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НАСЕЛЕНИЯ С ФЕНИЛКЕТОНУРИЕЙ В УЧРЕЖДЕНИЯХ

ОБРАЗОВАНИЯ
Аннотация. Генетически обусловленная патология фенилкетонурия характеризуется нару

шением гидроксилирования фенилаланина, накоплением аминокислоты и ее метаболитов 
в физиологических жидкостях и тканях с последующим тяжелым поражением центральной 
нервной системы. Клиническая картина заболевания развивается лишь при поступлении 
фенилаланина в организм ребенка, поэтому для лечения назначается специальная диета. 
Целью исследования является качественное и количественное исследование проблем и осо
бенностей организации питания детского населения с фенилкетонурией в некоторых учреж
дениях образования Республики Беларусь. В качестве объекта исследования рассмотрены 
рационы питания детей с фенилкетонурией, а для оценки разнообразия рационов был ис
пользован коэффициент разнообразия по обеденным блюдам. На основании анализа днев
ных рационов питания, предоставляемых в Брестской области (г. Брест), Витебской области 
(г. Витебск), Гомельской области, Гродненской области (Слонимский район, Ошмянский 
район), Могилевской области (г. Могилев) были сформулированы основные проблемы ор
ганизации питания, определено содержание макро- и микронутриентов в дневных рационах 
питания детей с фенилкетонурией, предоставляемых в учреждениях образования Брестской, 
Витебской, Гомельской, Гродненской и Могилевской областей. Также были выявлены сла
бые стороны и недостатки предлагаемого питания, а также определены способы его совер
шенствования.
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Abstract. Phenylketonuria is a genetically determined pathology characterized by impaired 
hydroxylation of phenylalanine, accumulation of amino acids and its metabolites in physiological 
fluids and tissues, followed by severe damage to the central nervous system. The clinical picture of 
the disease develops only when phenylalanine enters the child’s body, so a special diet is prescribed 
for treatment. The aim of the research is qualitative and quantitative study of the problems and 
peculiarities of the organization of nutrition of children with phenylketonuria in educational 
institutions of the Republic of Belarus. The diets of children with phenylketonuria were considered 
as the object of the study, and the coefficient of diversity for lunch dishes was used to assess the 
diversity of diets. Based on the analysis of daily food rations provided in the Brest region (Brest), 
Vitebsk region (Vitebsk), Gomel region, Grodno region (Slonim district, Oshmian district), Mogilev 
region (Mogilev), the main problems of nutrition organization were formulated, the content of 
macro- and micronutrients in daily diets of children with phenylketonuria provided in educational 
institutions of Brest, Vitebsk, Gomel, Grodno and Mogilev regions were determined. Weaknesses 
and shortcomings of the proposed nutrition were also identified, as well as ways to improve it.
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Введение. Фенилкетонурия — наследственная аминоацидопатия, связанная с нарушением 
метаболизма фенилаланина, в результате мутационной блокады ферментов, приводящая 
к стойкой хронической интоксикации и поражению центральной нервной системы c выра
женным снижением интеллекта и неврологическим дефицитом [1, 2]. В странах постсовет
ского пространства, по данным неонатального скрининга наибольшая частота заболевания 
(1:5578) отмечена в Республике Беларусь [3] и Украине (1:5750) [4]. В Беларуси выявлена 
более высокая частота заболевания в Брестской (1:3954) и Гродненской (1:3901) областях, 
более низкая в Могилевской (1:8772) и Минской (1:7596) областях [3].

Согласно классическим представлениям, у детей с фенилкетонурией светлая кожа, голубые 
глаза, рыжие волосы. Не смотря на это, часто фенилкетонурия диагностируется и у темно
волосых детей с карими глазами, однако кожа и цвет глаз этих детей всегда светлее их ро
дителей и здоровых братьев и сестер. Помимо задержки психического развития у детей 
с фенилкетонурией наблюдаются неврологические нарушения: повышенный мышечный 
тонус, высокие рефлексы, появление патологических рефлексов, клонусы, мелкий тремор, 
постоянные непроизвольные движения пальцев, вращательные движения рук или раскачи
вание тела из стороны в сторону и микроцефалия (68—94 % случаев). Дети с фенилкетону- 
рией, как правило, рождаются в срок с нормальной массой и клинических отклонений 
у новорожденных не наблюдается [5]. Клиническая картина заболевания развивается лишь 
при поступлении фенилаланина в организм ребенка с пищей, поэтому для лечения ФКУ 
назначается специальная диета [6].

Лечебное питание — это эффективный метод лечения классической фенилкетонурии, 
позволяющий предупредить тяжелое поражение центральной нервной системы и социально 
адаптировать пациентов с этим заболеванием [7-8]. Для больных фенилкетонурией, незави
симо от возраста, сохраняется запрет на продукты наиболее богатые фенилаланином, такие 
как мясо, рыба и изделия из них, творог, твердые сыры, бобовые, куриные яйца и орехи. 
В рацион пациентов старшего возраста с учетом толерантности к  фенилаланину в ограни
ченном количестве могут входить молоко, сметана не менее 25%, йогурт (белок не более 
2,8 г/100 мл), молоко сгущенное с сахаром, рис отварной, кукурузная крупа [9-11].

Если не проводить диетотерапию, то развитие детей с фенилкетонурией будет несколько 
замедлено, но в первые месяцы жизни оно рассматривается как норма, и лишь к 6—8 меся
цам задержка психомоторного развития становится очевидной. В дальнейшем в наибольшей 
степени страдает развитие речи, а также помимо задержки психомоторного развития выяв
ляются симптомы повышенной возбудимости и рвоты. Примерно у 1/3 детей, не соблюда
ющих безбелковую диету, развивается экзема, сохраняющаяся до 3—4 лет, а также типичен 
своеобразный «мышиный» запах от пеленок, связанный с наличием в моче фенилуксусной 
кислоты, имеющей неприятный запах [6].

Объект исследования — рационы питания детей с фенилкетонурией, предоставляемых 
в Брестской области (г. Брест), Витебской области (г. Витебск), Гомельской области, Грод
ненской области (Слонимский район, Ошмянский район), Могилевской области (г. Моги
лев). Целью исследования является качественное и количественное исследование проблем 
и особенностей организации питания детского населения с фенилкетонурией в некоторых 
учреждениях образования Республики Беларусь.

Основное требование к питанию детей с фенилкетонурией — это отсутствие фенилалани
на (незаменимой аминокислоты) в пищевых продуктах. Этого можно добиться обеспечив 
соблюдение низкобелковой или безбелковой диеты, что, несомненно, является действенным 
инструментом [10].

Безбелковое питание предполагает более низкое потребление продуктов, являющихся 
источником насыщенных и полиненасыщенных жиров, холестерина, железа, цинка, селена, 
кальция, витаминов A, C, D, E и B2, B6, В9, B12. Также данное питание характеризуется более 
высоким количеством потребляемых углеводов, чем у здоровых детей. Таким образом, па
циенты с фенилкетонурией нуждаются в долгосрочном диетическом консультировании и еже
дневном добавлении питательных микроэлементов [13].

Следует отметить некоторые преимущества данного безбелкового питания. Питание при 
фенилкетонурии способствует профилактике сердечно-сосудистых заболеваний, в частности, 
насыщенные жиры могут составлять лишь менее 7%, а полиненасыщенные — более 5% от 
общей энергии при поступлении менее 50 мг холестерина в день [13]. У детей с фенилкето
нурией наблюдается более низкий уровень холестерина в плазме по сравнению со здоровы
ми детьми [14].

Результаты исследований и их обсуждение. Согласно данным научно-методического учреж
дения «Национальный институт образования» Министерства образования Республики Бела-
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русь, среди обучающихся учреждений дошкольного и общего среднего образования Респу
блики Беларусь зарегистрирован 191 ребенок с фенилкетонурией в возрасте от 1 года до 18 
лет [15]. Сведения об обучающихся, нуждающихся в диетпитании представлены в табл. 1

Т а б л и ц а  1. Сведения об обучающихся с фенилкетонурией, нуждающихся в диетпитании по
состоянию на 1 марта 2022 г. [15]

T a b l e  1. Information about students with phenylketonuria who need a diet
as of March 1 ,2022 [15]

Регион Возраст, лет
1-3 3-6 6-10 11-13 14-17 18

Брестская область 1 6 10 6 3 0
Витебская область 3 6 14 2 5 0
Гомельская область 0 7 14 7 4 0
Гродненская область 2 5 11 10 7 0
М инская область 0 9 10 5 7 0
Могилевская область 0 5 5 3 0 0
г. М инск 3 13 8 0 0 0
ИТОГО: 9 51 72 33 26 0

Для детей с фенилкетонурией в учреждениях образования организуется диетическое (ле
чебное и профилактическое) питание, предоставляемое с учетом возраста детей и длитель
ности их пребывания. К безбелковым рационам предъявляются те же требования что и для 
стандартного рациона — оптимальное соотношение пищевых веществ: белков, жиров и угле
водов как 1:1:4 или в процентном отношении от калорийности суточного рациона как 10— 
15%, 30—32% и 55—60% соответственно. Суточные потребности в белках, жирах и углеводах, 
а также энергии установлены Постановлением Министерства здравоохранения Республики 
Беларусь №180 от 20.11.2012 «Об утверждении Санитарных норм и правил «Требования к пи
танию населения: нормы физиологических потребностей в энергии и пищевых веществах 
для различных групп населения Республики Беларусь» [16].

Распределение общей калорийности суточного рациона по приемам пищи в учреждениях 
образования с 2—3-разового питания завтрак должен составлять 20—25%, обед — 30—35%, 
полдник — 10% от калорийности суточного рациона. При 4-разовом питании (12-часовой 
режим пребывания) на завтрак приходится 20—25% от общей калорийности суточного раци
она, обед — 30—35 %, полдник — 10—15 %, ужин — 20—25 %, домашний ужин — 15 %. 
При организации питания детей с фенилкетонурией нормы питания не установлены, ввиду 
большего количества ограничений, которые необходимо соблюдать. В учреждениях дошколь
ного образования при 3-разовом питании (9—10,5-часовой режим пребывания) полдник 
должен составлять 20—25 % от суточной физиологической потребности ребенка в энергии. 
В учреждениях общего среднего, специального образования детям, которые не находятся 
в группе продленного дня, должен предоставляться второй горячий завтрак или обед. 
При этом калорийность второго горячего завтрака должна составлять не менее 20—25% от 
суточной физиологической потребности ребенка в энергии.

Организация питания детей с фенилкетонурией в учреждениях образования осуществля
ется в соответствии с Инструкцией об организации питания детей с фенилкетонурией, 
утвержденной приказом Министерства здравоохранения Республики Беларусь от 14.07.2017 
№ 793 «О некоторых вопросах организации питания детей с фенилкетонурией» [9], в кото
рой также определены перечень продуктов для питания и двухнедельный примерный ра
цион (меню) для детей в возрасте 3—6 лет, на основании которого составляются дневные 
рационы.

Для оценки разнообразия рационов был использован коэффициент разнообразия по 
обеденным блюдам в связи с тем, что некоторые из рассматриваемых рационов представ
лены трех- и двухразовым питанием. Коэффициент разнообразия определяется как отно
шение количества наименований обеденных блюд и напитков и произведения количества 
дней, на которые разработан рацион и количества блюд и напитков в одном приеме пищи. 
Рацион питания, утвержденный приказом Министерства здравоохранения Республики Бе
ларусь от № 793 от 14.07.2017 [9], представляет собой рацион на 10 дней и имеет схему 
классического четырехразового питания: завтрак, обед, полдник и ужин. Коэффициент 
разнообразия блюд данного рациона составляет 52%. Основной недостаток данного двух
недельного рациона в том, что рацион разработан лишь для детей 3-6 лет. Для того, чтобы
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использовать данный рацион для детей других возрастных групп, требуется провести пе
ресчет по увеличенному выходу блюд, чтобы повысить пищевую и энергетическую ценность 
блюд, однако это может привести к повышению содержания фенилаланина, который огра
ничен суточной нормой.

При анализе питания детей с фенилкетонурией также использовались дневные рационы, 
предоставляемые в Брестской области (г. Брест), Витебской области (г. Витебск), Гомельской 
области, Гродненской области (Слонимский район, Ошмянский район), Могилевской об
ласти (г. Могилев). Коэффициенты разнообразия блюд данных рационов представлены на 
рис. 1.

Рис. 1. Коэффициенты разнообразия блюд 
Fig. 1. Coefficients of variety of dishes

В ходе изучения питания детей с фенилкетонурией, предоставляемого в Брестской области 
(г. Брест), были проанализированы дневные рационы двух возрастных групп — 6-10 лет и 11
13 лет. Предоставляемое питание включает один прием пищи — второй горячий завтрак 
(обед), калорийность которого должна составлять не менее 20—25% от суточной физиологи
ческой потребности ребенка в энергии.

Питание детей с фенилкетонурией в Гродненской области было представлено дневными 
рационами Слонимского (для детей 3-6 лет и 6-10 лет) и Ошмянского района. Предостав
ляемое питание в Слонимском районе включает три приема пищи — завтрак, обед и полдник, 
при этом калорийность данного рациона должна составлять не менее 70% от суточной фи
зиологической потребности ребенка в энергии.

Семидневный дневной рацион для учреждений образования Ошмянского района Грод
ненской области был разработан Ошмянской центральной районной больницей для детей 
3-6 лет. В Гомельской и Витебской областях питание детей с фенилкетонурией представле
но только для возрастной группы 3-6 лет, при этом в Витебске питание осуществляется в со
ответствии с двухнедельным примерным рационом, утвержденным приказом Министерства 
здравоохранения Республики Беларусь от 14.07.2017 № 793 [9]. Предоставляемое питание 
в Ошмянском районе, Гомельской и Витебской областях включает четыре приема пищи — 
завтрак, обед, полдник и ужин, при этом калорийность данного рациона должна составлять 
не менее 85% от суточной физиологической потребности ребенка в энергии.

В ходе изучения питания детей с фенилкетонурией, предоставляемого в Могилевской 
области (г. Могилев), был проанализирован дневной рацион для возрастной группы 3-6 лет. 
Предоставляемое питание включает три приема пищи — завтрак, обед и полдник, при этом 
калорийность данного рациона должна составлять не менее 70% от суточной физиологиче
ской потребности ребенка в энергии. Содержание макро- и микронутриентов в питании 
детей с фенилкетонурией, предоставляемого в различных областях и районах представлено 
в табл. 2.
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Приняв средний вес ребенка в возрасте 3-6 лет — 17,2 кг, в возрасте 7-11 лет — 27 кг, в воз
расте 11-14 лет — 42 кг, в возрасте 14-18 лет — 55 кг и норму фенилаланина (по нижним гра
ницам для возможности распространения результатов на большее количество детей) 15 мг/кг, 
10 мг/кг, 10 мг/кг, 10 мг/кг, соответственно, получаем, что содержание фенилаланина должно 
составлять не более 258, 270, 420 и 550 мг соответственно. Также следует учесть, что с возрас
том потребность в белке возрастает, при этом количество допустимого содержания фенилала
нина на 1 кг веса ребенка снижается и к 13 годам уменьшается с 35 до 5-15 мг на 1 кг веса 
в сутки [17-20], в зависимости от толерантности организма к фенилаланину. Также при ана
лизе следует учитывать, что помимо питания учреждениях образования дети, также питаются 
дома (завтрак или ужин).

Т а б л и ц а  2. Содержание макро- и микронутриентов в питании детей, больных фенилкетонурией 
T a b l e  2. Content of macro- and micronutrients in nutrition of children with phenylketonuria

Наименование ну
триента

Рацион 
МЗ РБ

Брест
ская 

область, 
6-10 лет

Брест
ская 

область, 
11-13 лет

Сло
нимский 
район, 
3-6 лет

Сло
нимский 
район, 
6-10 лет

Ошмян- 
ский 

район, 
3-6 лет

Гомель
ская об

ласть, 3-6 
лет

Моги
левская 
область, 
3-6 лет

Витеб
ская 

область, 
3-6 лет

Белки, г 8,755 2,505 2,88 5,91 5,69 5,25 8,905 7,87 8,755
Ж иры, г 42,96 9,74 11,825 26,565 24,105 19,22 42,975 22,27 42,96
Углеводы, г 239,37 88,7 100,72 184,31 158,425 138,27 262,025 157,645 239,37
Калорийность,
ккал

1354 447,685 501,675 1107,8 946,805 739,74 1445,7 881,815 1354

Фенилаланин, мг 289,34 62,335 62,065 271,015 228,535 178,13 274,13 392,04 289,345
К, мг 2030,2 617,62 669,9 1267,7 1093,05 856,14 2040,5 1315,5 2030,25
Са, мг 221,22 65,58 79,5 126,24 91,29 215,46 209,105 168,565 221,225
Mg, мг 148,13 57,965 79,56 140,43 117,145 84,11 184,585 115,675 148,135
P, мг 281,00 96,19 125,275 249,59 222,405 157,5 346,25 240,985 281,005
Fe, мг 9,345 4,705 5,465 4,85 4,025 16,83 9,69 6,905 9,345
Витамин A, мг 2,865 0,09 0,215 0,03 0,015 2,92 2,15 3,345 2,865
Р-каротин, мг 4,665 0,98 2,585 1,835 1,675 1,48 3,995 1,98 4,665
Витамин В,, мг 0,31 0,08 0,09 0,225 0,19 0,55 0,31 0,23 0,31
Витамин В2, мг 0,32 0,095 0,115 0,19 0,16 0,19 0,3 0,255 0,32
Витамин РР, мг 3,755 1,075 1,1 2,165 2,48 1,98 4,1 3,35 3,755
Витамин С, мг 96,235 31,065 28,215 60,525 43,505 26,21 75,675 100,73 96,235
Витамин Д, мкг 0,035 0,055 0,055 0,035 0,005 2,1 0,095 0,125 0,035
Витамин Е, мг 5,545 1,335 1,24 3,065 3,38 1,95 6,035 3,985 5,545
Витамин К, мкг 3,24 7,9 1,715 0,6 0,23 1,35 1,18 0,28 3,24

На основании полученных данных выявлено, что содержание фенилаланина в питании не 
превышает приблизительной суточной нормы во всех рационах, кроме Могилевской области, 
в рационах которой содержание фенилаланина превышает суточную норму на 48% в течении 
первой недели и 55% — в течении второй. Также для всех рационов характерен значительный 
недостаток Са, Р, витаминов Вр В2, РР, жирорастворимых витаминов, особенно витаминов 
Д и К, а для некоторых рационов и витамина А (Брестская область и Слонимский район). 
Содержание калия превышено во всех исследованных рационах: почти в 2 раза в рационах 
Слонимского района (для детей 6-10 лет) и Ошмянского района; в 3 раза в рационах Сло
нимского района (для детей 3-6 лет) и Могилевской области; в 4 раза в рационах Гомельской 
и Витебской областях.

В питании детей с фенилкетонурией 6-10 лет и 11-13 лет в Брестской области содержание 
углеводов и энергетическая ценность рационов соответствуют нормам, при этом наблюда
ется недостаток жиров. Несмотря на то, что в данных рационах представлен только один 
прием пищи, можно предположить возможный недостаток в питании Са, Р, витаминов Вр 
В2, РР и жирорастворимых витаминов Д и К.

В питании детей с фенилкетонурией 3-6 лет Слонимского района содержание углеводов 
и энергетическая ценность рационов соответствует нормам, при этом наблюдается недо
статок жиров — 30%. В питании детей с фенилкетонурией 6-10 лет этого же района со
держание углеводов в рационе соответствует нормам с учетом допустимых отклонений, 
при этом наблюдается значительный недостаток жиров и энергетической ценности — 53%
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и 33% соответственно. Полученные результаты анализа дневных рационов Слонимского 
района могут быть обусловлены принципами составления дневных рационов на основе 
лишь предельно допустимого значения содержания белка. Однако следует отметить, что 
данный подход не является оптимальным, так как белки продуктов содержат в своем со
ставе различное количество фенилаланина и соответственно, может быть включено боль
шее количество продуктов для повышения энергетической ценности и содержания жиров 
в рационе.

В питании детей с фенилкетонурией 3-6 лет Ошмянского района содержание углеводов 
в рационе практически соответствует нормам, при этом наблюдается значительный недоста
ток жиров и энергетической ценности — 55% и 42% соответственно.

В питании детей с фенилкетонурией 3-6 лет в Могилевской области содержание углеводов 
в рационе соответствует нормам с учетом допустимых отклонений, при этом наблюдается 
недостаток жиров и энергетической ценности — 40% и 16% соответственно.

В питании детей с фенилкетонурией 3-6 лет в Гомельской и Витебской областях содержа
ние основных макронутриентов (жиров, углеводов) и энергетическая ценность в рационе 
соответствует нормам с учетом допустимых отклонений.

Заключение. Проанализированные рационы различаются как по возрастным группам обу
чающихся, так и по количеству приемов пищи (в зависимости от времени пребывания в уч
реждении образования). Также следует отметить, что изученные рационы не имеют единого 
подхода к нормированию содержания фенилаланина в питании, поскольку в Республике 
Беларусь отсутствует национальная методика определения норм фенилаланина для различ
ных возрастных групп. Нормирование потребности в белке и допустимого содержания фе
нилаланина осложнено индивидуальными особенностями каждого организма, а именно 
уровня толерантности организма к фенилаланину, который определяется в ходе лаборатор
ных исследований крови.

Необходимо учитывать, что помимо питания в учреждениях образования, дети также пи
таются дома (завтрак и/или ужин), поэтому при составлении дневных рационов необходимо 
стремиться к максимальному снижению содержания фенилаланина в питании, но не в ущерб 
разнообразию блюд.

Таким образом, можно утверждать о необходимости разработки отдельных рационов для 
всех возрастных групп детского населения и использовании специальных программ и сер
висов для составления более индивидуализированных дневных меню в учреждениях образо
вания. Также немаловажными являются предложения по использованию более широкого 
ассортиментного перечня блюд, особенно мучных кондитерских изделий, для предотвраще
ния нарушения безбелковой/низкобелковой диеты детским населением с фенилкетонурией.
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