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Leczenie chorych z klasyczną postacią fenyloketo-
nurii (PKU) polega na stosowaniu restrykcyjnej diety 
w celu ograniczenia podaży fenyloalaniny (Phe). Wczes-
ne wprowadzenie leczenia dietetycznego i ścisłe jego 
przestrzeganie zapewnia normalny rozwój umysłowy 
dzieciom obciążonym defektem przemiany fenyloa-
laniny. Jednakże, jak wykazały badania, dzieci z PKU, 
w porównaniu do zdrowych rówieśników, wykazują 
gorsze zdolności poznawcze oraz zaburzenia zachowa-
nia, takie jak nadpobudliwość, impulsywność, mniejsza 
skrupulatność, słabsza zdolność skupienia uwagi – po-
mimo zachowania prawidłowych stężeń Phe we krwi. 
Prawdopodobnie ma to związek z wykazanymi przez kil-
ka zespołów badaczy (Beblo S i wsp., Sanjurjo P i wsp. 
van Gool C, Galli C), niższymi w porównaniu do zdro-
wych rówieśników, stężeniami we krwi i w erytrocy-
tach długołańcuchowych wielonienasyconych kwasów 
tłuszczowych z rodziny omega-3 (LC-PUFA omega-3), 
głównie kwasu dokozaheksaenowego (DHA). Te niedo-
bory są szczególnie wyraźne w pierwszym roku życia, 
prawdopodobnie z powodu ściślejszego przestrzegania 
diety w tym okresie, a także szybszego metabolizmu 
(turnover) kwasów tłuszczowych.

Dieta chorych na PKU, uboga w białko pochodzenia 
zwierzęcego i roślinnego, nabiał i ryby nie zapewnia 
prawidłowej dla rozwoju układu nerwowego dziecka 
niezbędnej ilości LC-PUFA. W efekcie ich stężenie 
w surowicy krwi i w erytrocytach jest u nich znacznie 
obniżone. Biorąc pod uwagę, że DHA są podstawowym 
składnikiem lipidów błon komórkowych neuronów i są 
niezbędne do prawidłowej mielinizacji dróg nerwowych, 
zaopatrzenie organizmu w ten kwas jest dla chorych na 
PKU szczególnie istotne. Dotyczy to zwłaszcza okresu 

płodowego w ostatnim trymestrze ciąży oraz okresu 
niemowlęcego i poniemowlęcego, kiedy ośrodkowy 
układ nerwowy dziecka najintensywniej się rozwija.

Wykazano, że suplementacja DHA w diecie dzieci cho-
rych na PKU, poprawia rozwój sprawności narządu 
wzroku – ostrość widzenia badaną za pomocą reakcji 
na wywołane potencjały wzrokowe (Agostini i wsp. 
2000, Beblo i wsp. 2001) oraz wpływa na poprawę 
koordynacji precyzyjnej sprawności ruchowej (Beblo 
i wsp. 2007). LC-PUFA modulują również metabolizm 
eikozanoidów – hamują powstawanie leukotrienów 
i prostaglandyn. Ponadto udowodniono, że mają rów-
nież protekcyjne działanie na układ krążenia – hamują 
syntezę trójglicerydów, cholesterolu LDL, zmniejszają 
wydzielanie cytokin prozapalnych, zmniejszają agrega-
cję płytek krwi, pośrednio wpływają na obniżenie ciśnie-
nia tętniczego, są więc inhibitorami rozwoju miażdżycy 
oraz zapobiegają wystąpieniu w przyszłości „zespołu 
metabolicznego”.
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Chorzy na fenyloketonurię, którzy nie mogą spożywać 
wystarczającej ilości pokarmów zawierających DHA 
w diecie, powinni otrzymywać suplementację prepa-
ratami omega-3 w formie preparatów. 

Dzienne spożycie DHA w diecie osób 
dorosłych wynosi 500 – 1000 mg/dobę, 

a u dzieci 15 – 40 mg/kg/dziennie. 
Kobiety chore na PKU, które zachodzą w ciążę, 
powinny również dodatkowo stosować preparaty 
omega-3, szczególnie w ostatnim trymestrze cią-
ży, a później przez cały okres karmienia niemowląt 
w dawce 1000 – 1500 mg/dobę.


