Cilem této diplomové prace je podat prehled souéasnych znalosti
o syndromu materské fenylketonurie a porovnat je s patnéctiletou zkusenost
Z metabolického centra Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady. Studovanou
skupinu tvorilo 29 Zen, kterym se narodilo celkem 41 déti (22 z nich pochéazelo
z téhotenstvi s prekoncepcné zavedenou fenylalanin-restriktivni  dietou).
Sledované antropometrické znaky déti (vyska, vaha, obvod hlavy) pfi porodu i
v jednom roce véku vykazuji statisticky vyznamné niz8i hodnoty v porovnani s
celostatnim prumérem. Celkem byl hlasen vyskyt lehcich forem poskozeni
u sedmi déti (17%), u dalSich 4 déti (10%) bylo pozorovano téZ3i poskozeni ve
formé vrozenych srdeénich vad. Vyskyt patologickych nalezi byl spojen
s vysokymi hladinami materské fenyalaninémie a byl devétkrat Ccastejsi
u téhotenstvi bez diety. Celkova intrauterinni expozice ditéte fenylalaninu velmi
vyznamné zaporné korelovala s obvodem hlavy ditéte (pfi porodu i v jednom
roce véku), stejné jako s jeho vyskou v jednom roce. Nejlepsi vysledek
téhotenstvi Ize ocekavat, pokud je docileno jesté pred pocetim optimalni
metabolické kompenzace matky s hladinami fenylalaninémie nizsimi neZ 6

mg/dL a tyto hladiny jsou udrZovany po celé téhotenstvi.



