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Kronikus betegek diétaja:
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A zsirmaj dietetikai kezelése
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« 1975, kotelezo tomegszirés bevezetese 2+2 betegsegre
« 2007 oktober, kiterjesztett tomegsziirés 26 betegsegre

 a betegsegek 95 %-anal a kezelés az elethosszig tarto
dietotherapia

« a dietotherapia idejeben torténé  bevezetése,
Osszefiiggesben all a kezelés eredmenyességével, a
paciensek 1Q-javal, valamint a compliance-szel

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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A Kkotelezoen Kiszurt betegségek felosztasa

Aminoacidopathiak, aminoaciduriak
Szenhidrat anyagcsere-zavarok
Zsiranyagcsere-zavarok
Hypotireosis
Biotinidase deffektus

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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o PKU alapvetésel

« \eleszlletett anyagcsere-betegség

o Autoszomalis, recessziv oroklésmenetu

 Incidenciaja Magyarorszagon 1:8.2000, vagyis evente kb. 12-
15 0j beteg, minden 50. ember hordozo

« Kezelése: dietotherapia egész életen at

« Adiéta: feherjeszegény, fenilalanin szegény + feheérjepotlo
gyogytapszer

- Atlagos napi phe bevitel: 300 mg

e Szérum phe szint 120-360 umol/l (480) (600), terhesseg alatt
specialis diéta szikséges MPKU elkerilése miatt 60-240
umol/I

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Nt PKU alcsoportjali

1. PKU -Klasszikus fenilketonuria
2. Atipusos PKU
3. HPA-hyperphenilalaninaemia

4. MPKU —maternalis PKU

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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" Mikor kezdjuk el a diethoterapiat?
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K.A L. phe terhelése

1000 935,9

800 ‘/709;{ ~ 7795
700
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umol/l

400

s

300 360 umol/1

200

100

0 oras 4 oras 8 Oras 12 oras 24 oras 48 oras 72 Oras

Vérvétel ideje
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S Diéta beallitasa 1.

K.A L. phe terhelése

1000 935,9
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300 360 pmol/1
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0 oras 4 oras 8 Oras 12 oras 24 oras 48 oras 72 Oras

Vérvétel ideje
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K.A.L. PHE szintjeinek valtozasa a bevitt anyate;
PHE tartalmanak fliggvényeében
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Kezelés:
dietotherapia egesz eleten at !!!
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Fehérje- és az erintett aminosav (fenilalanin) szegény diéta

Szintetikus fehérjepotlas TAPSZERREL, melyet napi 3-5
adagra eloszlatva kell elfogyasztani

Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Fenilalanin tolerancia
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Az a phe mennyiség (pl. napi 300 mg), mely elfogyasztasaval
a vér phe szint az eletkornak megfelelo normal

tartomanyban mozog.
120-360 pumol/I*, 0-6 éves kor kdzott,
120-480 pumol/I*, 6-14 eves kor kodzott,
120-600 umol/I*, 14- éves életkor felett,
60-240 umol/I*, terhesség alatt.

*Mol Genet Metab. 2014 Jun;112(2):87-122. doi: 10.1016/j.ymgme.2014.02.013. Epub 2014 Mar 6.
Phenvlketonuria Scientific Review Conference: state of the science and future research needs.

Kinek mennyi a phe toleranciaja?

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Tilos élelmiszerek:

Husok: sertés, marha, szarnyasok, hal, tenger gyimoélcsei

Huskészitmények, belsoségek

Tej, tejtermekek: sajt, taro, vajkrem, joghurt, kefir, kakad, iro, Turd Rudi, tejpor,
tejszin

Tojas

Minden gabonabol készllt termék: kenyer, buzadara, stitemény, édesseg, mizli
Gabonapelyhek, muzlik

Olajos magvak: dio, mak, napraforgomag, mogyoro, mandula, tokmag, pisztacia
Sz0ja

Szarazhlvelyesek

Z0ldségek kozil a zoldborso

Sutemények, tejes fagylaltok, jegkrémek

Csokolade, marcipan, kakaopor

Aspartammal vagy Nutrasweet-tel édesitett termékek: light iidit6 italok, szorpok,
ragogumik
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I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Kalkuléléssal fogyaszthato elelmiszerek:

Gyumolcsok

Z06ldségek

Fehérjeszegeny elelmiszerek: kenyér, pékstitemeny, siitemeny,
z0ldségkonzerv, tésztak, tojaspotld por, miirizs, csokoladék, flakes,
diétas muzli
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Korlatlanul fogyaszthato elelmiszerek

Zsiradékok: margarin, zsir, olajok

Lekvarok, dzsemek, gyimolcszseléek, gyiimolcskocsonyak (de zselatin
nélkal!)

Gyumolcsfagylaltok, vizes jégkremek

Uditéitalok, asvanyviz

Fenilalanin tolerancia: napi 300 mg

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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« Kontroll vizsgélatok: évente 1-4 alkalommal

Individualis dietetikai tanacsadas, nutrigenomikai lehetdségeket figyelembe véve,
pl.R408W homo, vagy heterozigéta, napi phe tolerancia 300-450 mg

« Egyéb kommunikacios lehetoségek: telefon, level, e-mail,
internetes lehetOségek

¢ Kt’)nyvek (PKU-s a gyermekiink, Fehérjeszegény diétaval a teljes életért, PKU,
Galaktozémias kiadvany, stb.), L'stagok (PKU-s Ujsag évente 4 alkalommal),
hirlevelek, weboldal (www.pkuegyesulet.hu )

blog (http://pkudieta.blogspot.com/ )
 Manual technikak: siitdo-f6z6 stadidk (évente 5-8 alkalommal/ 80-140 £6/

15 recept, éves szinten: 1500 6, kozel 100 0j recept)

« Komplex életmod programok: taboroztatasok (sves nagytabor,
tematikus jellegi taborok: 0-4 éves korosztaly sziileinek, anyagcsere betegek terhesseg alatti
diétara felkészito tréning)

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Prediszpondlo taplalkozasi ok eliminalasa, kezelése:

« HA tulzott alkohol bevitel csokkentése, elhagyasa
« kaloriacsOkkentés + testmozgas

« tulzott zsiradék, és/vagy tulzott mennyiségl szeénhidrat bevitel
csOkkentese

- feheérjeenergia malnutricio megvaltoztatasa, optimalizalasa

« kéntartalmu aminosavak mennyiségenek fokozasa: metionin, cisztin,
cisztein

« vitamin, asvanyi-anyag bevitel fokozasa
 antioxidansok bevitelének ndvelése

 HA tulzottan nagy- és gyors sulyvesztes kovetkeztében kialakult
tlinetek, a fogyas lassitasa

 TPN eseten kolin bevitelének potlasa

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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» Kkaloria- és szenhidratbevitel normalizalasa, csékkentéese

« kristalloid szénhidrat minimalizalasa vagy teljes kikliszoboléese
* helyette édesitészerek alkalmazasa

* hosszan felszivodo szenhidratok alkalmazasa: poliszacharidok

Glikémias index (GI) figyelembeveétele

« a taplalekok sorrendjet jelenti O-tol 100-ig a veércukorszintre
gyakorolt hatas alapjan

* 0 olyan élelmiszer, melyben nincs szénhidrat
« 100 a szdl6cukor

- noveli a Gl éertekét minden olyan konyhai technika, ami megseérti a
novények sejtfalat, pl.: intenziv f6zés, turmixolas, apritas, reszelés

« fokozza a Gl értekeét a vizben valo oldas is (uditditalok, cukros tea)

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu



é(‘“gﬁswoeo
§ @%
3 4

5 A7 & s s

%Mﬁ Glikémias index

Kozepes Glikémias Indexii ételek
(55-69)

Banan

: Mang6 e Cékla _ o Magvas
. Ananisz o Kukorica kenyerek ,
. Mazsola o T(?k o Rozske_ny_er
e Szaritott o Zold,ba,b o Basmati rizs
ayimolesok o Feherrepa o Kuszkusz
. Fiige . Fagyi . Fott
o Kakao burgonya

e  Sargadinnye

Alacsony Glikémias Indexu ételek
(0-55)

e Alma e  Paradicsom e  Zsirszegény tej
. Korte o Bab e  Joghurt

. Cseresznye o Lencse . Teljes kiorlési
e  Narancs e  Csicseriborsd kenyér

o  Grapefruit e Arpa . Mozzarella

o  76ld sz616 e  Vadrizs e Répa

e Kiwi o  Zeller e Etcsokoladé

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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 nativ cukrok/ kristalloid szénhidrat elhagyasa: répacukor
(kristalycukor, porcukor), gyumadlcscukor

« nativ cukrokkal készllt termékek elhagyasa: péksttemények,
kenyerek, kalacsok, kekszek, napolyik, sttemények, csokoladék,
cukorkak, tésztaételek (gombocok, derelye)

« nativ_ cukorral készllt termékek csokkentese: ketchup,
paradicsomsz0sz, martasok, oOntetek, pudingok, joghurtok,
tejtermekek, kész f6zelekfélék, stb.

« napi alkalmazasat ritkitani célszeri: burgonya, rizs, fehér lisztbdl
keszult: kenyér, Abonett, Ham-let, kemenyit6k

Energia: 257 kcal, CHO: 3 g
/50 gramm

Energia: 323 kcal, zs: 18 g/
1 szelet

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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« teljes kiorlési lisztbol keészilt: kenyerek, peksiutemények (inkabb
s0s), tesztak, stitemények mertékkel

« gabonafelék, akar koretnek is: barna rizs, quinoa, kéles, hajdina
« zOldségek bbséges fogyasztasa, naponta 4-5 étkezeésre is!!!

e szarazhlvelyesek bdséges fogyasztasa: f6zelékek,
levesek,koretek, salatak

e salatak: cukros, zsiros ontetek nélkul

« edesitésre, ha egyaltalan szikseges: édesitdszert alkalmazzunk
(plusz kaldriat nem adot)

> Energia: 504 kcal, Zs: 22 ¢
K, TR /200 gramm

Energia: 230 kcal, Zs: 8 g
/200 gramm

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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* a fiatalok 80 %-a cukros uditéitalokat naponta fogyaszt 2-3 liternyi
mennyiségben (OETI Happy hét- vizfogyasztast elésegité programija)

Energia Szénhidrat
1dl 45 kcal 119
1 liter | 450 kal 110 g

2 liter | 900 kcal 220 ¢

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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« kaloria- és zsirbevitel normalizalasa, csokkentése

« esszencialisak zsirsavak fogyasztasa

 MCT el6térbe helyezése

« telitett zsirok bevitelének 10 E% ala csbkkentese/nap
» koleszterin bevitel 150-180 mg/nap

 PUFA bevitelének ndvelése: n-6, n-3, n-9

o transz-zsirok kerulése (magas hdéfokon valdé sités, chipsek,
kekszek, napolyik)

e Carnitin alkalmazasa

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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amit ne fogyasszon

Magas zsirtartalmu ételek kihagyasa az eétrendbol, megfelelo
alapanyagok kivalasztasaval:

* husok: zsiros husok, rejtett zsiradékok

« huskeszitmenyek: felvagottak, kolbaszok, kenémajasok

« tejtermeékek: tejszin, tejfél (20%-16%-12%), tejszeletek, te] (3,5 %-
0,1%), vajak, vajkrémek (20-60%)

« edességek: csokoladék, kekszek, napolyik, tortak, csokoladékrém,
nutella "

- fagylalt, jégkrém |

« extrem tojas fogyasztas

« o0lajos magvak zsiradéktartalma
(60%, E: 900 kcal)

Energia: 642 kcal, zs: 34 g/
200 gramm

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Zsirszegény alapanyagokat valasszunk:
* huasok: szarnyasok, halak (folyami), tenger gyimaolcsei

 huskeészitmények: sonkafélék, szinhusokbdl keésziltek, kis
mennyiségben

« zsiradék: csokkentett energiatartalmu, MCT tartalmu: kokuszzsir

« tejtermékek: turd, zsirszegény sajtok, tej, joghurt

« edességek: csak meghatarozott id6kozonként, inkabb otthon
készUlt piték, rétesek, gytimolcsds siteméenyek

- fagylalt, jegkrém: tervezetten, kis mennyiségben

50%-kal csokkentheto a
zsirtartalom

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu



Husok, huskészitmények zsirtartalma (g/100 g)

TAS By
ﬁg‘g\ bb-i).

Téliszalami 42 .6
Sertésdagadé 42
Libamaj 40,2
Sertéscsiilok ) 1 29

Majkrém 20’4

Marhahaus, felsal

Lazac

Virsli

1 | |
Kacs ahiis | 112
Sertéscomb | 18 , 1

Gépsonka | 7,1

Csirkecomb 5,2

Marhahus, bélszin [ 14 4

Vaddiszné 2 ’4 5

Oz _: 1,9

Pulykasonka 1,5
Csirkemell [l 1

Harcsa [10,8

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45

Zsirg/100 g

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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%l Edességek, siitemények zsiradéktartalma (g/100 g)

Mogyoros tejcsokoladé
Etcsokoladé

Boci csokoladé

Napolyi
Kokuszkocka |20,4
Konyakos megay % 17.4
Franciadrazsé | |16
Karamella _ 19,4

Haztartasi keksz 6,8

Babapiskota 4,4

Vanilia fagylalt 2 gombéc 3.8

Citrom fagylalt 2 gombéc | O

Toltetlen cukorka | O

0 5 10 15 20 25 30 35 40 45 50
Zsir g/100 g

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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 ha malnutricié all fenn, akkor bevitelnek fokozasa

 kéntartalmi aminosavak bevitelének novelése: metionin, cisztin,
cisztein

 allati eredetl fehérjek bevitelének normalizalasa
* novenyi eredetiiek elétérbe helyezeése

Elelmiszercsoportok tekintetében:

« sovany husok, j6 mindségi zsirszegény felvagottak

» zsirszegény tejtermekek: turd, sajt, savanyitott tejtermékek
e szarazhuvelyesek: lencse, voros lencse

« gabonafélék: rendszeres alkalmazasa akar koretként is

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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“ee-< 1100 g termék | Fehérje (g) | Zsir (9)
tej 3,4 3,6
3,4 1,5
kakad 3,5 0,5
kefir 3,4 3,6
3,4 0,1
joghurt 3,5 2
kremjoghurt 3,4 5
tejfol 3,3 20
3,3 12
tejszin 3,3 30
2,6 15

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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Trappista 27 28
Ementali 27,8 29,4
Tenkes 27,8 16,3
Feta 23 9,5
Mozzarella 22 22,4
Kecskesajt 23,5 28,9
Kdményes 30 10

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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E
“"«%. Tejek, tejtermekek zsirtartalma (g/100 g)

Tejszin 30

Trappista sajt 28,1
Boci sajt 24,9
Came mbe r‘t —l 23

Tejfol 20

Koményes 10

Kefir 3,6

Tehéntej [ 13,6
Tehéntej [ 12,8

Joghurt 2

ir6 [J15
Tehéntej (I 1,5

Taré,sovany []0,5

0 5 10 15 20 25 30 35
Zsir g/100 g

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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- E, K A C, B, Bg
* vas, cink, magnézium, mangan, krom

Antioxidansok

« farmakologiai intervencio: E vitamin: noévényi olajok, tojas,
gabonafélék

« szelén: gabonak, avokado

« flavonoidok: friss zdldség, gytimoélcs, alma, szdl6-bor, citrusfelek
« kvercetin: hagymafélék, alma

« polifenolok, resveratrol: tea, sz6l6, szoldle, bor

I. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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* napi 35-40 gramm rostbevitel

« lehetdéségek: zoldségek, gyumdlcsok, gabonafélék, teljes kibrlési
kenyerek

« korpa: zab, buza, rizs, pehely: zab, rizs, buza, stb.

- felhasznalasa: napi rendszeresseggel kefirrel,  joghurttal,
gyumodlcslével, stutéskor (muffin, fasirt, toltelékként)

* naponta 4-5 étkezeés, kis adagokban (atszokas fazisa)

* minden étkezés tartalmazzon nyers z6ldséget vagy gyumaolcsot
* hetente 1 alkalommal akar z6ldseg, gyumadlcsnap

« felnétteknél 1 folyadéknap

« etkezes nyugodt korulmenyek kozott, kozben ne csinaljon mast!!
(150 %-kal magasabb kaldriabevitel, ha masra figyel)
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Energia: 394 kcal, Zs: 17 ¢ Energia: 246_ k(?al, CHO:9g
/1 db /1 kicsiben

Energia: 608 kcal, Zs: 25 ¢
/fél pizzdban

Energia: 665 kcal, Zs: 14 g
/1 db

l. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu



>

N

L &Y

"3,,, ¢§ Energia: 387 kcal, CHO:
ki 3 14 g /100 g= 4-5db

Energia: 1123 kcal, Zs: 44
g, CHO: 112 g /egy menu

Energia: 237 kcal, Zs: 7 g Energia: 136 kcal, CHO: 6 g
/1 kis szelet
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/100 g

Energia: 399 kcal, CHO: 59 g
/1 db

Energia: 555 kcal, Zs: 30-
40 g, /egy tabla

Energia: 270 kcal, Zs: 8 g
/2 gombéc
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« extra kaldria bevitel, ellenben nincs mozgas
« nagyobb suly mellett, eleve nehezebb a mozgas
* megvaltozott életstilus: szamitogép, tv

- a csalad tobbi tagja is tulsulyos nincsenek kdzbs programok,
mozgasprogramok (kirandulas)
 iskolai felmentés a testnevelés alol

. Sz. Gyermekgyogyaszati Klinika, www.gyermekklinika.hu
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%% Konyhatechnoldgia-magyaros jellemzok

« bdé zsiradékban vald sités: rantott has, rantott gomba, fasirt-
helyette parolas, sutbézacsko, séban sités, olaj spay

« zsiradékban piritas-zsemlemorzsa: gombaéc, nudli
* rantas, habaras: levesek, fézelékek, martasok

- fozelekek  magyaros ,habarcsolasa”. nagy mennyiségi
sdritdanyag, rantas, habaras, tejszinnel, tejfollel

« krémlevesek, dusitas

Energia: 846 kcal, Zs: 36 g
/200 gramm

« kenyér vastag megkenése

« tunkolas”, porkoltszaft

» leveshez, fézelékhez kenyér fogyasztasa
« porcukorral valé megszoéras: palacsinta, tejbegriz
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%Mﬁ Mediterran diéta
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4 InBody kontroll -
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. testosszetétel e =
* 1zom-zsir analizis -. { 1
 elhizas diagnozis ,[I ¥
* test zsir es asvanyianyag mentes e

allapotanak egyensulya g
« szegmentalis 6dema s WY )
* viszceralis (zsigeri) zsirtertlet P — 4
 sulykontroll pomearama |
o fittségi mutato iR &
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 taplalkozas élettani, konyhai ismeretek

« gyakorlati elsajatitas: sutb6-f6z6 studio

« eélelmiszercimkék

« kOzetkeztetes

« kOzOs vasarlasok

« specialis diétas Uzletek: www.dietabc.hu, www.taca.hu
* mozgasprogram, gyogytornasz, edzd bevonasaval

* rendszeres kontroll (testsuly, BMI, labor, dietetikal,
orvosi, in-body)

o koz0Os oktatd taborok
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http://www.dietabc.hu/
http://www.taca.hu/

Semmelweis Egyetem |. sz. Gyermekklinika
Bp. 1083 Bokay J. u 54. tel:0620-825-8299
kisserikadietetikus@gmail.com
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