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STRESZCZENIE

Wstep: Dieta niskofenyloalaninowa oparta na pozbawionym fenyloalaniny preparacie aminokwasowym oraz
specjalistycznej zywno$ci niskobiatkowej z ograniczong zawarto$cig fenyloalaniny stanowi gléwna metode
leczenia klasycznej postaci fenyloketonurii (phenylketonuria - PKU). Wysokie koszty diety sa jednym z naj-
czestszych codziennych problemoéw zglaszanych przez chorych na PKU i ich opiekundw.

Cel pracy: Celem pracy bylo poréwnanie modelowych dobowych jadlospiséw i ich kosztéw u dzieci chorych
na PKU, na réznych etapach rozwoju, z dietg réwie$nikéw bez zadnych restrykcji zywieniowych.

Material i metody: Do analizy kosztéw wykorzystano modelowe jadlospisy, przy czym wyzwanie stanowilo
stworzenie podobnych typéw positkow dla dzieci zdrowych i chorych na PKU ze wzgledu na ograniczenia
narzucane przez chorobe.

Wyniki: Jadlospisy dla dzieci chorych na PKU wykorzystujace specjalistyczng zywno$¢ niskobiatkowa byly
$rednio drozsze 0 41,49% od menu dla dzieci na tradycyjnej zbilansowanej diecie. Najmniejsza procentowa
réznice kosztéw wykazaly jadlospisy dla 17-letniego dziecka, a najwigksza dla 10-latki, wyniosty one odpo-
wiednio 30,05% i 51,57%. Réznica kosztéw jadlospiséw dla 3-latka wyniosta 42,85%. Wyniki przeprowadzonej
analizy sugerujg, ze przestrzeganie zatozen diety w PKU w celu utrzymania prawidtowych stezen fenyloalaniny
we krwi wigze si¢ z odczuwalnym obciazeniem finansowym dla pacjentéw i ich opiekunéw.

Whioski: Konieczne jest dokonanie poglebionej analizy kosztow strategii terapeutycznej stosowanej w PKU
i mozliwosci refundacji Zywnosci niskobiatkowej.
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ABSTRACT

Introduction: A phenylalanine-restricted diet based on phenylalanine-free amino acid supplement and special
low-protein food products with limited phenylalanine (Phe) content is the main treatment method in classical
phenylketonuria (PKU). High diet costs are one of the common daily difficulties reported by patients and
their caregivers.
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Aim of the study: The aim of this study was to compare 24-hour model meal plans and their costs, considering
PKU children at different stages of development, with restriction-free diets of their peers.

Material and methods: Model meal plans were used for cost analysis; however, the disease-imposed con-
straints made the task of creating similar types of menus very challenging.

Results: Meal plans for PKU children, which included specialised low-protein foods, were on average 41.49%
more expensive than a traditional balanced diet for healthy children. The lowest cost difference was found in
the menu for a 17-year-old child and the highest in the meal plan for a 10-year-old girl - 30.05% and 51.57%,
respectively. The difference in the cost of the diet for a three-year-old was 42.85%. Results of the analysis
demonstrate that following PKU dietary recommendations in order to maintain blood Phe concentration at
the appropriate level generates a noticeable financial burden for patients and their caregivers.

Conclusions: It is necessary to undertake an in-depth analysis of the costs of the therapeutic strategy used in

PKU and consider the possibility of reimbursement of low-protein foods.
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One of the means of helping parents is to provide them the food lists
and special recipes that have been devised for low-phenylalanine diets

Willard R. Centerwall (1924-2005)

Phenylketonuria; an inherited metabolic disorder associated with mental retardation

WSTEP

Fenyloketonuria (phenylketonuria - PKU) jest najcze-
$ciej wystepujacym wrodzonym defektem metabolizmu
aminokwasowo-bialkowego, dziedziczonym w sposéb au-
tosomalny recesywny. U jej podtoza lezy nieprawidiowe
dzialanie enzymu watrobowego — hydroksylazy fenylo-
alaninowej (phenylalanine hydroxylase - PAH), skutku-
jace brakiem przeksztalcania aminokwasu fenyloalani-
ny (Phe) do tyrozyny. Niedostateczna aktywnos¢ PAH
prowadzi do wzrostu stezenia Phe we krwi obwodowej
i w plynach ustrojowych, powodujac stopniowe i nieod-
wracalne uszkodzenie osrodkowego ukiadu nerwowego
oraz trwale uposledzenie umystowe [1-4].

Czestos¢ wystepowania PKU wykazuje istotng zmien-
nos$¢ populacyjna. Szacuje sig, ze w Europie wynosi $red-
nio 1: 10 000 urodzen, przy czym jest wyzsza w Irlandii
i Turcji oraz bardzo mata w Finlandii [2, 3]. W populacji
polskiej szacuje si¢ ja na 1: 7000-1 : 8000 urodzen [5].
Rozpoznania choroby dokonuje si¢ obecnie na podsta-
wie badania przesiewowego noworodkéw [4, 6, 7], prze-
prowadzanego obligatoryjnie na obszarze catej Polski od
1994 r. [6]. Umozliwia ono zdiagnozowanie PKU przed
wystapieniem objawdw uchwytnych w badaniu lekarskim.
U o0s6b zdrowych stezenie Phe we krwi miesci si¢ w gra-
nicach 50-110 umol/l (0,83-1,83 mg/dl) Tradycyjnie sto-
sowana klasyfikacja dzieli postaci choroby na podstawie
stezen Phe we krwi chorego przed wprowadzeniem lecze-
nia. Gdy wartosci wynosza 120-600 umol/l (2-6 mg/dl),
rozpoznaje si¢ tagodng hiperfenyloalaninemie, 600-1200
umol/I (10-20 mg/dl) tagodng PKU, a > 1200 umol/l (>
20mg/dl) klasyczng fenyloketonurie [3].

Dieta ograniczajaca podaz Phe jest podstawa postepo-
wania terapeutycznego w PKU i wiaze si¢ z konieczno$cia

U.S. Department pf Health, Education and Welfare, 1961

wykluczenia z jadlospisu catych grup produktéw, takich
jak mieso, ryby, nabial, nasiona roslin straczkowych czy
produkty zbozowe, bedacych w diecie tradycyjnej Zré-
dtem biatka [2, 8, 9]. Scista kontrola podazy Phe z po-
zostatymi produktami spozywczymi oznacza stosowanie
przez cale zycie specjalistycznej diety eliminacyjnej, wy-
korzystujacej pozbawione Phe preparaty biatkozastepcze
[10, 11] (nazywane w skrocie ,,preparatami”) oraz nisko-
biatkowe odpowiedniki tradycyjnej zywnosci, takie jak
pieczywo, makaron czy zastepnik ryzu o ograniczonej za-
wartosci Phe [12-14]. Preparaty stosowane w PKU dzieli
sie na kompletne i skoncentrowane. Do pierwszych zali-
cza si¢ pozbawione Phe mieszaniny syntetycznych L-ami-
nokwasdw zawierajace weglowodany, ttuszcze, witaminy,
sktadniki mineralne i pierwiastki §ladowe. Preparaty na-
lezace do drugiej grupy odrdznia natomiast brak thuszczu
w skladzie [15]. Specjalistyczna zywno$¢ niskobiatkowa
dla chorych z PKU jest alternatywg dla spozywania nie-
dozwolonych produktéw, stanowi Zrédto energii i zapew-
nia syto$¢ [13]. Zywnos¢ niskobiatkowa powinna zawie-
ra¢ nie wiecej niz 50 mg Phe na 100 g (réwnowaznik 1 g
biatka na 100 g) suchej masy. Opublikowane na poczatku
2017 r. najnowsze europejskie standardy diagnozy i lecze-
nia PKU pozwalajg na nielimitowane spozycie owocéw
i warzyw (oprocz ziemniakéw) zawierajacych do 75 mg
Phe w 100 g produktu [1].

Dieta w PKU ma na celu utrzymanie stezenia Phe we
krwi w wartos$ciach rekomendowanych, ktére w wieku
0-12 lat wynosza 120-360 pmol/l (2-6 mg/dl), powyzej
12. roku zycia 120-600 pmol/l (2-10 mg/dl), a dla kobiet
planujacych ciaze i ciezarnych 120-360 umol/l (2-6 mg/
dl) [1], oraz zapewnienie podazy energii i sktadnikéw od-
zywczych umozliwiajacych wzrost i profilaktyke niedobo-
réw [7, 16]. Dieta chorego na PKU jest uzalezniona od:

204

Pediatria Polska — Polish Journal of Paediatrics 2018; 93 (3)



Poréwnanie diety w fenyloketonurii i jej kosztow z dieta tradycyjna na podstawie modelowych jadtospisow dobowych

« indywidualnej tolerancji Phe ustalanej na podstawie
monitoringu spozywanej zywnosci i pomiardw steze-
nia Phe we krwi,

o wieku,

 masy ciala,

« stanu fizjologicznego.

Preparaty biatkozastepcze powinny stanowi¢ zrédio
ok. 80% zalecanej dobowej podazy biatka [10]. W celu
zapewnienia optymalnego wykorzystania aminokwaséw
i minimalizacji wahan Phe we krwi nalezy je spozywac
w co najmniej trzech porcjach w ciagu doby [7, 15, 17].

W Polsce, podobnie jak w wigckszosci krajow europej-
skich, pozbawione Phe preparaty sa dostepne na recepte
za stalg, niska opfatg ryczattowa [18]. W niektorych kra-
jach (Wielka Brytania, Wlochy, Belgia, Dania) refundacji
calosciowej lub czesciowej podlega takze specjalistycz-
na zywno$¢ niskobiatkowa. W Polsce taka zywno$¢ jest
petnoplatna [11]. Przeglad pismiennictwa wskazuje, ze
obok znaczaco wiekszego nakladu czasu na przygotowa-
nie positkéw odpowiadajacych zalozeniom postepowania
terapeutycznego w PKU, chorzy i ich bliscy ponosza do-
datkowe wydatki zwigzane z koniecznoscig zaopatrzenia
w zywnos¢ niskobiatkows [2, 11, 19-23]. W dobie skle-
poéw internetowych zagadnienie dostepu do specjalistycz-
nej zywnosci przestaje by¢ aktualne [23], niemniej koszt
diety w PKU pozostaje jednym z czestszych problemdw
zgtaszanych przez chorych i ich opiekundw.

CEL PRACY

Celem pracy byto poréwnanie modelowych jadtospi-
séw dobowych i ich kosztéow u dzieci chorych na PKU
w wieku przedszkolnym, wczesnoszkolnym i nastoletnim
z dietg réwiesnikow bez restrykcji zywieniowych.

MATERIAL | METODY

Na potrzeby pracy stworzono zestawienie modelowych
jadlospiséw dobowych dla dzieci zdrowych i chorych na
PKU w wieku 3, 10 i 17 lat. Menu dzieci chorych uwzgled-
nialo spozycie preparatu biatkozastepczego, a pod wzgle-
dem rodzaju positkéw bylo mozliwie najblizsze positkom
zdrowych réwiesnikéw. Dokonany wybor wieku miat na
celu uwzglednienie odmiennych potrzeb zywieniowych
zwigzanych z réznymi fazami rozwoju. llo$¢ wykorzysta-
nych produktéw spozywczych podano w gramach.

Za punkt wyjscia do opracowania jadtospiséw przy-
jeto ustalenie ich pulapu energetycznego. Dieta w PKU
jest normokaloryczna [15], w zwigzku z czym zaréwno
dla dzieci zdrowych, jak i chorych przyjeto zalecang po-
daz energii odpowiadajacg potrzebom dziecka zdrowego
znajdujacego si¢ na 50. centylu masy ciata dla plci i wie-
ku, zgodnie z ktérymi masa 3-letniego dziecka wynosi
15 kg, 10-letniej dziewczynki 33 kg i 17-letniego chlopca
67 kg [24]. Energetyczno$¢ jadlospisow spetniala zatoze-
nia znowelizowanych Norm Zywienia dla Populaciji Pol-

skiej opracowanych przez Instytut Zywnoéci i Zywienia,
uwzgledniajacych pte¢, wiek i stopien aktywnosci fizycz-
nej [25]. Wedlug nich zalecana dobowa energetycznosé¢
diety dziecka w wieku 1-3 lat o umiarkowanej aktywno-
$ci fizycznej wynosi 1000 kcal, natomiast dzieci w wieku
4-6 lat 1400 kcal i jest jednakowa dla obu pflci. Na po-
trzeby powyzszej analizy dla 3-latka przyjeto energetycz-
no$¢ diety na poziomie 1200 kcal. Kaloryczno$é menu
dla 10-letniej dziewczynki o umiarkowanym stopniu
aktywnosci fizycznej powinna wynosi¢ 2100 kcal, a dla
i 17-letniego chlopca o niskiej aktywnosci fizycznej
2900 kcal. Ponadto jadtospisy dzieci zdrowych uktadano
z uwzglednieniem zalecen procentowego udziatu ener-
gii z bialka, tluszczu i weglowodanéw w ciggu dnia [25].
Za najnizszy dopuszczalny procentowy udzial energii
z biatka przy planowaniu diety przyjmuje si¢ 5% i nie
powinien by¢ on wyzszy niz 15% dla wszystkich grup
wiekowych. Ttuszcz powinien dostarcza¢ 30-35% energii
w diecie 3-letniego dziecka i 20-35% w diecie 10-latka
i 17-latka. Wedlug powyzszych rekomendacji weglowo-
dany sg zrédlem 50-70% energii dla wszystkich trzech
grup wiekowych.

Przy planowaniu positkéw dla dzieci zdrowych przy-
jeto zalecenia szacunkowego udziatu poszczegélnych
grup produktéow spozywczych w dobowym planie zy-
wieniowym zobrazowane przez talerz zdrowego zywie-
nia (Healthy Eating Plate) opracowany w 2011 r. przez
Harvard Medical School of Public Health [26] oraz Pi-
ramide Zdrowego Zywienia i Aktywno$ci Fizycznej opu-
blikowang przez Instytut Zywnosci i Zywienia w 2016 r.
[27]. Wskazdéwek dotyczacych dobowego jakosciowego
i ilo$ciowego spozycia poszczegdlnych grup produktow
spozywczych przez chorych na PKU dostarcza jedynie
opublikowany w 2001 r. protokdt postepowania zywie-
niowego w PKU (Nutrition Support Protocol. Protocol 1
- phenylketonuria) [28]. W zwiazku z powyzszym przy
uktadaniu jadlospisow dla dzieci chorych na PKU kie-
rowano si¢ gléwnie kluczowymi parametrami diety, tj.
podaza biatka, Phe i energii.

Wystepuja znaczace rozbieznosci w zalecanej dobowe;j
podazy biatka w PKU [13, 29]. Na potrzeby analizy przy-
jeto zalecenia zaakceptowane przez Polska Grupe Robo-
cza Fenyloketonurii, opracowane w 2006 r. w Instytucie
Matki i Dziecka [15]. W zwigzku z publikacjg na poczatku
2017 r. Key European guidelines for diagnosis and mana-
gement of patients with phenylketonuria wskazujacych, ze
dobowa podaz bialka u chorych na PKU powinna stano-
wi¢ 140% ustalonego przez WHO bezpiecznego poziomu
spozycia (safe level) dla pici i wieku [1] w Polskiej Grupie
Roboczej Fenyloketonurii trwa dyskusja na temat zmia-
ny krajowych zalecen. Rekomendacje dobowego spozycia
Phe przyjeto za Acosta [7]. Wyjsciowe zalecenia podazy
Phe, bialka i energii dla pacjentéw z PKU przedstawiono
w tabeli 1. Dolozono staran, by zaproponowane positki
byly urozmaicone i proste w przygotowaniu oraz jak naj-
mniej odbiegaty od zasad zdrowego Zywienia.
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TABELA 1. Zalecana podaz biatka, fenyloalaniny (Phe) i energii dla
dzieci w wieku 3, 10 17 lat chorych na fenyloketonurie

Zalecana dobowa podaz

Biatko Phe
(g/kgm.c.)[15] (mg)[7]

Energia
(kcal) [25]

dziecko, 3 lata 1,8-2,5 200-320 1200
dziewczynka, 1,7-2,0 220-500 2100
10 lat

chiopiec, 17 lat 1,0-1,3 220-1000 2900

Zalozenia racjonalnej diety na wszystkich etapach
rozwoju nie zakladaja spozycia stodyczy, jednak w celu
odzwierciedlenia rzeczywistych kosztéow zaréwno kon-
wencjonalnej diety, jak i diety w PKU w poréwnaniach
uwzgledniono codzienne spozycie niewielkich ilosci pro-
duktow z tej grupy.

W analizie kosztéw jadtospisow wykorzystano ceny
wybranych produktéw spozywczych zebrane w maju
2017 r. i zestawione w arkuszach kalkulacyjnych pro-
gramu Excel. W celu obliczenia kosztéw konwencjonal-
nej zywnosci wykorzystano usrednione ceny detaliczne
identycznych markowych produktéw lub odpowiednikéw
produktow bez marki i sprzedawanych luzem z trzech su-
permarketéw (Tesco, Auchan i E. Leclerc), oferujacych
sprzedaz on-line i dostawe na terenie Warszawy. Kryte-
rium wyboru konkretnego produktu stanowita jego do-
stepnos$¢ w ofercie zakupdw internetowych przynajmniej
dwdch z wymienionych supermarketéw. W przypadku
produktéw o roznej masie zastosowano przelicznik ceny
dla uérednionej wagi. W przypadku specjalistycznej
zywnoéci niskobialkowej, niedostepnej w wyzej wymie-
nionych supermarketach, $rednia cen¢ produktéw pozy-
skano z oferty przynajmniej dwoch z siedmiu wstepnie
wytypowanych sklepéw prowadzacych sprzedaz on-line
(pkusklep.pl, rybdex.pl, bezgluten.pl, balviten.pl, glute-
nex.pl, doz.pl, evergreen.pl). Jeden z wykorzystanych pro-
duktéw niskobiatkowych - zastepnik napoju jogurtowego
o smaku truskawkowym marki Taranis - byt dostepny
w ofercie tylko jednego z nich i obowigzujaca w nim cene
wprowadzono do zestawienia. Dla wszystkich produktéow
uwzgledniono ceny regularne, a nie promocyjne, nawet
jesli takie byly dostepne, oraz pominieto koszty dostawy.

Informacje o preparatach stosowanych w Polsce
w PKU oraz koszcie ich zakupu dla chorych zaczerpnig-
to z Wykazu refundowanych lekow, srodkow spozywczych
specjalnego przeznaczenia zywieniowego oraz wyrobéw
medycznych na dzieri 1 maja 2017 r. [18].

Do obliczenia warto$ci odzywczej jadtospiséw kon-
wencjonalnych wykorzystano program IZZ Dietetyk [30].
Obliczenia zawartosci Phe, biatka i energetycznosci jadlo-
spisow stosowanych w PKU przeprowadzono na kalkula-
torze dostepnym na stronie internetowej pkuconnect.pl.

WYNIKI

Wykorzystane do analizy modelowe jadtospisy
(tab. 2-4) dla dzieci zdrowych i chorych na PKU po-
kazuja, ze zaplanowanie podobnych typéw positkow ze
wzgledu na ograniczenia narzucane przez chorobe sta-
nowi wyzwanie.

Warto$¢ energetyczna jadlospiséw dla dzieci bez
restrykeji zywieniowych i chorych na PKU wyniosta
odpowiednio dla trzylatka: 1210 i 1236 kcal (zalozenie
1200 kcal); dla dziesieciolatki 2070 i 2044 kcal (zatozenie
2100 kcal); dla siedemnastolatka 2857 i 2838 kcal (zatoze-
nie 2900 kcal). Podaz bialka, Phe i energii w jadlospisach
dzieci chorych na PKU przedstawiono w tabeli 5.

Przeprowadzona analiza kosztéw modelowych jadto-
spiséw dobowych wykazala istotna réznice w wydatkach
na positki dzieci chorych na PKU w poréwnaniu z trady-
cyjna dietg zdrowych réwiesnikéw niezaleznie od wieku,
co ilustruje tabela 6. Najmniejsza procentowa réznica
kosztow wystapita pomiedzy jadlospisami dla 17-letniego
dziecka, a najwyzsza dotyczyta kosztu dobowych posil-
kéw dziecka w wieku 10 lat. Koszt zakupu zywnosci dla
dzieci chorych na PKU byt §rednio wyzszy o 41,49% od
kosztu zywnosdci dla dzieci zdrowych.

DYSKUSJA

Niemozno$¢ spozywania znaczacej czesci produktow
stanowigcych fundament tradycyjnej diety jest utrudnie-
niem, z jakim kazdego dnia mierzg si¢ chorzy na PKU
i ich najblizsze otoczenie. Wérdd zglaszanych przez
pacjentow czy opiekunéw probleméw wystepuje takze
czasochtfonnos¢ procesu przygotowania positkéw i kon-
troli podazy Phe, ograniczona swoboda w dostepie do
zywnosci niskobiatkowej, ale przede wszystkim zwiek-
szone wydatki zwigzane z jej zakupem. Analiza dotyczy-
fa nieporuszanej dotychczas w pismiennictwie polskim
réznicy w wydatkach zwigzanych z zarzadzaniem dietg
chorych na PKU w poréwnaniu z dietag konwencjonalng.

Najbardziej szczegdtowej analizy poréwnawczej kosz-
tow diety zwyczajowej i stosowanej w PKU dostarcza
kanadyjskie badanie Comparison of the Averege Weekly
Cost of the PKU Diet to the Nutritious Food Basket in
Vancouver opublikowane w 2006 r. [19]. Poréwnywa-
no w nim $redni tygodniowy koszt diety w PKU i ko-
szyk zywieniowy w regularnej diecie (NFB). Stworzono
30 kategorii poréwnawczych uwzgledniajacych potrzeby
zywieniowe zalezne od wieku, plci oraz nizszej (< 400 mg/
dobe) badz wyzszej (400-1200 mg/dobe) tolerancji Phe.
Dotozono staran, by produkty wchodzace w sklad die-
ty w PKU i w NFB byly poréwnywalne. Menu chorych
na PKU zawierafo zaréwno niskobiatkowe dania przyrza-
dzane w domu, jak i zywnos¢ gotowa do spozycia (rea-
dy-to-use). Pordwnanie wykazalto wyzszy koszt zywnosci
wykorzystywanej w PKU od koszyka zywno$ci tradycyj-
nej w zwiazku ze zwigkszonym udziatem zywnosci ni-
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TABELA 2. Poréwnanie modelowych jadtospiséw dobowych i ich kosztéw dla 3-letniego dziecka zdrowego i chorego na fenyloketonurie (PKU)

Jadtospis 3-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 3-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt (C)F] Koszt
w przeliczeniu  positku w przeliczeniu  positku
nakglub | [zl] [zH] na kg lub | [z] [zt]
$niadanie
Milupa PKU 2 mix, 30 g (200 ml) 8,00 0,24
butka grahamka z mastem, twarozkiem 1,76 butka PKU z zastepnikiem sera, 1,92
ze szczypiorkiem, rzodkiewkami rzodkiewka i ogérkiem
i ogdrkiem, kakao na mleku z miodem
butka grahamka, 30 g 6,48 0,19 butka kajzerka PKU, 22 g 25,81 0,57
masto, 5 g 18,35 0,09 zastepnik sera kremowy 46,98 0,94
zziotami, 20 g
ser twarogowy pétttusty, 20 g 13,81 0,28 rzodkiewki, 20 g 14,20 0,28
jogurt naturalny, 20 g 8,58 0,17 ogérek zielony, 20 g 6,49 0,13
rzodkiewki, 20 g 14,20 0,28
ogérek zielony, 20 g 6,49 0,13
szczypiorek, 2 ¢ 48,40 0,10
mleko 2% ttuszczu, 125 ml 2,29 0,29
kakao, 2 g 42,13 0,08
miéd, 5 ¢ 29,85 0,15
catkowity koszt Sniadania 1,76 catkowity koszt $niadania 2,16
Il $niadanie
jogurt naturalny z muslii gruszka 1,99 zastepnik napoju jogurtowego 3,67
o0 smaku truskawkowym z gruszka
jogurt naturalny, 130 g 8,58 1,12 zastepnik jogurtu o smaku 151,73 3,03
truskawkowym, 20 g
gruszka, 100 g 6,38 0,64 gruszka, 100 g 6,38 0,64
muesli, 20 ¢ 11,92 0,24
catkowity koszt Il $niadania 1,99 catkowity koszt Il $niadania 3,67
Obiad
Milupa PKU 2 Prima (20 g) 6,40 0,13
zupa jarzynowa z dynia 0,81 zupa jarzynowa z dynig 0,76
i ziemniakiem
marchew, 20 g 1,71 0,03 marchew, 20 g 1,71 0,03
pietruszka korzer, 10 ¢ 5,39 0,05 pietruszka korzen, 10 ¢ 5,39 0,05
seler korzen, 10 g 3,75 0,04 seler korzer, 10 g 3,75 0,04
por,10g 6,75 0,07 por,10g 6,75 0,07
dynia, 50 ¢ 7,43 0,37 dynia, 50 g 7,43 0,37
ziemniaki, 25 g 2,36 0,06 oliwa, 5¢ 38,20 0,19
oliwa,5¢ 38,20 0,19
pulpet drobiowy z kasza gryczang 1,43 pulpet z ryzu niskobiatkowego 1,96
i ogérkiem kiszonym i warzyw z ogérkiem kiszonym
mieso z indyka surowe mielone, 50 g 13,48 0,67 ryz PKU, 20 g 33,34 0,67
kaszka manna, 2 g 5,73 0,01 marchewka, 20 g 1,71 0,03
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TABELA 2. (d.
Jadtospis 3-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 3-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku w przeliczeniu  positku
na kg lub I [z}] [4] na kg lub I [z1] [H]
koperek, 1¢ 62,48 0,06 cebula5g 1,62 0,01
kasza gryczana, 20 g 7,76 0,16 butka tarta niskobiatkowa PKU, 19,08 0,19
109
ogérek kiszony, 50 g 6,65 0,33 zamiennik jaja, 5 g 71,77 0,36
oliwa, 5¢ 38,20 0,19 uniwersalny koncentrat maki 11,29 0,06
niskobiatkowej PKU, 5 g
koperek, 5 g 62,48 0,31
ogorek kiszony, 50 g 6,65 0,33
kompot z wisni 0,64 kompot z wisni 0,64
wisnie, 399 16,09 0,63 wisnie, 39 ¢ 16,09 0,63
cukier,5g 2,94 0,01 cukier, 5g 2,94 0,01
catkowity koszt obiadu 2,88 catkowity koszt obiadu 3,49
Podwieczorek
budyn waniliowy z musem z malin 1,68 budyn niskobiatkowy z musem 3,01
zmalin
mleko 2% ttuszczu, 125 ml 2,23 0,28 nap6j mlekozastepczy kokosowy, 11,32 1,42
125 ml
skrobia ziemniaczana, 5 g 5,94 0,03 budyn waniliowy niskobiatkowy, 53,98 0,54
109
cukier, 10 g 2,94 0,03 cukier, 10 ¢ 2,94 0,03
masto, 5 g 18,35 0,09 masto, 5 ¢ 18,35 0,09
76ttko, 10 g (z 1/2 jaja— 25 g) 12,97 0,32 maliny, 50 g 18,59 0,93
maliny, 50 g 18,59 0,93
catkowity koszt podwieczorku 1,68 catkowity koszt podwieczorku 3,01
Kolacja
Milupa PKU 2 Mix, 30 g (200 ml) 8,00 0,24
satatka z makaronem, jajkiem 1,62 safatka z makaronem PKU 1,64
i warzywami, herbata z miodem i warzywami, herbata z miodem
makaron swiderki, 30 g 8,48 0,25 makaron $widerki PKU, 20 g 27,27 0,55
brokut, 50 g 10,31 0,52 brokut, 30 g 10,31 0,31
kukurydza konserwowa, 20 g 10,55 0,21 kukurydza konserwowa, 20 g 10,55 0,21
jajko ugotowane, 25 g 12,97 0,32 majonez z olejem 10,22 0,10
rzepakowym, 10 g
koperek, 19 62,48 0,06 ogorek zielony, 20 g 6,49 0,13
majonez, 10 ¢ 10,22 0,10 oliwa, 5 ¢ 38,20 0,19
miéd, 59 29,85 0,15 midd, 5¢ 29,85 0,15
catkowity koszt kolagji 1,62 catkowity koszt kolacji 1,88
Catkowity koszt jadtospisu dla 9,94 Catkowity koszt jadtospisu 14,20
3-letniego zdrowego dziecka dla 3-letniego dziecka
chorego na PKU
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Poréwnanie diety w fenyloketonurii i jej kosztow z dieta tradycyjna na podstawie modelowych jadtospisow dobowych

TABELA 3. Poréwnanie modelowych dobowych jadtospiséw i ich kosztéw dla 10-letniej dziewczynki zdrowej i chorego na fenyloketonurie
(PKU)

Jadtospis 10-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 10-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku [z] w przeliczeniu  positku [zt]
na kg lub I [z1] na kg lub | [z1]
$niadanie
Milupa PKU Secunda, 23 g 6,40 0,15

ptatki zbozowe z rodzynkami 3,80 ptatki $niadaniowe PKU 7,94
i migdatami na mleku, herbata na niskobiatkowym napoju
zmiodem mlekozastepczym, herbata z miodem

mleko 2% ttuszczu, 250 ml 2,29 0,57 ptatki $niadaniowe truskawkowe 85,31 4,27

PKU, 50 g
pfatki 5 zbéz, 50 g 15,30 0,77 niskobiatkowy napdj mlekozastepczy 141,11 3,53
w proszku, 25 ¢

masto, 5 g 18,35 0,92 miéd, 5 ¢ 29,85 0,15

rodzynki suszone, 20 g 20,04 0,40

migdaty, 15 g 66,64 1,00

miéd, 5 g 29,85 0,15
catkowity koszt Sniadania 3,80 catkowity koszt $niadania 8,09

Il $niadanie

kanapka z butki grahamki 1,39 kanapka z butki PKU z marynowanym, 2,10
z kiethasg podsuszang i satata smazonym boczniakiem i satata

butka grahamka, 65 ¢ 8,38 0,54 butka kajzerka PKU, 45 g 25,81 1,16

masto, 10 g 18,35 0,18 masto, 10 g 18,35 0,18

kietbasa krakowska 16,52 0,66 boczniak, 30 g 21,69 0,65

podsuszana, 40 g

olej rzepakowy, 3 ¢ 6,45 0,02
miéd, 3 g 29,85 0,09

warzywa i owoce utozone 1,60 warzywa i owoce utozone w pudetku 1,37
w pudetku $niadaniowym $niadaniowym

papryka czerwona, 60 g 11,57 0,69 papryka czerwona, 60 g 11,57 0,07

rzodkiewki,40 g 4,20 0,17 rzodkiewka, 40 g 14,20 0,57

satata, 5 ¢ 9,25 0,05 satata, 5 ¢ 9,25 0,05

mandarynka, 90 g 7,65 0,69 mandarynka, 90 g 7,65 0,69
catkowity koszt Il $niadania 2,99 catkowity koszt Il $niadania 3,48

Obiad
PKU Lophlex LQ Berries, 125 ml 3,84 0,48

zupa ogérkowa ze $mietana 1,54 zupa ogérkowa ze $mietang i natka 1,24
i natka pietruszki pietruszki

wywar z kosci (185 ml): wywar z warzyw (185 ml):

porcja rosotowa, 93 g 3,42 0,32 marchew, 50 g 1,71 0,09

marchew, 50 g 1,71 0,09 pietruszka korzen, 30 g 5,39 0,16

pietruszka korzen, 30 g 5,39 0,16 por,30g 6,75 0,20

por,30¢ 6,75 0,20 seler korzen, 30 ¢ 3,75 0,11

seler korzen, 30 g 3,75 0,11 ogérek kwaszony, 30 g 6,65 0,20

ogérek kwaszony, 30 g 6,65 0,20 $mietana 30% tuszczu, 10 g 14,16 0,14

$mietana 18% ttuszczu, 10 ¢ 14,16 0,14 ziemniaki, 50 g 2,36 0,12
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TABELA 3. (d.
Jadtospis 10-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 10-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku [z] w przeliczeniu  positku [z1]
na kg lub | [z] na kg lub | [zt]
ziemniaki, 75 g 2,36 0,18 cukier, 1g 2,94 0,00
maka pszenna, 4 g 2,39 0,01 natka pietruszki, 2 g 62,48 0,12
cukier, 1g 2,94 0,01 masto, 5 ¢ 18,35 0,09
natka pietruszki, 2 g 62,48 0,12
kotlety ziemniaczano-serowe 1,79 kotlety ryzowo-warzywne 2,41
z sosem pieczarkowym
ziemniaki, 100 g 2,36 0,24 cukinia, 30 ¢ 6,40 0,19
ser twarogowy pétttusty, 40 g 13,81 0,55 marchew, 25 g 1,71 0,04
jajko, 25g 12,97 0,32 ekstra uniwersalny koncentrat maki 11,29 0,06
niskobiatkowej PKU, 5 g
maka pszenna, 8 ¢ 2,39 0,02 zamiennik jaja, 5 ¢ 71,77 0,36
butka tarta, 8 g 5,48 0,04 butka tarta pku, 12 g 19,08 0,23
cebula, 5¢ 1,62 0,01 natka pietruszki, 2 g 62,48 0,12
pieczarki, 50 ¢ 9,24 0,46 olej rzepakowy, 10 g 6,45 0,06
masto, 1g 18,35 0,02 ryz niskobiatkowy PKU, 40 g 33,34 1,33
$mietana 18% ttuszczu, 3 g 14,16 0,04 cebula,5¢ 1,62 0,01
mleko 2% ttuszczu, 10 g 2,29 0,02
olej rzepakowy, 10 g 6,45 0,06
suréwka z kapusty czerwonej 0,49 suréwka z kapusty czerwonej 0,49
kapusta czerwona, 30 g 2,95 0,09 kapusta czerwona, 30 g 2,95 0,09
marchew, 25 g 1,71 0,04 marchew, 25 g 1,71 0,04
jabtko, 20 g 2,32 0,05 jabtko, 20 g 2,32 0,05
oliwa,5¢ 38,20 0,19 oliwa,5¢ 38,20 0,19
koperek, 2 g 62,48 0,12 koperek, 2 g 62,48 0,12
kompot z wisni 0,66 kompot z wisni 0,66
wisnie mrozone, 39 g 16,09 0,63 wisnie mrozone, 39 g 16,09 0,63
cukier, 10 ¢ 2,94 0,03 cukier, 10 ¢ 2,94 0,03
catkowity koszt obiadu 4,49 catkowity koszt obiadu 5,28
Podwieczorek
ciasto drozdzowe z powidtami 0,85 drozdzéwka PKU, tarta marchewka 2,04
sliwkowymi, tarta marchewka z jabtkiem
z jabtkiem
ciasto drozdzowe, 40 g 10,84 0,43 drozdzéwka PKU z nadzieniem, 55 ¢ 32,09 1,76
powidta $liwkowe, 10 g 13,52 0,14 marchew, 40 g 1,71 0,07
marchew, 40 g 1,71 0,07 jabtko, 90 g 2,32 0,21
jabtko, 90 ¢ 2,32 0,21
catkowity koszt podwieczorku 0,85 catkowity koszt podwieczorku 2,04
Kolacja
Milupa PKU Secunda, 23 g 6,40 0,15
pieczywo zytnie z serem 3,16 chleb niskobiatkowy z zastepnikiem 4,12
mozzarella i pomidorem, sera mozzarella i z pomidorem,
herbata malinowa z miodem herbata malinowa z miodem
chleb zytni, 70 g 6,63 0,46 chleb powszedni PKU, 60 g 19,08 1,14
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Poréwnanie diety w fenyloketonurii i jej kosztow z dieta tradycyjna na podstawie modelowych jadtospisow dobowych

TABELA 3. (d.
Jadtospis 10-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 10-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku [z] w przeliczeniu  positku [z1]
na kg lub I [z] na kg lub | [zt]
ser mozzarella, 50 g 31,63 1,58 zastepnik sera mozzarella, 40 g 46,63 1,87
pomidor, 130 g 5,98 0,78 pomidor, 130 g 5,98 0,78
masto, 10 g 18,35 0,18 masto, 10 g 18,35 0,18
miéd, 5 ¢ 29,85 0,15 miéd, 5 ¢ 29,85 0,15
catkowity koszt kolagji 3,16 catkowity koszt kolagji 4,27
Catkowity koszt jadtospisu 15,28 Catkowity koszt jadtospisu 23,16
dla 10-letniego zdrowego dla 10-letniego dziecka
dziecka chorego na PKU

TABELA 4. Poréwnanie modelowych dobowych jadtospiséw i ich kosztéw dla 17-letniego chtopca zdrowego i chorej na fenyloketonurie (PKU)

Jadtospis 17-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 17-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku [zi] w przeliczeniu  positku [z]
na kg lub | [z] nakg lub | [zl]
Sniadanie
Milupa PKU Advanta 20 g 6,40 0,13
ptatki owsiane na mleku z bananem 1,18 pfatki $niadaniowe PKU na 3,97
i widrkami kokosowymi napoju kokosowym
mleko 2% ttuszczu, 250 ml 2,29 0,57 nap6j mlekozastepczy 11,32 1,42
kokosowy, 125 ml
pfatki owsiane, 30 g 6,23 0,19 ptatki $niadaniowe 85,31 2,56
truskawkowe PKU, 30 g
wiérki kokosowe, 6 g 20,60 0,12
banan, 60 g 4,99 0,30
kanapka z butki grahamki z jajkiem 2,15 kanapka na chlebie PKU 2,67
i pomidorem, herbata niestodzona zmastem i pomidorem,
kanapka z miodem, herbata
Z miodem
butka grahamka, 65 g 8,38 0,54 chleb powszedni PKU, 60 g 19,08 1,14
masto, 10 g 18,35 0,18 masto, 10 g 18,35 0,18
jajo,504¢ 12,97 0,65 pomidor, 100 g 5,98 0,60
pomidor, 130 g 5,98 0,78 midd, 25 ¢ 29,85 0,75
catkowity koszt Sniadania 3,34 catkowity koszt $niadania 6,77
Il $niadanie
PKU Cooler 15, 130 ml 0,82 0,11
kanapka z poledwica sopocka, 3,26 kanapka z pasta z marchwi 1,98
warzywa w pojemniku, jabtko i Swiezym ogérkiem
chleb zytni petnoziarnisty, 70 g 6,63 0,46 butka kajzerka PKU, 45 g 25,81 1,16
masto, 10 g 18,35 0,18 marchew, 40 g 1,71 0,07
poledwica sopocka, 24 g 55,20 1,32 oliwa, 10g 38,20 0,38
ogérek, 40 g 6,49 0,26 sok z cytryny, 5 ¢ 7,86 0,04
rzodkiewka, 40 g 14,20 0,57 natka pietruszki, 2 g 62,48 0,31
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TABELA 4. (d.
Jadtospis 17-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 17-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku [zi] w przeliczeniu  positku [z]
na kg lub | [z] nakglub | [zl]
satata, 5 ¢ 9,25 0,05 ogorek, 20 g 6,49 0,01
jabtko, 180 ¢ 2,32 0,42
catkowity koszt Il $niadania 3,26 catkowity koszt Il $niadania 2,08
Obiad
Milupa PKU Advanta 20 g 6,40 0,13
zupa krem z cukinii z natka 2,08 zupa z cukinia z natka 1,86
pietruszki i ziarnami stonecznika pietruszki i ryzem PKU
wywar z warzyw (185 ml): wywar z warzyw (185 ml):
marchew, 30 g 1,71 0,05 marchew, 50 g 1,71 0,09
pietruszka korzen, 50 g 5,39 0,27 pietruszka korzen, 30 g 5,39 0,16
por,30g 6,75 0,20 por,30g 6,75 0,20
seler korzen, 30 g 3,75 0,11 seler korzen, 30 g 3,75 0,11
cukinia, 150 g 6,40 0,96 cukinia, 75 ¢ 6,40 0,48
$mietanka 18 % ttuszczu, 18 g 6,18 0,11 ryzPKU, 15 g 33,34 0,50
tuskane ziarna stonecznika, 5 g 11,45 0,06 natka pietruszki, 2 g 62,48 0,12
natka pietruszki, 2 g 62,48 0,12 oliwa, 5 ¢ 38,20 0,19
oliwa,5¢ 38,20 0,19
spaghetti z sosem pomidorowym 2,74 makaron PKU z sosem 4,95
Zmigsem pomidorowym z warzywami
makaron spaghetti, 100 g 6,48 0,65 makaron PKU, 100 g 29,56 2,96
mieso mielone wieprzowe, 80 g 15,98 1,28 pomidor, 130 ¢ 5,98 0,78
marchew, 40 g 1,71 0,01 koncentrat pomidorowy, 15,37 0,23
15¢
cebula, 50 g 1,62 0,08 marchew, 40 g 1,71 0,07
czosnek, 2 g 57,33 0,11 cebula, 25¢ 1,62 0,04
oliwa,5¢ 38,20 0,08 czosnek, 2 ¢ 57,33 0,11
ser parmezan tarty, 10 g 94,95 0,47 oliwa, 20 g 38,20 0,76
pomidory krojone w soku, 120 g 5,63 0,06
kompot z wisni 0,83 kompot z wisni 0,83
wisnie, 50 ¢ 16,09 0,80 wisnie, 50 g 16,09 0,80
cukier, 10 g 2,94 0,03 cukier, 10 g 2,9 0,03
catkowity koszt obiadu 5,65 catkowity koszt obiadu 7,77
Podwieczorek
PKU Cooler 15, 130 ml 0,82 0,11
wafle ryzowe z pasta z awokado, 4,76 kanapka z mastem i papryka, 6,36
szczypiorkiem i czerwona papryka, czekolada PKU
gorzka czekolada
wafle ryzowe, 30 g 25,10 0,75 butka kajzerka PKU, 45 g 25,81 1,16
awokado, 50 g 23,15 1,16 masto, 10 g 18,35 0,18
oliwa,5¢ 38,20 0,19 papryka czerwona, 120 g 11,57 1,39
sok z cytryny, 5¢ 7,86 0,04 czekolada z chrupkami, 145,17 3,63
niskobiatkowa, 25 g
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TABELA 4. (d.
Jadtospis 17-letniego dziecka zdrowego Jadtospis 17-letniego dziecka chorego na PKU
Cena Koszt Cena Koszt
w przeliczeniu  positku [zi] w przeliczeniu  positku [z]
na kg lub | [z] nakglub | [zl]
szczypiorek, 10 g 48,40 0,48
papryka czerwona, 120 g 11,57 1,39
czekolada gorzka, 25 g 30,07 0,75
catkowity koszt podwieczorku 4,76 catkowity koszt podwieczorku 6,47
Kolacja
Milupa PKU Advanta 20 g 6,40 0,13
nalesniki z twarozkiem i musem 2,47 placuszki nalesnikowe 2,14
truskawkowym z musem truskawkowym
mleko 2% ttuszczu, 125 ml 2,29 0,29 niskobiatkowy napéj 11,29 0,23
mlekozastepczy w proszku,
20g
jajo, 25¢ 12,97 0,32 ekstra uniwersalny 11,29 1,02
koncentrat maki
niskobiatkowej PKU, 90 g
maka pszenna, 48 g 2,39 0,11 cukier,5¢ 2,94 0,15
olej rzepakowy, 5 ¢ 6,45 0,03 olej rzepakowy 6,45 0,06
(do smazenia), 10 g
masto (do smazenia), 5 g 18,35 0,09 masto,5¢ 18,35 0,09
ser twarogowy potttusty, 80 g 13,81 1,10 truskawki, 100 g 5,90 0,59
jogurt naturalny, 40 g 8,58 0,34
cukier, 10 g 2,94 0,01
truskawki, 100 g 15,90 0,16
catkowity koszt kolacji 2,47 catkowity koszt kolacji 2,26
Catkowity koszt jadtospisu dla 19,49 Catkowity koszt jadtospisu 25,36
17-letniego zdrowego dziecka dla 17-letniego dziecka
z fenyloketonuria

TABELA 5. Zawartos¢ biatka, fenyloalaniny (Phe) i energii w dobowych jadtospisach dzieci chorych na fenyloketonurie (PKU)

Biatko (g) Phe (mg) Energia (kcal)
Suma Na kg m.c. % udziatu z preparatu suma na kg m.c. Suma Na kg m.c.
z jadtospisu z jadtospisu z jadtospisu
3lata 35,54 2,37 79,34 273,86 18,26 1235,76 82,38
101lat 62,96 1,91 82,90 393,56 11,93 2044,17 61,94
17 lat 83,43 1,25 86,18 380,57 5,68 2837,91 42,36

TABELA 6. Pordwnanie kosztéw dobowego jadtospisu dzieci zdrowych i chorych na fenyloketonurie (PKU)

Koszt dobowego jadtospisu dzieci Koszt dobowego jadtospisu dzieci Procentowa réznica kosztow
zdrowych w zt (A) chorych na PKU w zt (B) jadtospisow: [(B — A)/A] x 100%
3lata 9,94 14,20 +42,85%
101lat 15,28 23,16 +51,57%
17 lat 19,49 25,36 +30,05%
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skobialkowej u 0séb z malg tolerancja Phe. W wiekszosci
grup (niezaleznie od wieku i pici) $redni koszt menu dla
niskiej tolerancji Phe znaczaco przekraczat koszt regu-
larnej zywnosci.

Tygodniowy jadlospis chorych z tolerancjg Phe < 400
mg/dobe w poréwnaniu z NFB réwiesnikéw byl droz-
szy 0 73,51% dla dziecka w wieku 2-3 lat, 0 44,13% dla
dziewczynki w wieku 10-12 lat i 0 43,52% dla chtopca
w wieku 16-18 lat. Dieta dla wyzszych progéw tolerancji
Phe wykazywata wigksza zmiennos¢ kosztéw w zalezno-
$ci od wieku oraz plci i nie byta jednoznacznie drozsza
niz NFB. Pediatryczne kategorie wiekowe wykazaty wigk-
sze rozbieznos$ci w kosztach niz kategorie osob dorostych.
W zwigzku z tym, ze prawidlowe stezenia Phe we krwi
dla dorostych sg wyzsze (120-600 umol/l) w poréwnaniu
z dzie¢mi (120-360 pmol/l), a zapotrzebowanie kalorycz-
ne w przeliczeniu na mase ciala po okresie dziecinstwa
obniza sie, chorzy dorosli wykorzystywali mniejszg licz-
be produktéw niskobiatkowych. W ich miejsce spozywali
wiecej zywnoéci tradycyjnej, co przektadalo sie na obni-
zenie kosztow diety. Mimo ze wyniki badania przepro-
wadzonego w Vancouver opublikowano ponad dekade
temu, ze wzgledu na brak oplat za preparat biatkozastep-
czy w Kanadzie i pelng odplatnos¢ za zywnos¢ niskobiat-
kowa, wydaje si¢ zasadne uwzglednienie jego wynikéw
w dyskusji o wydatkach zwigzanych z dieta ponoszonych
przez chorych na PKU w Polsce [19].

Wiedzy na temat finansowych i czasowych nastepstw
diety niskofenyloalaninowej dostarczajg takze badania
przeprowadzone miedzy listopadem 2011 r. a kwietniem
2012 r. w Holandii [20] oraz miedzy wrzesniem 2012 r.
a marcem 2013 r. w Wielkiej Brytanii [21]. W obu wy-
korzystano ten sam kwestionariusz pytan. W badaniu
holenderskim uczestniczylo 22 dorostych pacjentow i 24
opiekundéw pacjentéw niepetnoletnich. Podjeto probe
oszacowania specyficznych kosztéw ponoszonych przez
chorych i ich rodziny w zwigzku z leczeniem oraz na-
kfadu czasu na codzienne aktywnosci generowane przez
chorobe. Opiekunowie zadeklarowali, ze czynnosci §ci-
$le zwiazane z chorobg zajmujg im 1 godzing, 24 minu-
ty dziennie, przy czym chorzy doroéli ocenili ten czas na
30 minut. Mediana dodatkowych wydatkéw wyniosta
604 euro rocznie, z czego 99% stanowily koszty zakupu
zywnosci niskobiatkowej. Im posta¢ choroby byta ciezsza,
tym zadeklarowane zaréwno przez dorostych pacjentow,
jak i opiekunéw wydatki finansowe oraz poswiecony czas
byty wyzsze. W Holandii, podobnie jak w Kanadzie, pre-
paraty biatkozastepcze sg catkowicie refundowane, a za-
kup zywnosci niskobiatkowej jest w catosci finansowa-
ny przez chorego. Panstwo wspiera czgsciowo jej zakup
w przypadku chorych w trudnej sytuacji finansowej [11,
20]. Z kolei w Wielkiej Brytanii zywno$¢ niskobiatkowa
jest catkowicie bezptatna dla chorych ponizej 16. roku
zycia. Osoby w wieku powyzej 16 lat sa zobligowane do
uiszczenia oplaty za recepte w stalej wysokosci, niezalez-
nie od zakupionego produktu [11]. W badaniu brytyjskim

uczestniczyto 114 opiekunéw 106 dzieci chorych na PKU.
Mediana czasu poswigconego utrzymaniu specyficznej
diety wyniosta 19 godzin tygodniowo. Opiekunowie zgla-
szali takze nadprogramowe wydatki zwigzane z udziatem
w wydarzeniach po$wieconych PKU i optatami za do-
datkowy bagaz do przewozu specjalistycznej zywnosci
i preparatéw aminokwasowych w przypadku wyjazdu na
wakacje oraz zakup specjalistycznego sprzetu (maszyna
do wypieku chleba, waga kuchenna itp.). W badaniu tym
najbardziej jednak zaskakuje nieporuszany we wcze$niej-
szych pracach problem utraty czesci zarobkéw w wyniku
ograniczenia czasu pracy lub catkowitej z niej rezygna-
cji w celu opieki nad dzieckiem chorym na PKU (21%
opiekundéw zredukowato czas pracy, a kolejne 24% zrezy-
gnowalo z niej calkowicie), co bezposrednio skutkowato
utratg czesci dochodéw [21]. Najnowsza publikacja poru-
szajaca temat wysitku ekonomicznego rodzin chorych na
PKU pochodzi z Chin. Mediana finansowego obciazenia
towarzyszacego klasycznej formie choroby stanowi 75%
rocznego dochodu gospodarstwa domowego, co w przy-
padku 94,4% objetych badaniem rodzin bylo wydatkiem
ocenianym jako katastrofalny. Zaobserwowano negatyw-
na korelacje pomiedzy wysokoscia obciazenia finansowe-
go i czasem, kiedy koncentracja Phe utrzymywata si¢ na
prawidlowym poziomie [22]. Publikacja Sternal i Grzyw-
nej [23] stanowi jedyne polskie opracowanie poruszajace
problem kosztéw diety w PKU. Wysokie koszty zakupu
zywnosci na przetomie 1998 r. i 1999 r. zgtaszalo 70%
z 91 rodzin objetych badaniem, cho¢ w pierwszej kolejno-
$ci wskazywano na problem malej dostepnos$ci urozmaico-
nych produktéw niskobialkowych. Ponadto 47% respon-
dentéw miato ktopoty z uzyskaniem porady dietetyka.
Blisko polowa rodzicéw za kolejna trudno$¢, z jaka sie
zmagaja, uznata glod doswiadczany przez ich chore dzieci.

Aspekt finansowy moze mie¢ wplyw na przestrzeganie
diety niskofenyloalaninowej. Badanie wlasne wykazalo, ze
jadtospis dziecka chorego na PKU jest bardziej kosztowny
niz zdrowych réwiesnikéw. Zaskakujg znaczace dyspro-
porcje pomiedzy procentowymi réznicami w kosztach
pomiedzy planem zywieniowym stosowanym w 10. i 17.
roku zycia (menu zdrowego i chorego 17-latka charaktery-
zowalo sie mniejszg rdznicg kosztow). Wyzszy koszt diety
niskofenyloalaninowej w poréwnaniu z konwencjonalnym
sposobem zywienia zwigzany jest z koniecznoscia zapew-
nienia odpowiedniej podazy energii i akceptowalnego,
urozmaicenia codziennego jadlospisu. Realizacja zapo-
trzebowania na energie nie byta mozliwa przy konsumpcji
regularnej zywnosci bez przekroczenia progu bezpiecznej
podazy Phe albo nadmiernej podazy tluszczu i weglowo-
dandéw prostych. Mimo Ze chorzy na PKU nie spozywaja
grup produktéw o znacznym udziale w wydatkach na tra-
dycyjna zywno$¢, takich jak mieso czy nabial, dieta pozo-
staje wiekszym wyzwaniem finansowym. Rodzaj stosowa-
nego preparatu (kompletny i/lub skoncentrowany) moze
mie¢ réwniez wplyw na koszt diety w PKU. Im nizszy
procentowy udziat energii przyjmowaniem z preparatem,

214

Pediatria Polska — Polish Journal of Paediatrics 2018; 93 (3)



Poréwnanie diety w fenyloketonurii i jej kosztow z dieta tradycyjna na podstawie modelowych jadtospisow dobowych

tym, przynajmniej teoretycznie, wyzsze koszty uzupet-
nienia zapotrzebowania kalorycznego wraz z zywnoscia.
W poréwnaniu diety najmiodszego i najstarszego dziec-
ka wykorzystano po jednym preparacie kompletnym i po
jednym preparacie skoncentrowanym, natomiast 10-letnia
dziewczynka przyjmowata dwa preparaty skoncentrowa-
ne. Procentowe spozycie energii wraz z preparatem wy-
nosito dla 3-letniego dziecka 26%, dla 10-letniego 12,53%,
dla 17-latka 12,82%, dlatego nalezy odrzuci¢ takie uzasad-
nienie dla znacznie wyzszej procentowej réznicy kosztow
pomiedzy menu 10-latki zdrowej i chorej na PKU.

Przedstawiona analiza, w zamierzeniu autoréw majaca
stuzy¢ zainicjowaniu zainteresowania zagadnieniem kosz-
tow diety niskofenyloalaninowej w Polsce, charakteryzuje
sie licznymi ograniczeniami w metodologii. Por6wnania
kosztéw oparto na modelowych jadtospisach jedno-
dniowych. Takie zestawienie nie odzwierciedla cz¢stosci
i réznorodnosci faktycznie spozywanych pokarméw i idy-
widualnych preferencji smakowych. Wstepna ocena spo-
sobu odzywiania pacjentéw chorych na PKU przeprowa-
dzona przez Pieszko-Klejnowska i wsp. [31] w grupie 13
dzieci w wieku 9-16 lat moze postuzy¢ jako poparcie tego
twierdzenia. Pie¢ positkow dziennie zjadalo jedynie 23%
z nich, jedno dziecko spozywalo 6 positkéw dziennie, po-
zostali jadali 4 razy dziennie lub rzadziej. Ponad polowa
dzieci otrzymywata surowe warzywa w postaci surowki
tylko raz dziennie. Co ciekawe, az 31% respondentéw
byto zgodnych w kwestii wyboru produktu zakazanego,
ktéry jedliby najchetniej, i byt nim jogurt.

Do poréwnania kosztéw zywnosci tradycyjnej wyko-
rzystano oferte supermarketéw on-line i dostawy na te-
renie Warszawy, co sprawia, ze zestawienie nie jest repre-
zentatywne dla catego kraju. Mozliwo$¢ zakupow przez
Internet moze si¢ rozni¢ w zalezno$ci od miejsca zamiesz-
kania. Ponadto jedynie oferta pkusklep.pl w pelni zaspo-
koita potrzeby zakupowe wynikajace z zaproponowanych
jadlospisow dla dzieci chorych, a w pozostalych szesciu
sklepach asortyment zywnosci PKU byl ograniczony, co
moze przekladac sie na wysokos$¢ cen. Zestawienie nie
uwzglednia cen promocyjnych, ktére w praktyce moga
znaczgco wplywad na decyzje o zakupie. Im wieksza jest
indywidualna tolerancja Phe, tym wiekszy jest udziat
konwencjonalnej Zzywnosci w diecie chorych na PKU, co
wplywa na obnizenie wydatkow zwigzanych z dieta. Spe-
cjalistyczne preparaty bialkozastepcze stosowane w PKU
réznig sie sktadem i warto$cig odzywczg. Udzial w diecie
preparatéw kompletnych, zawierajacych obok amino-
kwasow tluszcze i znaczne ilosci weglowodandw, wigze
sie z koniecznoscig dostarczenia mniejszej ilosci energii
wraz z pozostala zywnoscia, zaréwno konwencjonalnag,
jak i niskobiatkowa, a to obniza koszty jej zakupu.

WNIOSKI

Przeprowadzona analiza potwierdza, ze przestrzega-
nie diety w PKU w celu utrzymania prawidlowych ste-

zen Phe we krwi wiaze si¢ z odczuwalnym obciazeniem
finansowym dla pacjentéw i ich opiekunéw. Positki z ogra-
niczong zawartos$cig Phe wykorzystujace specjalistyczng
zywno$¢ niskobiatkowg sg drozsze od stosowanych w tra-
dycyjnej zbilansowanej diecie. Praca ze wzgledu na ogra-
niczenia metodologiczne moze stuzy¢ zwrdceniu uwagi
profesjonalistéw medycznych na problem zwigkszonych
kosztéw zwigzanych z realizacja zalecen dietetycznych,
jednak konieczne jest dalsze poglebienie analizy kosztow
strategii terapeutycznej w PKU i rozwazenie mozliwosci
refundacji Zywnosci niskobiatkowe;j.
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