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DIETA Z ISTOTNYM OGRANICZENIEM BIAŁKA NATURALNEGO (PKU) 

 Dieta z istotnym ograniczeniem białka naturalnego jest specjalistyczną modyfikacją diety podstawowej, 

przeznaczoną dla pacjentów z wrodzonymi zaburzeniami metabolizmu aminokwasów,  

w szczególności z fenyloketonurią, a także w chorobie syropu klonowego, tyrozynemii  

typu 1 oraz homocystynurii. Jej zasadniczym celem jest ograniczenie podaży aminokwasów egzogennych 

pochodzących z naturalnych źródeł białka, przy jednoczesnym zapewnieniu prawidłowej podaży energii  

i niezbędnych składników odżywczych poprzez stosowanie preparatów żywności specjalnego przeznaczenia 

medycznego. 

Podstawą postępowania dietetycznego jest ścisła kontrola ilości białka naturalnego dostarczanego  

z żywności tradycyjnej. Całkowita podaż białka w diecie stanowi około 10% wartości energetycznej,  

z czego nawet 80% pochodzi z preparatów białkozastępczych, pozbawionych lub ubogich w określone 

aminokwasy toksyczne metabolicznie. Ilość białka naturalnego zwykle nie przekracza 12 g na dobę, przy czym 

dokładny limit ustalany jest indywidualnie przez lekarza i dietetyka w oparciu o wyniki badań biochemicznych  

i tolerancję metaboliczną pacjenta. 

Rozkład makroskładników obejmuję 55–65% energii z węglowodanów oraz 30–40% energii z tłuszczu,  

przy maksymalnym ograniczeniu nasyconych kwasów tłuszczowych. Spożycie błonnika powinno wynosić  

co najmniej 25 g na dobę, a sodu nie więcej niż 2000 mg dziennie. 

Dieta opiera się głównie na specjalistycznych produktach niskobiałkowych oznaczonych symbolem PKU, takich jak 

mąki, pieczywo, makarony, ryż, płatki oraz desery niskobiałkowe, które stanowią główne źródło energii. 

Uzupełnieniem jadłospisu są warzywa i owoce o niskiej zawartości białka, ziemniaki i bataty w kontrolowanych 

ilościach oraz produkty skrobiowe. Naturalne źródła białka zwierzęcego i roślinnego (mięso, ryby, jaja, nabiał, 

nasiona roślin strączkowych, orzechy) są całkowicie wyeliminowane. 

W diecie dopuszcza się stosowanie wzbogacanych napojów roślinnych oraz roślinnych zamienników produktów 

mlecznych o bardzo niskiej zawartości białka, pod warunkiem kontroli składu. Tłuszcze powinny pochodzić 

głównie z olejów roślinnych, oliwy z oliwek, miękkich margaryn wysokiej jakości oraz niewielkich ilości masła,  

przy wykluczeniu smalcu, twardych margaryn oraz olejów tropikalnych. 

Posiłki powinny być spożywane regularnie, pięć razy dziennie, w stałych porach, z zachowaniem zasad 

różnorodności pod względem konsystencji, koloru i technik kulinarnych.  

Zalecane metody przygotowania potraw obejmują: 

• gotowanie 

• duszenie  

• pieczenie z niewielką ilością tłuszczu 

• smażenie dopuszcza się sporadycznie 

Należy ograniczyć spożycie soli i cukru dodanego, unikać potraw ciężkostrawnych i wzdymających. Przy doborze 

produktów szczególną uwagę zwraca się na ich jakość, świeżość, sezonowość oraz precyzyjne oznaczenie 

zawartości białka. 

Dieta PKU wymaga stałego monitorowania biochemicznego oraz ścisłej współpracy pacjenta z zespołem 

medycznym. Jest to dieta lecznicza o charakterze dożywotnim w większości wrodzonych zaburzeń 

metabolicznych i powinna być prowadzona pod kontrolą specjalisty. 
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Grupa 

produktów 
Zalecane  Niezalecane 

Produkty 

zbożowe 

mąki, pieczywo, makarony, ryż, płatki 

niskobiałkowe PKU, tapioka, sago, 

skrobie 

tradycyjne mąki, pieczywo, kasze, płatki, 

makarony, wypieki 

Warzywa 

większość świeżych i gotowanych 

(marchew, cukinia, pomidor, dynia, 

kapusta, ogórek itd.) 

smażone i z dużą ilością tłuszczu 

Warzywa – 

ograniczane 

brokuły, szpinak, groszek, kukurydza, 

awokado (do 150 g/dzień) 
— 

Ziemniaki, 

bataty 
gotowane, pieczone (1x dziennie) frytki, smażone 

Owoce 
świeże, mrożone, suszone wybrane, 

musy, sorbety, dżemy niskosłodzone 

w syropach, kandyzowane, wysokosłodzone, 

marynowane 

Rośliny 

strączkowe 
— wszystkie 

Orzechy, 

pestki, 

nasiona 

— wszystkie 

Mięso i 

wędliny 
— wszystkie 

Ryby i owoce 

morza 
— wszystkie 

Jaja zamienniki jaj PKU jaja i potrawy z jaj 

Mleko i nabiał 
napoje roślinne o bardzo niskim białku, 

wegańskie zamienniki wzbogacane 
mleko i przetwory 

Tłuszcze 
oleje roślinne, oliwa, miękka 

margaryna, masło, śmietanka 

smalec, łój, twarde margaryny, majonez, 

tłuszcz palmowy/kokosowy 

Desery 
budyń PKU, kisiel, galaretka z agaru, 

słodycze PKU 

tradycyjne słodycze, czekolada, galaretka z 

żelatyny 

Napoje 

woda, herbaty, kawa zbożowa, 

kompoty niskosłodzone, soki 

warzywne 

słodkie napoje, energetyki, alkohol, mocna 

kawa/herbata 

Przyprawy 
zioła naturalne, sól i cukier w małych 

ilościach 

kostki rosołowe, gotowe sosy, musztarda, sos 

sojowy, słodziki 

 
 


