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Darba izmantotie saisinajumi

PKU fenilketontrija

Phe fenilalanins



Ievads

Fenilketoniirija (FKU) ir biezaka iedzimta aminoskabju vielmainas slimiba. FKU izraisa
fenilalantna hidroksilazes deficits — enzima trukums, kas nodrosina fenilalanina (Phe) parveidi
par tirozinu, ka rezultata Phe uzkrajas asinis un izraisa neatgriezeniskus centralas nervu
sist€tmas bojajumus (Blau et al., 2010). Paaugstinatai Phe koncentracijai ir neirotoksiska
iedarbiba, kas noved pie smagas garigas atpalicibas, epilepsijas un kustibu ierobezojumiem.

Lidz §im galvena FKU arstéSanas metode ir stingra di€ta ar zemu fenilalanina saturu,
papildus lietojot Phe nesaturoSus L-aminoskabju maisijumus (MacDonald et al., 2020). Phe ir
neaizvietojama aminoskabe, kas ir sastopama visos olbaltumvielas saturoSos partikas
produktos, pieméram, gala, piena produktos, olas un zivis. Klasiskas FKU gadijuma vidgjais
pielaujamais Phe daudzums diena atbilst aptuveni 4-6 gramiem dabigo olbaltumvielu jeb
200-300 mg dabiga fenilalanina (van Wegberg et al., 2025). Diéta ar zemu olbaltumvielu saturu
ir loti ierobezojoSa un var veicinat vairaku uzturvielu nepietiekamibu, jo produkti ar augstu
fenilalantna saturu kalpo ka piesatinato un nepiesatinato taukskabju, ipaSi garo kézu
polinepiesatinato taukskabju, ka arT cinka, seléna un joda avots. (Okano et al., 2016).

Efektiva FKU parvaldiba ir cieSi saistita ar pacientu un vinu aprapétaju zinasanam par
arst€Sanu, ka arT ar arst€Sanas rezima ieveéroSanu. P&tfjumi liecina, ka nepietickamas apripétaju
zinasanas ir saistitas ar sliktaku di€tas ievérosanu, kas savukart izraisa nepietickamu metabolo
kontroli (Kaloteraki et al., 2025).

Vel viens nozimigs FKU diétas kontroles aspekts ir uzticamu partikas produktu sastava
datu pieejamiba. Pacientiem ar FKU nepiecieSama preciza informacija par dabigo
olbaltumvielu un Phe saturu partikas produktos, lai noteiktu, kuru produktu daudzums uztura
biitu jaaprékina vai kuri produkti lietojami bez ierobezojumiem. Vairakiem augu izcelsmes
produktiem nav precizi zinama uzturveértiba (Araujo et al., 2017). Tas rada griitibas dictas
planoSana un var nevajadzigi ierobeZot partikas daudzveidibu, samazinat uztura kvalitati un
palielinat arsteéSanas slogu. Tadel partikas produktu, kurus potenciali varétu ieklaut FKU diéta,
uzturvielu analize ir nozimiga, lai uzlabotu praktiskas uztura rekomendacijas un atbalstitu
elastigaku, uzturvertibas zina pilnvertigaku edienkartes planosanu.

Starptautiskie p&tijumi apliecina, ka zinaSanas par FKU un di€tas ievéroSana ir nozimigi
arst€Sanas panakumu noteicoSie faktori. Witalis et al. (2017) zinoja, ka tikai 45% pacientu
zinaja savas dienas Phe uznemsanas rekomendacijas un tikai 27% zinaja Phe saturu vismaz tr1s
no Cetriem pétitajiem partikas produktiem. Savukart nesena sistematiska parskata apstiprinats,
ka zema Phe satura digtas ievéroSanu ietekm@ pacienta vecums, izglitiba, gimenes faktori un
profesionalais atbalsts. Tadel So aspektu izpéte Latvija ir nepiecieSama, lai identific€tu uztura

riskus, zinaSanu trikumus un lidzestibas izaicinajumus, ka arT izstradatu pieradijumos balstitas



rekomendacijas FKU digtas parvaldibas un ilgtermina metabolisma rezultatu uzlaboSanai

(Witalis et al., 2017).

Promocijas darba meérkis
Novertet antropometriskos parametrus, biokimiskos raditajus, metabolo kontroli un ar
slimibu saistitas zinasanas Latvijas pediatriskajiem pacientiem ar fenilketontriju, ka ar noteikt

FKU diétas kontrolei nozimigu partikas produktu uzturvertibu un sastavu.

Promocijas darba uzdevumi

1. Novertet FKU pacientu antropometriskos parametrus un uzturvielu uznemsanu, salidzinot
tos ar kontroles grupu.

2. Analizeét FKU pacientu biokimiskos raditajus, tostarp taukskabju profilu, un salidzinat Sos
datus ar kontroles grupa novérotajiem raditajiem.

3. Izpétit partikas produktu sastavu, kas potenciali varétu bt ieklauti FKU pacientu diéta, ipasu
uzmanibu pieversot fenilalanina saturam.

4. Izvertet FKU pacientu un vinu apripétaju zinasanas un izpratni par slimibu un tas diétisko
arsteSanu.

5. Novertet FKU pacientu metabolo kontroli laika posma no 2023. Iidz 2025. gadam, balstoties

uz Phe analizu datiem.

Promocijas darba hipotezes

1. Pacientiem ar FKU antropometriskie parametri, uzturvielu uznpemSana un biokimiskie
raditaji atskiras no kontroles grupas raditajiem.

2. Retak lietotu partikas produktu uzturvértibas noteikSana lauj identificét papildu produktus,
kas varétu but pieméroti ieklauSanai fenilketoniirijas diéta, tadgjadi paplasinot uztura
daudzveidibu un elastibu.

3. Augstaks zinaSanu ltmenis par FKU un labaka lidzestiba di€tiskajai arst€Sanai ir saistiti ar

labaku metabolo kontroli pacientiem ar FKU.

Promocijas darba novitate

Sis promocijas darbs sniedz pirmo visaptvero$o uztura stavokla, biokimisko profilu,
metabolisma kontroles un ar slimibu saistito zinaSanu novértg§jumu pacientiem ar
fenilketontiriju Latvija. Atskiriba no iepriekS€jiem petijumiem, kuros parasti apliikoti atseviski
FKU parvaldibas aspekti, Saja darba vienota pétijuma ietvara integréta uzturvielu uznemsanas,
antropometrisko parametru, biokimisko markieru, tostarp taukskabju statusa, partikas produktu

sastava analizes un pacientu un apriipétaju zinaSanu izverteésana.



Promocijas darba novitate ir ar1 taukskabju profilu un lipidu metabolisma raditaju
izvertéSana Latvijas pediatriskajiem pacientiem ar FKU, salidzinot tos ar kontroles grupas
dalibniekiem. Tas lauj padzilinati izprast, ka miiza garuma ievérota di€ta ar zemu fenilalanina
saturu var ietekmét ne tikai Phe kontroli, bet art plasakus vielmainas, tostarp ar kardiovaskularo
risku saistitus, parametrus.

Vel viens nozimigs darba ieguldijums ir vietgji pieejamu partikas produktu, kas varétu
biit nozimigi FKU diéta, uzturveértibas analize. Nosakot izvéléto partikas produktu
olbaltumvielu un fenilalanina saturu, pétijums sniedz praktiskas rekomendacijas produktu
klasificeSanai ka piemé&rotiem neierobeZotam patérinam vai tadiem, kuri jaaprékina ka
fenilalantna/olbaltumvielu apmainas vienibas.

Promocijas darbs sniedz arT pirmo noveértgjumu Latvija par zinasanam saistiba ar FKU
pacientu un apripétaju vidi. Salidzinot zinasanu limeni ar metabolo kontroli, p&tijuma
identificeti kliniski nozimigi zinasanu trikumi un uzsveérta nepiecieSamiba p&c mérketas
izglitosanas, Tpasi parejas perioda no apriipétaja vaditas di€tas kontroles uz patstavigu dictas

kontroli.



Secinajumi

. Lieka svara un aptaukoSanas izplatiba pacientiem ar FKU augstaka neka vispargja
populacija. Lai gan pacienti ar FKU uznéma mazak tauku neka kontroles grupa, to uznemtais
daudzums neatbilda Veselibas ministrijas noteiktajam rekomendacijam, kas ir izstradatas
veseliem bérniem un tadeél var pilniba neatspogulot bérnu ar FKU specifiskas uztura
vajadzibas. Mikroelementu uznems$ana visas vecuma grupas parsniedza rekomend&tos
daudzumus.

. FKU pacientiem tika konstatétas lipidu vielmainas izmainas, tostarp palielinata
transtaukskabju un samazinata polinepiesatinato taukskabju uznemsSana, ka ari izmainits
lipidu profils, ko raksturoja statistiski nozimigi zemaka augsta blivuma lipoproteinu
koncentracija (p < 0,001).

. Kopuma tika identificéti 16 partikas produkti, kuru lietoSana jaierobezo un kuri jaieklauj Phe
uzskaites sistema, savukart 18 produkti ar Phe saturu zem 75 mg uz 100 g tika atziti par
piemerotiem neierobezotam pat€rinam.

. Apriipetajiem kopuma ir labakas zinasanas par FKU dié&tas kontroli neka pacientiem, Tpasi
praktiskajos uztura un ar di€tas kontroli saistitajos jautajumos.

. Laika posma no 2023. [idz 2025. gadam FKU pacientu metabolaja kontrol€ netika novérotas
statistiski nozimigas izmainas. Tomér metabolai kontrolei bija tendence pasliktinaties,

pieaugot bérna vecumam, par ko liecinaja pieaugosais medianais fenilalanina Iimenis.



Priekslikumi

. Veicinat regularu uztura dienasgramatu aizpildiSanu FKU pacientu un vinu apripétaju vidd,
lai uzlabotu diétas Iidzestibu un precizak pielagotu individualizgtas uztura rekomendacijas.

. Izstradat vizuali uztveramus un vecumgrupam atbilstosus izglitojosSus materialus FKU
pacientiem un vinu gimen&m par slimibas specifiku un tas diétisko parvaldibu.

. leviest struktur€tu un regularu bioktmisko raditaju kontroli, analizu rezultatus tiesi sasaistot
ar individualizétam uztura un terapijas korekcijam.

. Izveidot un uzturét publiski pieejamu un regulari atjauninatu Latvijas partikas produktu
sastava datubazi, lai atvieglotu precizu uzturvielu, olbaltumvielu un Phe satura aprékinasanu
ikdiena.

. Izstradat specializétu mobilo lietotni FKU pacientu un vinu apriipétaju atbalstam, integréjot
taja uztura dienasgramatu, partikas produktu datubazi, automatiskus Phe un olbaltumvielu

aprekinu rikus, ka arT atgadinajumu un biokimisko rezultatu uzskaites sisteému.
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Pateicibas

Vispirms es vélos izteikt milzigu pateicibu savai promocijas darba vaditajai profesorei
Madarai Auzenbahai par vinas zinaSanam, padomiem, atbalstu un pacietibu. Jusu ticiba man
biezi bija lielaka par manu ticibu sev. Tapat sirsnigi pateicos dr. med. Lindai Gailitei par
pardomatajam konsultacijam un palidzibu visos §1 cela posmos.

Izsaku vislielako pateicibu visiem kolégiem Bérnu kliniskas universitates slimnicas
Reto slimibu koordinacijas centra par palidzibu un atbalstu. Ipasi vélos pateikties kolegei Alinai
Kirillovai, kuras paSaizliedziba, uznemoties atbildibu par pacientu apripi, lava man
koncentréties uz promocijas darba pabeigSanu.

Visdzilako pateicibu vélos izteikt savai gimenei: viram Aleksandram un meitai Agatai,
vecakiem Jelenai un Jurijam, masai Marinai un vinas gimenei, ka ar7 vira vecakiem Natalijai
un Vjadeslavam. Jusu milestiba, atbalsts, speks un iedvesma ir bijusi §1 sasnieguma pamats.
Bez Jums tas nebiitu bijis iesp&jams.

Nobeiguma velos izteikt patiesu pateicibu visiem pétijuma dalibniekiem un vinu
aprupétajiem. Jusu atsauciba, veltttais laiks un sniegtas atbildes bija loti nozimigas §1 pétijuma
istenosana. Paldies par uztic€Sanos un ieguldijumu, kas palidz&ja padzilinat izpratni par

fenilketontriju.
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