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Аннотация. Во введении приведено описание наследственного заболевания, связанного с наруше-
нием обменных процессов – фенилкетонурии, а также частота заболевания и прочие статистические 
данные. В качестве объекта исследования рассмотрены питание и ассортимент блюд школьного пи-
тания для детей, страдающих фенилкетонурией. При несоблюдении низкобелковой диеты наблюда-
ется накопление фенилаланина и его токсических продуктов, что приводит к тяжёлому поражению 
ЦНС, проявляющемуся, в частности, в виде нарушения умственного развития (фенилпировиноград-
ной олигофрении). Целью исследования является изучение особенностей организации школьного 
питания для таких детей в Республике Беларусь. На основании нормативной документации и научной 
литературы определены особенности организации школьного питания в Республике Беларусь, а также 
сформулированы основные проблемы организации школьного питания. Проведен анализ школьного 
питания, предоставляемого детям, страдающим фенилкетонурией, на примере комбината школьного 
питания Октябрьского района города Гродно. Выявлены слабые стороны и недостатки предлагаемого 
питания. А также определены способы совершенствования школьного питания.
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ORGANIZATION OF SCHOOL MEALS FOR CHILDREN SUFFERING FROM 
PHENYLKETONURIA

Abstract. Hereditary phenylketonuria disease associated with metabolic disorders and requires dietary 
therapy. If the low-protein diet is not observed, it is accompanied by the accumulation of phenylalanine with 
its toxic products, which leads to a severe defeat of the CNS in the form of a violation of mental development. 
The article provides statistical data on the incidence of the disease. As the object of the study the food and 
assortment of school meals for children suffering from phenylketonuria are considered. As the object of the 
study, the food and assortment of school meals for children suffering from phenylketonuria are considered. 
The Purpose of the study is a qualitative study of the problems and features of the organization of school meals 
for such children in the Republic of Belarus. The main features of the organization of school meals in the 
Republic of Belarus are determined and the main problems of organizing school meals are formulated on the 
basis of documentation and scientific literature in the main part. The analysis of school nutrition provided to 
children suffering from phenylketonuria was carried out on the example of the school feeding plant of the 
Oktyabrsky district of Grodno. Weaknesses and shortcomings of the proposed nutrition have been identified. 
The conclusion defines ways to improve school nutrition.
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Введение. Нарушения белкового обмена являются наиболее распространенными заболеваниями 
среди обнаруженных наследственных нарушений обмена веществ [1, 2]. Фенилкетонурия (ФКУ) 
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является первым нарушением обмена веществ, которое, как было установлено, вызывает умствен-
ную отсталость [3, 4].

Фенилкетонурия представляет собой наследственное заболевание, связанное с нарушением ме-
таболизма аминокислот, главным образом фенилаланина (ФА), вызванным дефицитом фенилала-
нин-гидроксилазы. Как следствие, незаменимая аминокислота фенилаланин не может быть преоб-
разована в тирозин и накапливается в крови [1, 5]. Фенилаланин является незаменимой 
аминокислотой, необходимой для адекватного развития. Установлено, что чем младше ребенок, тем 
в большем количестве фенилаланина он нуждается, так как, в отличие от взрослых, 40 % пищевого 
фенилаланина у детей первого года жизни расходуется на синтез собственных белков [2]. 

Во всем мире средний уровень заболеваемости составляет около 1 случая на 10 000 новорожден-
ных. Частота заболевания в большинстве стран мира, в которых еще не введена программа скринин-
га новорожденных, неизвестна.

Среди республик постсоветского пространства, по данным неонатального скрининга, наибольшая 
частота заболевания (1:5578) отмечена в Республике Беларусь [6] и Украине (1:5 750) [7]. В России 
заболевание встречается с частотой 1:7 122 [8]. В Эстонии феиилкетонурия диагностируется у 1 из 
8 090 новорожденных [9], в Литве – у 1 из 11 786 [10]. В Латвии (частота 1:20 000) [11] заболевание 
встречается в 2,5 реже, чем в Эстонии и в 1,7 раза реже по сравнению с Литвой. 

В 1985 г. была определена мутация гена ФАГ, обусловливающая классическую фенилкетонурию. 
В настоящее время известно более 460 таких мутаций, распространенность которых имеет сущест-
венные межпопуляционные и этнические особенности и различия [12]. Наиболее распространенная 
на востоке Европы, в частности, в Беларуси и России, мутация R408W не была обнаружена в Японии 
и Китае, что подтверждает гипотезу о балто-славянском начале для этой мутации. 

В настоящее время в Республике Беларусь это заболевание встречается в среднем с частотой 1:5 578 
новорожденных. В год выявляется примерно 15–20 новорожденных с такой патологией [2]. Соглас-
но данным научно-методического учреждения «Национальный институт образования» Министерс-
тва образования Республики Беларусь, всего в республике зарегистрировано 306 детей с фенилкето-
нурией в возрасте от 0 до 18 лет. Из них учреждения дошкольного и общего среднего образования 
посещают 113 человек. Школьный возраст является периодом основного развития ребенка и фор-
мирования образа жизни. Школы представляют собой жизненно важную среду, используя которую 
можно оказывать влияние на процесс питания. Качество питания в детском возрасте во многом 
определяет здоровье и развитие человека в будущем, поэтому питание именно этой возрастной груп-
пы детей, играет важную роль и является предметом исследования.

Объект исследования – питание и ассортимент блюд школьного питания.
Целью исследования является изучение особенностей организации школьного питания в Респуб-

лике Беларусь.
Основная часть. Наиболее эффективным методом лечения классической формы фенилкетонурии 

является диетотерапия, построенная по принципу резкого ограничения фенилаланина в диете боль-
ных детей. В 1954–1956 гг. в литературе появилось несколько сообщений о благоприятном действии 
на детей, больных фенилкетонурией, препаратов белка с низким содержанием фенилаланина. Ши-
роко применять диетическое лечение больных ФКУ с использованием белковых продуктов, содер-
жащих ограниченное количество фенилаланина, начали с 1957 г. [13].

Применяемые при ФКУ специализированные лечебные рационы сбалансированы по основным 
пищевым веществам с учетом возрастных особенностей организма. В настоящее время для лечения 
больных ФКУ выпускается широкий набор специализированных лечебных продуктов, частично или 
полностью лишенных фенилаланина. Для их производства используются различные виды белка: 
казеин, сыворотка крови крупного рогатого скота, лактальбумин, свободные аминокислоты [14]. 
Для диетотерапии новорожденных и грудных детей разработаны лечебные продукты, приближенные 
по составу к грудному молоку. Эти смеси сбалансированы по всем основным компонентам, обога-
щены микроэлементами, витаминами, минеральными веществами, таурином и L-карнитином. 
Для детей дошкольного возраста, школьников и взрослых, больных ФКУ, выпускаются различные 
виды лечебных продуктов, состав которых адаптирован для каждой возрастной группы [15]. Однако 
ряд научных исследований свидетельствует о недостатке микроэлементов и дисбаланс минеральных 
веществ в элементной диете для больных ФКУ [16–19], нарушении свертываемости крови в связи 
с низким потреблением витамина К [20].

При организации диеты учитывают:
возрастные потребности в основных пищевых веществах, в первую очередь в белке и энергии. 

В период интенсивного роста и развития ребенка поступление белка в организм должно быть доста-
точным [21]. Дефицит его незамедлительно отразится на процессе формирования всех органов и сис-
тем. Поэтому нельзя полностью исключить из рациона новорожденного материнское молоко;

клиническую форму заболевания (классическая, умеренная, гиперфенилаланинемия и др.);
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толерантность ребенка к фенилаланину, которая выявляется в течение первых дней/недель ди-
етотерапии и в дальнейшем определяет допустимое количество фенилаланина (соответственно, ко-
личество белка натуральных продуктов), а также состав лечебного рациона для каждого больного;

режим питания, пищевые привычки, психологические и другие индивидуальные особенности 
ребенка [14].

Питание больным ФКУ назначают в зависимости от возраста и массы тела ребенка. При опреде-
лении необходимого химического состава суточного рациона ребенка ориентируются на физиоло-
гические возрастные потребности детей в пищевых ингредиентах. 

Если лечение начато до появления клинических нарушений, то правильно подобранная диета 
обеспечивает нормальное развитие ребенка. 

Диетическое лечение больных ФКУ детей проводят при строгом контроле содержания фенилала-
нина в сыворотке крови. Этот показатель является главным критерием оценки эффективности ле-
чения и должен находиться в средних пределах, равных 2–6 мг % [22]. У детей старше 10 лет уровень 
фенилаланина не должен превышать 8 мг %, у взрослых – 12 мг % [21]. В тех случаях, когда уровень 
фенилаланина в сыворотке крови падает ниже 2 мг % или превышает допустимую возрастную норму, 
необходимо проводить соответствующую коррекцию белка в рационе больного.

Для больных ФКУ, независимо от возраста, сохраняется запрет на продукты, наиболее богатые 
фенилаланином, такие как мясо, рыба и изделия из них, творог, твёрдые сыры, бобовые, куриные 
яйца, орехи. В ограниченном количестве в рацион пациентов старшего возраста с учетом толерант-
ности к фенилаланину могут входить молоко, сметана не менее 25 %, йогурт (белок не более 
2,8 г/100 мл), молоко сгущенное с сахаром, рис отварной, кукурузная крупа. 

Для детей первого года жизни, страдающих фенилкетонурией, источником белка являются спе-
циализированная аминокислотная смесь без фенилаланина и женское молоко, а при его отсут-
ствии – детская молочная смесь. Специализированные смеси представляют собой адаптированные 
смеси по белкам, жирам и углеводам. Белковый компонент представлен набором 17 аминокислот 
и не содержит ФА. Повышено содержание аминокислоты тирозина, дефицит которой выражен при 
ФКУ. Жиры состоят из смеси кукурузного, соевого и кокосового растительных масел, с которыми 
организм получает ненасыщенные жирные кислоты. Углеводы представлены мальтодекстрином. 
Минеральный и витаминный состав подобран в соответствии с возрастом ребенка [2]. 

Для детей старше года организация диетотерапии имеет свои особенности. В диете больных исполь-
зуются продукты на основе смесей аминокислот без фенилаланина с бульшим содержанием белка, чем 
в продуктах для детей первого года жизни. Также следует помнить, что рацион питания детей от года 
и старше должен полностью исключить богатые белками продукты: мясо и мясные изделия (баранину, 
говядину, свинину, птицу, колбасные изделия, паштеты, субпродукты), рыбу и рыбные продукты (рыбу 
свежую, охлажденную и мороженную, рыбные консервы, икру, нерыбные продукты моря), бульоны, 
яйца, творог и творожные массы, сыр (сыры твердые, мягкие, плавленые и рассольные), хлеб, хлебо-
булочные и мучные изделия из пшеничной, ржаной, овсяной и гречневой муки, каши из круп (греч-
невой, манной, ячневой, овсяной, пшено и толокно), продукты из сои, орехи.

В рацион включают фрукты, овощи, крахмальные изделия, жиры со строгим учетом содержания 
в них ФА. При указанной диете белок за счет естественных продуктов составляет 20–22 % от воз-
растной физиологической нормы белка. Недостающее количество белка восполняется за счет смесей 
аминокислот, соответствующих возрасту. Аминокислотные смеси  для детей до 7 лет могут быть 
представлены в виде напитка, добавки к кашам, пюре и т.д. В качестве источников жиров для боль-
ных ФКУ используются растительное, сливочное и топленое масла. Углеводный компонент диеты 
состоит из различных овощей, фруктов, соков, сахара и крахмалсодержащих продуктов. Из сладос-
тей, кроме сахара, допускается мед, варенье, джем. 

В Республике Беларусь дети с фенилкетонурией относятся к категории детей-инвалидов. В учреж-
дениях образования им должно предоставляться бесплатное питание (двух- или трехразовое в зави-
симости от времени пребывания в учреждении образования) и детям до 18 лет, а также беременным 
женщинам предоставляется бесплатное лечебное питание. 

Остается открытым вопрос о продолжительности диетотерапии. Большинство авторов считают 
нецелесообразным прекращение диетотерапии ранее 10 лет [23–26].

В США и Канаде 111 центров наблюдают 6950 больных с фенилкетонурией, большинство из них 
рекомендует пожизненный контроль вводимого с диетой фенилаланина [27].

Таким образом, до настоящего времени не решен вопрос о продолжительности проводимого ле-
чения и возможных сроках его окончания. 

Основное требование к питанию детей с фенилкетонурией – это отсутствие фенилаланина в пи-
щевых продуктах, которое обеспечивается соблюдением низкобелковой или безбелковой диеты. 

Организация питания детей с фенилкетонурией осуществляется с учетом длительности их пребы-
вания в учреждении дошкольного образования (от 3,5 ч до 12 ч) и в соответствии с Инструкцией об 
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организации питания детей с фенилкетонурией, которой определены перечень продуктов для пита-
ния и примерный рацион (меню) для детей в возрасте 3–6 лет, рекомендуемые нормы выхода готовых 
блюд. Примерный рацион (меню) для питания детей с фенилкетонурией в учреждении образования 
составляется с учетом получения ребенком необходимого количества лечебной смеси. Примерный 
рацион (меню) для питания детей с фенилкетонурией в общеобразовательных школах отсутствует 
и разрабатывается комбинатами школьного питания на основе Инструкции об организации питания 
детей с фенилкетонурией в возрасте 3–6 лет.

Детям до 18 лет и беременным женщинам, больным фенилкетонурией, предоставляется бесплат-
ное лечебное питание. Плата за питание в учреждениях дошкольного образования не взимается 
с родителей (законных представителей) детей-инвалидов, к которым относятся и дети с фенилкето-
нурией.

Алгоритм приобретения учреждениями образования продуктов питания определен следующими 
нормативными правовыми актами: 

Указами Президента Республики Беларусь от 17.11.2008 № 618 «О государственных закупках 
в Республике Беларусь», от 31.12.2013 № 590 «О некоторых вопросах государственных закупок това-
ров (работ, услуг)», 

постановлениями Совета Министров Республики Беларусь от 20.12.2008 № 1987 «О некоторых 
вопросах осуществления государственных закупок», от 22.07.2014 № 703 «Об утверждении Правил 
продажи отдельных видов товаров и осуществления общественного питания и Положения о поряд-
ке разработки и утверждения ассортиментного перечня товаров, ассортиментного перечня продук-
ции общественного питания» и другими.

В настоящее время нормативными правовыми актами регламентированы следующие варианты 
организации питания детей с фенилкетонурией в учреждениях образования: 

1) с использованием продуктов, приобретенных учреждениями образования, 
2) с использованием продуктов, приобретенных учреждениями образования, и отдельных специ-

ализированных безбелковых (низкобелковых) пищевых продуктов, приобретенных родителями (за-
конными представителями) воспитанников.

Приобретаемые учреждением дошкольного образования специализированные пищевые продукты 
должны иметь свидетельство о государственной регистрации. Маркировка отдельных видов специали-
зированной пищевой продукции согласно техническим регламентам Таможенного союза ТР ТС 027/2012 
«О безопасности отдельных видов специализированной пищевой продукции, в том числе диетическо-
го лечебного и диетического профилактического питания» и ТР ТС 022/2011 «Пищевая продукция 
в части ее маркировки» должна содержать на потребительской упаковке сведения о производителе, дате 
изготовления и сроке годности, условиях хранения, назначении продукции, пищевой и энергетической 
ценности, рекомендуемых дозировках, способах приготовления (при необходимости). 

К приему и использованию в питании воспитанников не допускаются пищевые продукты с ис-
текшими сроками годности и признаками недоброкачественности, особо скоропортящиеся и ско-
ропортящиеся пищевые продукты на истечении срока годности.

При организации питания детей с фенилкетонурией требование сотрудниками учреждений обра-
зования у родителей (законных представителей) воспитанников доплаты за организацию питания 
детей с фенилкетонурией, дополнительных документов на принесенные ими специализированные 
безбелковые (низкобелковые) пищевые продукты, отдельной посуды, весов и пр. не допустимо.

Кроме того, с целью организации качественного питания детей с фенилкетонурией в учреждени-
ях образования Министерством образования приняты следующие меры:

1. Подготовлены информационные материалы по организации питания детей с фенилкетонурией 
для включения в раздел «Организация питания воспитанников в учреждениях дошкольного образо-
вания» инструктивно-методического письма Министерства образования «Приоритетные направле-
ния деятельности системы дошкольного образования в 2018/2019 учебном году».

2. Направлено письмо в Министерство здравоохранения от 05.04.2018 № 02-02-16/2994/дс о не-
обходимости разработки норм питания для детей с фенилкетонурией с целью внесения изменений 
(дополнений) в постановление № 317 в части повышения денежных норм расходов на питание обу-
чающихся, в том числе больных фенилкетонурией. 

Диеты для таких пациентов предполагали пожизненное питание, содержащее низкие концентра-
ции ФА, при этом тяжелую умственную отсталость можно эффективно предотвратить [28]. Тем не 
менее, этот подход также связан с риском дефицита питательных веществ и обнаружением вторич-
ных проблем [29]. Впервые о вторичных проблемах сообщалось в 1962 г. Одним из осложнений, 
наблюдаемых у пациентов, получавших лечение с раннего возраста, являлся аномальный статус 
кости [30], а именно низкая минеральная плотность кости. Замедление роста и ранний остеопороз 
могут быть вызваны недостатком минералов и витаминов, в диете с ограниченным содержанием ФА 
[31–33]. Также характерен дефицит витаминов и минеральных веществ в организме, который вклю-
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чает также недостаток селена и витамина B
12

, низкий уровень ферритина, железа и концентрации 
цинка в плазме, нарушение антиоксидантного статуса. Подтвержден низкий уровень концентрации 
цепных полиненасыщенных жирных кислот омега-3.

Дефицит витаминов и минеральных веществ возникает из-за:
нехватки белковых, витаминных и минеральных заменителей, содержащих специфические 

микроэлементы, например, селен;
низкой биодоступности микроэлементов в добавках;
неупотребления белковых заменителей с минеральными или витаминными добавками или же 

витаминов и минеральных добавок отдельно.
Некоторые данные подтверждают более высокую степень распространения ожирения у взрослых 

пациентов с фенилкетонурией в отношении к общему населению. 
Для определения основных проблем организации школьного питания детей, страдающих фенил-

кетонурией, проведен анализ предоставляемого питания (на примере комбината школьного питания 
Октябрьского района г.  Гродно). 

Анализ питания проводился путем расчета биологической ценности рациона двухнедельного меню. 
При расчетах использовались данные из справочника Таблиц химического состава и калорийности 
российских продуктов питания, под редакцией Скурихина И.М., а также базы данных Министерства 
сельского хозяйства США (USDA SR 23), в которой скомпилированы данные из разных источни-
ков – опубликованных и неопубликованных. Первыми являются научные литературные источники. 
Вторые – взяты напрямую от индустриальных пищевых производителей, прочих правительственных 
агентств и исследований по контракту Службы сельскохозяйственных исследований (USDA). 

На основании расчетов биологической ценности рационов представлены были получены следующие 
данные, представленные в табл. Нормы потребностей установлены в соответствии с постановлением 
Министерства здравоохранения Республики Беларусь от 20 ноября 2012 г. № 180 «Об утверждении Са-
нитарных норм и правил «Требования к питанию населения: нормы физиологических потребностей 
в энергии и пищевых веществах для различных групп населения Республики Беларусь».

Т а б л и ц а  1. Содержание нутриентов в рационах питания 
T a b l e  1. Table of nutrients in diets

Наименование нутриентов Нормы потребнос-
тей

Среднее содержание нутриентов за 
день

Содержание от нормы, %

1–3 неделя 2–4 неделя 1–3 неделя 2–4 неделя

Кальций, мг 1200 68,96 32,80 5,75 2,73

Фосфор, мг 1200 95,52 60,11 7,96 5,01

Магний, мг 300 51,00 29,75 17,00 9,92

Калий, мг 1500 902,82 518,73 60,19 34,58

Железо, мг 15 5,85 3,14 38,99 20,96

Цинк, мг 12 0,85 0,49 7,11 4,11

Йод, мг 0,15 0,17 0,15 112,47 97,35

Медь, мг 0,8 0,42 0,24 52,35 29,48

Селен, мг 0,04 0,0003 0,0003 0,95 0,69

Хром, мг 0,03 0,01 0,004 33,84 15,06

Фтор, мг 4 0,03 0,01 0,83 0,32

Витамин A, мкг 800 25,52 15,63 3,19 1,95

Витамин B
1
, мг 1,3 0,15 0,1 11,26 7,41

Витамин B
2
, мг 1,5 0,11 0,06 7,25 3,67

Витамин B
3
, мг 3,5 0,57 0,41 16,28 11,85

Витамин B
6
, мг 1,6 0,33 0,22 20,40 14,02

Витамин B
12

, мг 3 0,01 0,01 0,32 0,20

Витамин PP (ниацин), мг 18 1,61 1,1 8,96 6,11

Витамин C, мг 70 32,65 10,99 46,64 15,70

Витамин Е, мг 12 1,13 0,55 9,41 4,59

Витамин D, мкг 10 0 0 0 0

Фенилаланин, мг 10 мг/кг 160 130

Примечание – источник: собственная разработка 
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Анализ показал недостаточное поступление кальция, фосфора, цинка, витамина В
12

 и витамина 
А, а также практически полное отсутствие селена, фтора и витамина Д. Содержание фенилаланина 
в рационе находится в районе верхних границ нормы допустимой суточной нормы для детей. 

Заключение. Полученные результаты подтверждают представленные выше данные о вторичных 
проблемах и осложнениях, наблюдаемых у пациентов, получавших лечение с раннего возраста, что 
объясняется вызванным недостатком минералов и витаминов, в диете с ограниченным содержани-
ем ФА. Это вызвано, прежде всего, ограниченным перечнем продуктов, рекомендуемых для питания. 
Данная диета содержит критически низкое содержание кальция, что и является следствием возник-
новения в дальнейшем проблем, связанных с аномальным статусом кости. Обобщая данные анали-
за меню, в качестве объекта исследования для расширения ассортимента продукции могут быть 
выбраны продукты на основе растительного сырья, которые для повышения биологической ценнос-
ти дополнительно обогащены кальцием и витамином Д. Это позволит не только разнообразить ра-
цион питания, но и частично решить проблему дефицита макро- и микронутриентов, а также вита-
минов в рационе.
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