی سی 28                                                            گرم  7/4: کومیدا آ
  سی سی 45        ------------------------      گرم 6/7:کومیدا ب
 سی سی 67               --------------------    گرم  2/11:کومیدا سی

کل میزان شیر مورد نیاز . براي تنظیم دقیقتر میزان شیر  می توان  از این راه حل نیز کمک گرفت:  نکته
وي گرمی کشیده و کنار حال این میزان  شیر  را با تراز. روزانه فرزند خود را از کارشناس تغذیه بخواهید

با توجه به تعداد پیمانه هاي تجویز شده از طرف . (و این میزان را در طول روز به فرزند خود بدهید. بگذارید 
 ). کارشناس تغذیه 

  

  ماندگاري شیر هاي مخصوص درست شده چقدر است؟: 15

یا  کومیدا آ باشد  باید دور اگر شیر مانده  آنالوگ . شیر باید بلافاصله بعد از درست کردن مصرف شود 
اما اگر به هر دلیلی  شیر ماگزیماید یا ماگزیمم یا کومیدا ب بعد از درست شدن  باقی ماند . ریخته شود

توجه شود جهت گرم کردن مجدد از قرار دادن بر شعله . ساعت در یخچال  نگهداري کرد 5می توان  حداکثر تا 
  .ت استفاده  مجدد ا محتویات شیر باید کاملا مخلوط گرددو جه.مستقیم و ماکروویو خودداري گردد

  به طور معمول این شیر ها در چند وعده باید مصرف شوند؟ :16

 5لذا در سنین پایین . وعده بهترین دفعات توصیه شده جهت مصرف این شیرها می باشد 5تا  3بین  
  .وعده شیر توصیه می گردد 3وعده و در سنین بالاتر مصرف  

یا می توان  میزان آب توصیه شده براي درست کردن شیر را کمتر کرد؟ به عبارتی دیگر شیر را آ :17

  غلیظ درست کرد و به بیمار داد؟

براي حفظ و تعادل املاح وآب مورد نیاز بدن بهترین توصیه همان است که کارشناس تغذیه تنظیم می کند 
یقه  به هر میزانی که آب را کمتر به بیمار داده اید به دق 20اما چنانچه ناچار به این کار هستید باید ظرف 

 . بدن وي از طریق آب ویا آبمیوه  برسانید 
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چگونه از روي میزان پروتتین که بر روي یک بسته غذایی نوشته شده به میزان فنیل آلانین آن پی :18

  ببریم؟

لذا  هر عددي که  براي پروتتین . اشدمیلی گرم فنیل آلانین می ب 50گرم پروتتین حاوي  1به طور معمول هر 
دقت کنید که این میزان پروتیین را براي چند گرم ماده غذایی محاسبه . ضرب کنید 50می بینید در عدد 

به طور . گرم آن   ماده غذایی محاسبه شده است 100اکثر برچسب هاي غذایی  میزان پروتیین در .  کرده اند
  .گرم 7:  گرم    100میزان پروتیین در : مثال بر روي بیسکویتی نوشته است 

 . گرم است 100میلی گرم در  350بنابر این میزان فی این بیسکویت با توجه به توضیحات 

 

  چرا مصرف نوشابه هاي رژیمی مضر می باشد؟ :19

می میلی گرم فنیل آلانین  105میلی لیتر  حاوي  330نوشابه رژیمی شیرین شده با آسپارتام با حجم حدودا 
 .لذا نوشیدن این نوشابه ها براي بیماران ضرر دارد. باشد

 

  چگونه ماست کم فنیل آلانین تهیه کنیم؟: 20

مخلوط کرده و تا دماي ماست زدن  گرم ) بدون پروتیین(گرم کافی میت  100سی سی  آب را با  600
گرم ازین  ماست  100هر . یددرصد ، ماست کم فنیل تهیه کن 5گرم ماست کاله  100بعد با استفاده از .کنید

براي افزایش حجم ماست مورد استفده در  وعده ناهار یا شام از  خیار خرد شده . واحد فنیل آلانین دارد 90
 . استفاده کنید

  

آیا امکان دارد این بیماري به هر دلیلی به یکباره  از بدن رخت بربندد؟:  21 

بـه  . می باشد لذا در سرتاسـر زنـدگی همـراه بیمـار مـی باشـد       با توجه به اینکه این بیماري یک بیماري ژنتیکی
همین دلیل بهترین راه براي کنترل بیماري اجراي برنامه غذایی بیمار به طور دقیق و مصـرف شیرمخصـوص وي   

متاسفانه مواردي مشاهده شده که خانواده بیمار بعلـت  بعضـی باورهـا و حتـی بـا نـذر و نیـاز رژیـم         .می باشد
 .ود را قطع نموده اند که  در حقیقت با این کار بزرگترین لطمه را به فرزند خود وارد می کندغذایی فرزند خ
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)غیرمجاز(مواد غذایی  با فنیل آلانین بالا )با اجازه کارشناس تغذیه مصرف شود(مواد غذایی متفرقه   

 مقدار ماده غذایی
میلی گرم فنیل 

 مقدار ماده غذایی آلانین
یل میلی گرم فن
 آلانین

گرم100 ویفر رنگارنگ مینو  220 گرم100 ماست 200 

 110 گرم100 دوغ  220 گرم100 تک تک مینو

 120 گرم100 خامه 250 گرم100 پتی بور مینو

 93 گرم100 مایونز خانگی 273 گرم100 نخود پخته

 175 گرم100 بستنی ساده 400 گرم100 نان بربري

درصد 2.5شیر  400 گرم100 اسمارتیز مینو سی سی100   180 

 430 گرم100 نان سنگگ
گرم 100 بیکینگ پودر  270 

سی سی100 مائ الشعیر 436 گرم100 خمیر ترش  5 

گرم100 کره حیوانی 444 گرم100 عدس پخته  24 

)مارگارین(کره نباتی  460 گرم100 نان تافتون گرم100   7 

گرم100 ژله خانگی 527 گرم100 فندق  33 

100 آرد گندم مگر گرم100 سس قرمز 550   68 

گرم100 پودر نارگیل 580 گرم100 بلغور  150 

گرم100  ویفر میوه اي موزي مینو  586 گرم100 سویا   150 

گرم100 پنیر پیتزا 660 گرم100 گردو  1500 

گرم100 چوب شور ساده مینو 681 گرم100 تخم مرغ کامل  1700 

گرم100 ژلاتین 780 گرم100 پودر کاکائو  1981 

    857 گرم100 زیره

    900 گرم100 پسته

گرم100 پنیر کم چرب  1000    

    1040 گرم100 ماهی

    1100 گرم100 تخمه کدو

گرم100 بادام  1200    

گرم100 کنجد  1300    

گرم100 پفک مینو  1400    
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--------- میوه جات  انواع  گرم  از  100 در میلی گرم فنیل آلانین   

غذاییماده   میلی گرم  فنیل آلانین مقدار ماده غذایی میلی گرم فنیل آلانین مقدار 

گرم 100 مرباي سیب  20 گرم100 لواشک میوه 4 

 20 گرم100 پرتقال 6 گرم100 سیب با پوست

 20 گرم100 آب لیموترش 7 گرم100 سیب بی پوست

 22 گرم100 تمشک 10 گرم100 مرباي به  

 23 گرم100 طالبی 12 گرم100 آناناس کمپوتی

گرم100 گوجه سبز 12 گرم100 گریپ فروت  24 

 25 گرم100 لیمو شیرین 13 گرم100 گلابی

 34 گرم100 موز با پوست 14 گرم100 آناناس تازه

 36 گرم100 خرمالو 14 گرم100 انگور

 40 گرم100 اناردانه شده 15 گرم100 هندوانه

 40 گرم100 شاتوت 15 گرم100 خربزه

، آلبالوگیلاس  44 گرم100 کیوي 16 گرم100 

 47 گرم100 موز بدون پوست 16 گرم100 مرباي آلبالو

 50 گرم100 خرما باهسته 16 گرم100 به

 51 گرم100 کشمش 17 گرم100 انبه

 52 گرم100 توت سفید 17 گرم100 آلو

گرم100 زردآلو 18 گرم100 نارنگی  52 

 76 گرم100 انجیر خشک 18   گرم 100 انجیر

گرم100 هلو گرم100 آلوي خشک 18   104 

گرم100 شلیل گرم100 برگه هلو 19   114 

گرم100 توت فرنگی گرم100 تمبر هندي تازه 19   140 

گرم100 مرباي هویج گرم100 برگه زردآلو 19   203 

سی سی100 آب میوه ها  15-20    



 ٣٥

 

 
 

...........گرم ازانواع  سبزیجات 100میلی گرم فنیل آلانین در     

 میلی گرم  فنیل آلانین مقدار ماده غذایی میلی گرم  فنیل آلانین مقدار ماده غذایی
خیارشور_خیار  63 گرم100 تره فرنگی 14 گرم100 

 65 گرم100 بامیه 17 گرم100 ریواس

 67 گرم100 شبت  18 گرم100 شلغم
 67 گرم100 لوبیا سبز 20 گرم100 آب هویج

ل کلمگ 23 گرم100 تربچه قرمز  70 گرم100 

 ٨١ گرم100 موسیر 24 گرم100 گوجه فرنگی
 85 گرم100 قارچ 24 گرم100 هویج پخته

گرم 100 کنگر 27 گرم100 فلفل دلمه   100 

گرم100 گشنیز تازه 30 گرم100 پیاز   100 

 110 گرم100 رب گوجه  32 گرم100 هویج

 120 گرم100 کلم بروکلی 39 گرم100 کدو حلوایی

يکلم قمر  120 گرم100 ریحان 39 گرم100 

دانه ذرت کنسروي  40 گرم100 کلم  پیچ برگ  122 گرم100 

 129 گرم100 اسفناج خام 41 گرم100 کدو خورشتی تابستان 

 134 گرم100 اسفناج پخته 42 گرم100 بادمجان 

 145 گرم100 جعفري 42 گرم100 کرفس

گرم100 زردك  150 گرم100 تازه پخته دانه ذرت  45 

 150 گرم100 کلم بروکسل 45 گرم100 کلم قرمز

 155 گرم100  دانه ذرت  تازه خام 46 گرم100 چغندر خام

گرم100  چغندر پخته نخود فرنگی کنسرو  48   163 گرم100 

گرم100 تره گرم  نعناع تازه 55  100 168 

گرم100 کاهو  گرم  سیر  55  100 183 

گرم100 پیازچه رمگ100 نخود فرنگی خام 59   200 

گرم100 زیتون گرم100 نعناع خشک 62   1017 
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...........گرم از انواع  غلات و نشاسته  100میلی گرم فنیل آلانین در   

 میلی گرم فنیل آلانین مقدار ماده غذایی میلی گرم فنیل آلانین مقدار ماده غذایی
گرم100 جو پرك 390 گرم100 برنج خام  546 
گرم100 نان لواش 126 گرم100 برنج پخته  440 

گرم100 نان باگت 92 گرم100 سیب زمینی  خام  350 

گرم100 فرنگی رشته 76 گرم100 سیب زمینی پخته  500 

گرم100 جو پوست کنده 520 گرم100 آرد سفید  556 

گرم100 نشاسته گندم 317 گرم100 آرد برنج  19 

گرم100 نشاسته برنج 621 گرم100 ماکارانی خام  35 

انی پختهماکار گرم100 نشاسته سیب زمینی 166 گرم100   28 

گرم100 آرد ذرت 333 گرم100 کورن فلکس  380 

گرم100 آرد سیب زمینی 350 100گرم ذرت بو داده ساده  316  

گرم100 زرشک          500 100گرم رشته پلویی  10 
گرم100 نشاسته ذرت 580 100گرم بلغور گندم  19 
گرم100 رشته آش  400    

 فراوانی  بیماران نام دانشگاه
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  شوري روند افزایش بیماران  پی کی یو در کشوردرطول اجراي برنامه ک

1385 1386 1387 1388 1389 

 78 67 60 48 16 آذربایجان شرقی

 40 37 30 18 ٦ آذربایجان غربی

 10 9 9 8 4 اردبیل

 9 6 6 5 4 ایلام

 9 9 8 7 0  بابل

 10 10 5 4 2 بوشهر

 13 12 10 8 0 بیرجند

 3 3 3 2 1 چهارمحال و بختیاري

 52 45 36 29 28  )رضوي(  خراسان

 2 2 2 1 0 سیستان وبلوچستان

 116 112 87 79 33 فارس

 26 25 20 17 9 قزوین

 45 39 37 29 19 قم

 23 21 14 11 7 کردستان

 2 2 2 2 0 کهکیلویه وبویراحمد

 14 14 10 10 6 گلستان
 29 32 30 21 14 گیلان

 23 17 13 6 8  مازندران

 16 16 16 16 11 مرکزي

 2 2 2 2 2 هرمزگان

 33 27 25 19 12 همدان

 9 9 6 5 3  بجنورد

 85 82 89 68 43 اصفهان

 157 139 117 107 77  ایران

 120 110 103 83 58  تهران

 54 44 38 27 17 خوزستان
 11 10 10 8 5 زنجان

 7 6 6 5 1 سمنان

 132 127 109 91 67  شهید بهشتی

 37 31 28 25 16 کرمان
 36 33 33 26 18 کرمانشاه

 35 30 23 17 13 لرستان

 18 16 16 12 9  یزد

 1256 1141 1003 816 509  جمع
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