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1. გაიდლაინის დასახელება: ფენილკეტონურიით დაავადებულ 

ორსულთა მართვა 

2. გაიდლაინით მოცული კლინიკური მდგომარეობები და ჩარევები  
 

 დასახელება კოდი 

 კლინიკური მდგომარეობის დასახელება ICD 10  

1 კლასიკური ფენილკეტონურია E70.0 

2 სხვა ჰიპერფენილალანინემიები E70.1 

 ჩარევის დასახელება NCSP 

1  ულტრაბგერითი გამოკვლევა MADE2A 

 ლაბორატორიული მომსახურების დასახელება  

1 ფოლიუმის მჟავის განსაზღვრა სისხლში BL.16.2 

2 ვიტამინი B12 განსაზღვრა სისხლში BL.16.2 

3 ჰომოცისტეინის განსაზღვრა სისხლში BL.16.2 

4         ფენილალანინის განსაზღვრა სისხლში BL.8.1.8 

5 ფერიტინის განსაზღვრა სისხლში BL.7.10.5 

6 სისხლის საერთო ანალიზი LB.6 

7 სისხლში ამინომჟავების რაოდენობრივი განსაზღვრა BL.8.1 

 

3. გაიდლაინის შემუშავების მეთოდოლოგია 

წარმოდგენილი გაიდლაინი შემუშავებულია: 

ა) შემდეგი გაიდლაინის მიხედვთ: The complete European guidelines on phenylketonuria: 

diagnosis and treatment (2017); 

ბ) გაიდლაინის ავტორთა ჯგუფს რაიმე ცვლილება ორიგინალური გაიდლაინის  

რეკომენდაციებში არ შეუტანია.  
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4. გაიდლაინის მიზანი 

გაიდლაინის მიზანია ფენილკეტონურიით დაავადებულ ორსულთა მართვა  

საერთაშორისო მიდგომებისა და რეკომენდაციების გამოყენებით,  

სტანდარტიზებული მეთოდების დანერგვის გზით. ასევე გაიდლაინის მიზანს 

წარმოადგენს ფენილკეტონურიით დაავადებულ ორსულთა სწორი მკურნალობა და 

მონიტორინგი, რათა არ მოხდეს დაავადებისთვის დამახასიათებელი ჯანმრთელობის 

მდგომარეობის შეუქცევადი განვითარება ნაყოფისა და დედის ორგანიზმში.  

 

5. სამიზნე ჯგუფი 

გაიდლაინის სამიზნე ჯგუფს წარმოადგენს ფენილკეტონურიით დაავადებული 

პაციენტები ორსულობის დაგეგმვიდან, მთელი ორსულობის განმავლობასა და 

ლაქტაციის პერიოდში.  

 

6. ვისთვის არის გაიდლაინი განკუთვნილი 

გაიდლაინი განკუთვნილია მეან-გინეკოლოგებისთვის, რეპროდუქტოლოგებისთვის, 

ექიმი გენეტიკოსებისთვის, ნეონატოლოგებისთვის, რადიოლოგებისთვის, შინაგანი 

მედიცინის სპეციალისტებისთვის, გასტროენტეროლოგებისთვის, ოჯახის 

ექიმებისთვის, პედიატრებისთვის,  ენდოკრინოლოგებისთვის, 

ნუტრიციოლოგებისთვის, ზოგადად იმ ექიმი-სპეციალისტებისთვის, რომლებსაც 

პროფესიული საქმიანობიდან გამომდინარე შეხება აქვთ ფენილკეტონურიით 

დაავადებულ პაციენტებთან/ორსულებთან და დასაქმებულნი არიან პირველადი 

ჯანდაცვის რგოლსა და ჰოსპიტალურ სექტორში, ასევე, ჯანდაცვის მენეჯერებისთვის, 

ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტებისთვის და პაციენტთა 

ორგანიზაციებისთვის.  

 

7. სამედიცინო დაწესებულებაში გაიდლაინის გამოყენების პირობები 

გაიდლაინი გამოიყენება ამბულატორიულ და სტაციონარულ დაწესებულებებში, 

სადაც ხორციელდება ფენილკეტონურიით დაავადებულ პაციენტთა მომსახურება. 

გაიდლაინის გამოყენება იწყება ორსულობის დაგეგმვიდან ძუძუთი კვების 

დამთავრებამდე.  

 

8. რეკომენდაციები 

დაავადება ფენილკეტონურია არის მემკვიდრული ტიპის, სიცოცხლისათვის საშიში 

მდგომარეობა, რომლის დროსაც გვხვდება ფერმენტის - ფენილალანინ-

ჰიდროქსილაზის ნაკლებობა ან არარსებობა, მისი სინთეზის დარღვევის გამო. 

ფენილკეტონურია არის ერთ-ერთი ყველაზე ხშირი მეტაბოლური დაავადება, 
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რომლის სიხშირე მერყეობს და სხვადასხვა პოპულაციისთვის შეიძლება იყოს 

ინდივიდუალური. საქართველოს პოპულაციაში ეს ციფრი შეადგენს 1:6060 ცოცხალ 

ახალშობილზე, ევროპის ქვეყნებისთვის საშუალოდ 1:10000 ახალშობილზე. 

ფენილკეტონურიით დაავადებული არანამკურნალები პაციენტების უმეტეს ნაწილს 

უვითარდება გონებრივი განვითარების შეფერხება ან/და სხვა ტიპის ნევროლოგიური 

სიმპტომატიკა. შესაბამისად, ფენილკეტონურიის დროული დიაგნოსტიკა და მართვა 

მნიშვნელოვანია როგორც სამედიცინო, ისე სოციალური თვალსაზრისით.  

მრავალ ქვეყანაში, მათ შორის, საქართველოში ფენილკეტონურიის დიაგნოსტიკა 

ხდება ახალშობილობის პერიოდში, თანდაყოლილ მეტაბოლურ დაავადებებზე 

სკრინინგის შედეგად. პაციენტებს, რომელთაც აქვთ დაავადება და არ უტარდებათ 

მკურნალობა ფენილალანინის შემზღუდველი დიეტოთერაპიით, გამოუვლინდებათ 

ჯანმრთელობის სხვადასხვა მდგომარეობა, როგორიცაა: კანის და თვალის პიგმენტის 

ნაკლებობა, მიკროცეფალია, კრუნჩხვა, ზრდისა და განვითარების ეტაპების ჩამორჩენა. 

ახალშობილთა სკრინინგმა საშულება მისცა პაციენტებს, ადრეულ სტადიაზე 

გამოვლინდეს დაავადების არსებობა და დაიწყოს მკურნალობა პირველადი 

სიმპტომების გამოვლენამდე, რასაც არსებითი მნიშვნელობა აქვს ფენილკეტონურიის 

წარმატებული მართვისთვის. მნიშვნელოვანია ასევე ფენილკეტონურიით 

დაავადებული ორსული პაციენტების მართვა, რადგან სისხლში მომატებული 

ფენილალანინი მნიშვნელოვნად მოქმედებს ნაყოფის განვითარებაზე და იწვევს 

ნაყოფის სხვადასხვა ტიპის ანომალიას.  

 

8.1 ფენილკეტონურია და ორსულობა 

ფენილკეტონურიის მკურნალობის ძირითად მიზანს წარმოადგენს დედის 

ფენილკეტონურიის სინდრომის თავიდან აცილება. ორსულობის დროს სისხლში 

მაღალი ფენილალანინის მაჩვენებელი იწვევს ტერატოგენულ ზემოქმედებას ნაყოფზე, 

რომელიც გამოიხატება ნაყოფის ზრდის შეფერხებაში, განვითარების ეტაპების 

ჩამორჩენაში, მიკროცეფალიასა და გულის თანდაყოლილი მანკის განვითარებაში. თუ 

დაცულია მკურნალობის რეკომენდაციები, ამ შემთხვევაში გამოსავალი იქნება კარგი, 

ისეთივე როგორც ზოგად პოპულაციაში.  

 

8.2 გულის თანდაყოლილი მანკის რისკი 

სხვადასხვა კვლევაში აღწერილია ახალშობილები, რომელთაც განუვითარდათ 

თანდაყოლილი გულის მანკი. აღნიშნული ახალშობილების დედების სისხლის 

ფენილალანინის შემცველობა ორსულობის დროს იყო >1200მკმოლ/ლ, ან მერყეობდა 

900-1200 მკმოლ/ლ-მდე, როდესაც დედის სისხლში ფენილალანინის შემცველობა 

ორსულობისას შეადგენდა 120-360 მკმოლ/ლ გესტაციის პირველი 8 კვირის 

განმავლობაში, არცერთი გულის თანდაყოლილი მანკის შემთხვევა არ გამოვლენილა. 
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როდესაც ფენილალანინის რაოდენობა იყო 360-600 მკმოლ/ლ, გამოვლინდა 1 

შემთხვევა, 600-900 მკმოლ/ლ დროს გამოვლინდა 5 შემთხვევა, ხოლო>900 მკმოლ/ლ 

გამოვლინდა 26 შემთხვევა. არანამკურნალებ ან არაოპტიმალურად ნამკურნალებ 

ორსულებში ნაყოფის ანომალიის რისკი საგრძნობლად მომატებულია. 

 

8.3 მკურნალობის აუცილებლობის არარსებობა 

ფენილკეტონურიით დაავადებულ ორსულთა მკურნალობა არ არის აუცილებელი, 

თუ არანამკურნალებ შემთხვევაში მათ სისხლში ფენილალანინის რაოდენობა <360 

მკმოლ/ლ. აღნიშნული დადასტურებულია სხვადასხვა კვლევის საფუძველზე.   

რეკომენდაცია 1 - არანამკურნალებ პაციენტებში, რომელთა ფენილალანის რაოდენობა 

<360 მკმოლ/ლ, არ საჭიროებენ მკურნალობას არც ორსულობამდე და არც არსულობისას.  

 

8.4 მკურნალობის მიზნები/სამიზნე ფენილალანინის რაოდენობა 

ფენილკეტონურიით დაავადებულმა ქალბატონებმა ფენილალანინის შემზღუდველი 

დიეტოთერაპია უნდა დაიწყონ ჩასახვამდე. ასეთ შემთხვევაში ახალშობილები 

სიცოცხლეს იწყებენ დამაკმაყოფილებელი პოტენციალით. კვლევებმა აჩვენა, რომ 

დედის სისხლში ფენილალანინის რაოდენობა <360 მკმოლ/ლ ორსულობისას, 

სამომავლოდ უარყოფითად არ იმოქმედებს ბავშვის IQ-ზე, თუმცა ზედმეტად მკაცრმა 

დიეტამ შეიძლება გამოიწვიოს ნაყოფის ზრდის შეფერხება, ასევე გაზარდოს 

დიაბეტის, გულ-სისხლძარღვთა სისტემის დაავადებების, ჰიპერტენზიის რისკი. 

შესაბამისად ორსულობისას ფენილალანინის შემცველობა სისხლში <120 მკმოლ/ლ, 

ასევე, არ არის რეკომენდებული, რადგან ითვლება, რომ არანამკურნალები 

პაციენტები, რომელთა ფენილალანინის დონე სისხლში არ აღემატება 600 მკმოლ/ლ-ს, 

მკურნალობას არ საჭიროებენ. ამის მიუხედავად რეპროდუქციულ ასაკში 

ქალბატონებისთვის რეკომენდებულია მცირე დოზით ამინომჟავური დანამატის 

მიღება გემოს მიმღებლობისთვის. სამიზნე ფენილალანინის დონის მიღწევა 

სასურველია ორსულობის დადგომამდე. ნორმალური ფენილალანინის რაოდენობა 

სისხლში აუცილებელია ჩასახვამდე მინიმუმ 2 კვირით ადრე.  

რეკომენდაცია 2 - ნამკურნალებ ორსულ პაციენტებში ფენილალანინის დონე უნდა იყოს 

120-360 მკმოლ/ლ. 

რეკომენდაცია 3 - სამიზნე ფენილალანინის დონე სისხლში უნდა იყოს მიღწეული 

ორსულობის დადგომამდე, ან თუ ორსულობა უკვე დამდგარია, ამ შემთხვევაში რაც 

შეიძლება ადრე. 
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8.5 ორსულობის დაგეგმვა და მეთვალყურეობა 

დედის ფენილკეტონურია განიხილება, როგორც მაღალი რისკის ორსულობა. ექიმთან 

ვიზიტის მინიმალური რაოდენობა არის 1 ყოველ ტრიმესტრში, თუმცა სასურველია 

უფრო ხშირი ვიზიტები. მეტაბოლური კონტროლი ხორციელდება ყოველკვირეულად 

ფენილალანინის განსაზღვრით სისხლში ჩასახვამდე და 2-ჯერ კვირაში ჩასახვის 

შემდგომ. თუ ორსულობა არ დადგა 1 წლის განმავლობაში, აუცილებელია პაციენტის 

გადამისამართება რეპროდუქტოლოგთან, რადგან ფენილკეტონურიით 

დაავადებული ორსული მიეკუთვნება მაღალი რისკის ჯგუფს, რის გამოც 

აუცილებელია დეტალური მეთვალყურეობა ნაყოფზე ულტრასონოგრაფიული 

კვლევით. მშობიარობის შემდგომ პაციენტების მოვლა არის რუტინული, ისევე 

როგორც ჯანმრთელ პოპულაციაში. პაციენტმა სასურველია, გააგრძელოს 

ფენილალანინის შემზღუდველი დიეტოთერაპია.  

რეკომენდაცია 4 - ნაყოფის განვითარების შეფერხების მაღალი რისკის გამო, დედის 

ფენილკეტონურია და ორსულობა ითვლება მაღალ რისკ ჯგუფად. ამის მიზეზს ასევე 

წარმოადგენს მეტაბოლური კონტროლის სიძნელე. მნიშვნელოვანია ორსულის 

ზედამხედველობა მრავალდისციპლინური ექიმთა გუნდის მიერ. 

რეკომენდაცია 5 - ფენილალანინის განსაზღვრა სისხლში უნდა მოხდეს მინიმუმ 1-ჯერ 

კვირაში ჩასახვამდე და მინიმუმ 2-ჯერ კვირაში ჩასახმის შემდგომ. 

რეკომენდაცია 6 - რადგან ფენილკეტონურია და ორსულობა არის მაღალი რისკის 

ორსულობა, ამიტომ აუცილებელია ულტრაბგერითი კვლევის გამოყენება 18-22 

კვირაზე ორგანოების განვითარების სკრინინგისთვის. 

რეკომენდაცია 7 - მშობიარობის შემდგომ პაციენტმა უნდა მიიღოს სტანდარტული 

მოვლა, როგორც ჯანმრთელმა პაციენტმა. აუცილებელია პაციენტს ვურჩიოთ 

დიეტოთერაპიის გაგრძელება მშობიარობის შემდგომაც.  

რეკომენდაცია 8 - დიეტოთერაპიის სიმწვავის გათვალისწინებით აუცილებელია, 

წყვილს ვურჩიოთ რეპროდუქტოლოგთან ვიზიტი, თუ ჩასახვა არ მოხდა დაუცველი 

სქესობრივი კონტაქტიდან 6 თვის განმავლობაში.  

  

8.6 მშობიარობა და ახალშობილის მოვლა 

მშობიარობის შემდგომ ახალშობილებს, რომელთაც აქვთ თანდაყოლილი მანკები 

საჭიროებენ სპეციფიკურ მოვლას. ექოკარდიოგრამა აუცილებელია ჩატარდეს ყველა 

ახალშობილთან, რომელთა დედის სისხლში ჩასახვისას ფენილალანინი იყო მაღალი. 

ახალშობილების მოვლა, სუბოპტიმალური ორსულობის შემთხვევაში, უნდა მოხდეს 

სპეციალიზირებულ ცენტრებში, სხვა მაღალი რისკის ჯგუფის ახალშობილების 

მსგავსად. 
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8.7 არასასურველი ორსულობის პრევენცია 

დაუგეგმავი ორსულობა ფენილკეტონურიით დაავადებულ ქალბატონებში არის 

მნიშვნელოვანი ჯანმრთელობის პრობლემა. 2008 წელს ორსულობების 44% ევროპაში 

იყო დაუგეგმავი. დედის ფენილკეტონურიის სინდრომის განვითარება საჭიროებს 

პრევენციას. მნიშვნელოვანია პაციენტის კონსულტირება აღნიშნულ საკითხზე. 

ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტების რეგისტრის არსებობა და მათთან 

მუდმივი კონტაქტი არის ძალიან მნიშვნელოვანი საკითხი. რეპროდუქციული ასაკის 

ფენილკეტონურიით დაავადებულმა პაციენტებმა ყველა სახის 

ჰიპერფენილალანინემიის შემთხვევაში უნდა მიიღონ ინფორმაცია ოჯახის 

დაგეგმვისა და შესაძლო გართულებების რისკის შესახებ. 12 წლის ასაკიდან 

პაციენტებში სისტემატურად უნდა მოხდეს ცნობადობის ამაღლება 

პროფესიონალებთან კონსულტირების გზით.  ფენილკეტონურიის გუნდის მინიმუმ 1 

წევრს უნდა შეეძლოს გაუწიოს პაციენტს კონსულტირება სქესობრივ და 

რეპროდუქციულ საკითხებზე. მნიშვნელოვანია რჩევების ინდივიდუალიზირება 

კონკრეტული პაციენტისთვის. ასევე მნიშვნელოვანია რელიგიური და კულტურული 

ასპექტების გათვალისწინება. 

რეკომენდაცია 9 - არასასურველი ორსულობის თავიდან არიდებას სჭირდება 

მნიშვნელოვანი ძალისხმევა. სქესობრივი განათლება და კონტრაცეფციის შერჩევა 

წარმოადგენს საკვანძო ელემენტს აღნიშნული საკითხის მოგვარებისთვის.  

8.8 კვებითი რეკომენდაციები ორსულობის დროს ფენილკეტონურიით 

დაავადებულ პაციენტებში 

პაციენტის კვებითი სტატუსი მნიშვნელოვან ზემოქმედებას ახდენს ორსულობის 

მიმდინარეობაზე. კვებითი მენეჯმენტი მნიშვნელოვანი ასპექტია 

ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტის მართვისას. წონის კლება მკაცრი 

დიეტის ფონზე, ფოლიუმის მჟავის და ვიტამინ B12 დეფიციტი გავლენას ახდენს 

გამოსავალზე. პრაქტიკული ჩვევების გამომუშავება მნიშვნელოვანია, რათა პაციენტმა 

მოახდინოს საკუთარი დიეტოთერაპიის სწორი მენეჯმენტი.   

 

8.9 ფენილალანინის მიმართ ტოლერანტობა 

დედის ფენილალანინის მიმართ ტოლერანტობა განისაზღვრება დაავადების 

სიმწვავით. ტოლერანტობა იცვლება ორსულობის პერიოდში და დამოკიდებულია 

სხვადასხვა ასპექტზე, როგორიცაა ორსულობის ტრიმესტრი, ამინომჟავური 

კომპლექსის მიღება და სხვა. თუ ნაყოფს ასევე აღენიშნება დაავადება (იხ. ცხრილი №1). 

ფენილალანინის მიმართ ტოლერანტობა არ იმატებს ორსულობის მეორე და მესამე 

ტრიმესტრში. მეორე ტრიმესტრიდან იწყება ფენილალანინის მიმართ გაზრდილი 

მოთხოვნილების ფაზა, რომელიც გამოწვეულია დედის და ნაყოფის ანაბოლიზმით. 

რადგან ფენილალანინი არის ესენციური ამინომჟავა, მისი მიღება უნდა გაიზარდოს 
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50-100 მგ/დღ, თუ სისხლში ფენილალანინის დონე არის <120 მკმოლ/ლ, რაც უფრო 

ხანგრძლივია სისხლში ფენილალანინის დაბალი კონცენტრაციის ფაზა, მით უფრო 

მაღალია ნაყოფის განვითარების ჩამორჩენის რისკი. 

ცხრილი №1. ფენილალანინის მიმართ ტოლერანტობა ფენილკეტონურიით დაავადებულ 

ორსულებში 

ლიტერატურა პაციენტების 

რაოდენობა 

პირველი 

ტრიმესტრი 

მეორე 

ტრიმესტრი 

მესამე ტრიმესტრი 

Vockley 2014 აშშ 

გაიდლაინი 

265-770 მგ/დღ 400-1650მგ/დღ 700-2275 მგ/დღ 

Acosta 2001 240 456-684 მგ/დღ 528მგ/დღ 938-1248 მგ/დღ 

Thompson 1991 1 6 მგ/კგ/დღ  30 მგ/კგ/დღ 

Kohlschutter 2009 3 400 მგ/დღ  1700 მგ/დღ, მაქს 

600 მგ/დღ (ნაყოფის 

ფენილკეტონურია) 

Duran 1999 5 250-500 მგ/დღ 300-500 მგ/დღ  

Rohr 1987 3 450-800 მგ/დღ 720-1300 მგ/დღ 1300-1500 მგ/დღ 
 

 

რეკომენდაცია 10 - ორსულობისას ფენილალანინის შემცველობა <120 მკმოლ/ლ არ არის 

რეკომენდებული. 

 

რეკომენდაცია 11 - ფენილალანინის მიღება უნდა გაიზარდოს 50-100 მგ/დღ-ით თუ 

სისხლში ფენილალანინის დონე იქნება <120 მმკმოლ/ლ ორსულობის ნებისმიერ 

მომენტში. 

 

8.10 წონის მატება და ენერგეტიკული მოთხოვნილება 

წონის კლების გამო ორსულობის პირველ ტრიმესტრში ხშირია ფენილალანინის 

კონცენტრაციის მატება სისხლში. არაადეკვატური ენერგეტიკული ღირებულების 

მიღება ორსულობისას შეიძლება გამოწვეული იყოს უცილო პროდუქტების მწირი 

გემოვნებითი ღირებულებით, ამინომჟავური ნარევის ხელმიუწვდომობასთან, მადის 

კარგვასთან, რომელიც დაკავშირებულია გულის რევასთან და პირღებინებასთან. 

ნაყოფის მიკროცეფალიის განვითარების რისკი მნიშვნელოვნად იკლებს თუ ხდება 

დედის წონის ადეკვატური მატება. ენერგეტიკული მოთხოვნილება 

ინდივიდუალურია ყველა პაციენტში, მაგრამ გასათვალისწინებელია ორსულობამდე 

არსებული სხეულის მასის ინდექსი, წონის მატების დონე, დედის ასაკი, გესტაციური 

ასაკი, ფიზიკური აქტივობა და სისხლში ფენილალანინის კონტროლი (იხ. ცხრილი 

№2). საუკეთესო ინდიკატორს წარმოადგენს დედის წონის მატება და ახალშობილის 

დაბადების წონა 3.1-3.6 კგ.  დედის წონის მატების ოპტიმალური რაოდენობაა 10-14 კგ. 

თუ სახეზე გვაქვს წონის კლება, აუცილებელია კვების გაძლიერება იქამდე, სანამ 

სახეზე არ გვექნება წონის ადეკვატური ნამატი. თუმცა ასევე გასათვალისწინებელია, 

რომ ნორმაზე მეტად წონის მატება ასევე ასოცირებულია რისკის ჯგუფის 
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ორსულობასთან. ფენილკეტონურიით დაავადებულ ორსულებსა და ჯანმრთელ 

ორსულთა პოპულაციაში წონის მატება უნდა იყოს მსგავსი.  

 

ცხრილი №2. დამატებითი ენერგეტიკული საჭიროება ზოგადი პოპულაციის ორსულებში 

ლიტერატურა პირველი ტრიმესტრი მეორე ტრიმესტრი მესამე ტრიმესტრი 

UK SACN 2011 

 

- - 191კილოკალ/დღ 

FAO/WHO/UNU 

2001 

85 კილოკალ/დღ 360 კილოკალ/დღ 475 კილოკალ/დღ 

IOM 2005 

(ქალები 19-50წ) 

- 340 კილოკალ/დღ 452 კილოკალ/დღ 

IOM 2005 

(ქალები 14-18წ) 

- 340 კილოკალ/დღ 452 კიკოლკალ/დღ 

 

რეკომენდაცია 12 – წონის კლება უნდა იყოს თავიდან აცილებული განსაკუთრებით 

ორსულობის პირველ ტრიმეტრში. ასევე, თავიდან უნდა იყოს აცილებული წონის 

სწრაფი მატება. ჯანმრთელი წონის შენარჩუნება უნდა იყოს მართული მთელი 

ორსულობის განმავლობაში.  

 

8.11 ცილების მიმართ მოთხოვნილება 

დამატებითი მოთხოვნილება ცილის მიმართ ორსულობისას დაკავშირებულია 

სხეულის მასის მატებასთან. ჯანმრთელ პოპულაციაში ცილების მოხმარების გაზრდა 

რეკომენდებულია 1 გრ/დღ-ით. პირველ ტრიმესტრში, 10 გრ/დღ-ით მეორე 

ტრიმესტრში და 31 გრ/დღ-ით მესამე ტრიმესტრში. ზოგიერთ ლიტერატურაში 

აღწერილია ამინომჟავური კომპლექსის მიღების მატების მნიშვნელობა 15%-ით. 

ამინომჟავური კომპლექსის მცირე ოდენობით მიღება ასოცირებულია სისხლში 

ფენილალანინის მაღალ კონცენტრაციასთან. პაციენტებს, რომლებიც იღებენ 50%-ით 

ნაკლებ ცილას, ვიდრე რეკომენდებულია, განსაკუთრებით ორსულობის პირველ 

ტრიმესტრში, აქვთ მომატებული რისკი, ნაყოფის თანდაყოლილი გულის მანკის 

განვითარების, ვიდრე ზოგად პოპულაციაში. ორსულობისას საერთო ცილის მიღება 

≥70 გრ/დღ არის რეკომენდებული, თუმცა მნიშვნელოვანია პაციენტის წონის 

ინდივიდუალური განხილვა.  

 

რეკომენდაცია 13 - რათა მოხდეს ცილაზე გაზრდილი მოთხოვნილების კომპენსირება 

ორსულ პაციენტებში, აუცილებელია დამატებითი ცილის მიღება. დღიური ცილის 

მიღება (ბუნებრივი ცილის და ამინომჟავური დანამატის კომბინაციით) უნდა 

შეადგენდეს ≥70 გრ/დღ. 
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8.12 თიროზინით დატვირთვა 

თიროზინის დამატების აუცილებლობის შესახებ ცნობები დედის ფენილკეტონურიის 

დროს მწირია. რადგან თიროზინი იწარმოება ფენილალანინისგან, სისხლში 

ფენილალანინის სიმცირის გამო ეს პროცესი შეფერხებულია. საყურადღებოა ის 

ფაქტი, რომ ყველა ამინომჟავური დანამატი შეიცავს თიროზინს, რაც ნიშნავს იმას, რომ 

თუ პაციენტი  იღებს ამინომჟავურ დანამატს, თიროზინის ცალკე მიღება აუცილებელი 

არ არის. კვლევებმა ვერ აჩვენა კორელაცია დედის სისხლში თიროზინის 

შემცველობასა და ნაყოფის მდგომარეობას შორის.  

რეკომენდაცია 14 - თიროზინის მიღება რეკომენდებულია მინიმუმ 6 გრ/დღ. ეს 

რაოდენობა არის ამინომჟავურ დანამატში, რომელიც სრულად აკმაყოფილებს  

თიროზინის ყოველდღიურ მოთხოვნილებას ორსულ პაციენტებში.  

 

8.13 სასწრაფო დიეტოთერაპია დაუგეგმავი ორსულობის შემთხვევაში 

ორსულ პაციენტებში, იმ შემთხვევაში, თუ ორსულობა არ იყო დაგეგმილი 

აუცილებელია ფენილალანინის მიღების შეზღუდვა. პაციენტებს, რომლებიც 

დაორსულდნენ ფენილალანინის მაღალი კონცენტრაციის პირობებში, დასჭირდებათ 

განსაკუთრებული ზედამხედველობა, რათა მოხდეს ფენილალანინის დონის 

შემცირება სამიზნე რაოდენობამდე (იხ. ცხრილი №3).  დასაწყისში ფენილალანინის 

მიღება იქნება ისეთივე, როგორც 1-5 წლის ასაკში და დამოკიდებული იქნება 

დაავადების სიმწვავეზე.  

ცხრილი №3. ორსულობის ადრეულ სტადიაზე ტოლერირებადი ფენილალანინის რაოდენობა 

არამკაცრი დიეტის დროს.  

სისხლში ფენილალანინის კონცენტრაცია საშუალო ფენილალანინის რაოდენობა 

დიეტოთერაპიის დაწყებით სტადიაზე მგ/დღ 

>2000 150 

1600-2000 200 

1200-1600 300 

1000-1200 300 

 

რეკომენდაცია 15 - დაუგეგმავი ორსულობის შემთხვევაში პაციენტმა უნდა მიმართოს 

ექიმს პირველი 24 საათის განმავლობაში, რადგან მოხდეს პაციენტთან დიეტოთერაპიის 

ინიციაცია და ფენილალანინის კონცენტრაციის ნორმალიზება <7 დღის განმავლობაში. 

ფენილალანინი უნდა განისაზღვროს მკურნალობის დაწყებამდე. სასწრაფო დიეტა 

უნდა მოიცავდეს ცილას ≥70 გრ/დღ ოდენობით. დასაწყისისთვის სამიზნეთ უნდა იქნეს 

მიჩნეული ფენილალანინის მიმართ ტოლერანტობა, როგორც 1-5 წლის ასაკში. 

მკურნალობა ასევე დამოკიდებულა დაავადების სიმწვავეზე.  
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8.14 გულისრევა და პირღებინება 

გულისრევა და პირღებინება გვხვდება შემთხვევათა 85%-ში. ამან შეიძლება გავლენა 

მოახდინოს წონის მატებაზე და დიეტის ადეკვატურობაზე. საბოლოოდ ეს გამოიწვევს 

ფენილალანინის კონცენტრაციის მატებას სისხლში. სიმპტომები ძირითადად 

გამოვლინდება ორსულობის 5 კვირის ასაკში და გრძელდება ორსულობის 12 

კვირამდე (იხ. ცხრილი№4). ნაზოგასტრალური ზონდის გამოყენება რეკომენდებულია 

განსაკუთრებულად მწვავე შემთხვევების დროს, თუმცა ინფექიური დაავადებების 

რისკის გათვალისწინება მნიშვნელოვანია აღნიშნული პროცედურის დროსაც.  

 

ცხრილი №4. რეკომენდაციები გულისრევისა და პირღებინების საწინააღმდეგოდ 

კვებითი მიდგომები 

და ცხოვრების სტილი 

მცირე და ხშირი დაბალცილიანი საკვების და წასახემსებლის 

პორციები. ცივი კერძის მიღება შეიძლება იყოს მოსახერხებელი 

გაძლიერებული ყნოსვის შემთხვევაში. რეკომენდებულია 

დამატებით წყლის მიღება მთელი დღის მანძილზე მცირე 

ულუფებით, რომელიც გაჯერებულია გლუკოზით. თავიდან უნდა 

იყოს აცილებული კვების შემდგომ მოკლე დროში წოლით 

პოზიციაში მოთავსება. 

ამინომჟავური 

დანამატი 

მიღება აუცილებელია 5-6 ჯერ დღის განმავლობაში მცირე 

დოზებით. დამატებითი სითხის გამოყენება ეხმარება 

გულისრევის შემსუბუქებას. თუ გემოვნებითი თვისებების 

მიმართ ტოლერანტობა დაბალია, მაშინ უნდა განვიხილოთ 

კაფსულირებული ფორმით მისი მიღება.  

პრეპარატები უსაფრთხო ანტიმეტიკური თერაპია და მჟავიანობის დამწევი 

პრეპარატები უნდა გამოვიყენოთ, თუ სახეზეა შეუპოვარი 

პირღებინება, დისპეპსიის და მონელების დარღვევის მოვლენები. 
  

რეკომენდაცია 16 - ფენილკეტონურიით დაავადებულ ორსულებში გულისრევა და 

პირღებინება უნდა იყოს ნამკურნალები, რათა არ მოხდეს საკვების და ამინომჟავური 

დანამატის არაადეკვატური მიღება, რაც გამოიწვევს სისხლში ფენილალანინის 

კონტროლის შეფერხებას, დედის წონის მატების შეფერხებას და გაზრდის ნაყოფის 

განვითარების ხელის შეშლის რისკს.  

8.15 ფოლიუმის მჟავით დატვირთვა 

ფოლიუმის მჟავა მნიშვნელოვანია როგორც ჩასახვამდე, ასევე ორსულობის დროს. 

მისი მიღება მნიშვნელოვნად ამცირებს ნერვული მილის დეფექტების განვითარებას. 

პირველი 12 კვირის განმავლობაში პაციენტებს ენიშნებათ ფოლიუმის მჟავა 400 

მკგრ/დღ. მიუხედავად იმისა, რომ ამინომჟავური დანამატი შეიცავს ფოლიუმის 

მჟავას, მისი დამატებით დანიშვნა რეკომენდებულია ორსულობის ადრეულ ეტაპზე.  

სისხლში უნდა მოხდეს ჰომოცისტეინის განსაზღვრა, რადგან არ განვითარდეს 

ვიტამინ B12-ის უკმარისობა. 
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რეკომენდაცია 17 – 400 მკგრ ფოლიუმის მჟავის ყოველდღიური მიღება 

რეკომენდებულია ჩასახვამდე და ორსულობის პირველი 12 კვირის განმავლობაში, 

ამინომჟავურ დანამატში ფოლიუმის მჟავის შემცველობის მიხედავად. 

 

8.16 ეიკოზაპენტანის მჟავის EPA და დოკოზაჰექსანის მჟავის DHA ოპტიმალური 

კონცენტრაცია 

EPA  და DHA მნიშვნელოვანი კომპონენტებია ორსულთათვის. ისინი ამცირებენ 

დაადრევ მშობიარობას. ფენილკეტონურიით დაავადებული ორსული 

პაციენტებისთვის რეკომენდებულია მათი დამატებით მიღება ≥200 მგ/დღ. მათი 

მიღება ასევე რეკომენდებულია ჩასახვამდე პერიოდში. ბევრი ამინომჟავური 

დანამატი შეიცავს აღიშნულ ორივე ნივთიერებას. მნიშვნელოვანია მოხდეს ცხიმოვანი 

მჟავების სტატუსის განსაზღვრა ჩასახვამდე ან ორსულობის ადრეულ ფაზაში. 

რეკომენდაცია 18 – 200 მგ/დღ DHA მიღება რეკომენდებულია ყველა 

ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტისთვის, რომელიც გეგმავს ორსულობას და 

ორსულობისას.  

 

8.17 ნუტრიენტების მონიტორინგი 

მნიშვნელოვანია რომ ძირითადი ნუტრიენტების მონიტორინგი მოხდეს ჩასახვამდე 

და ორსულობის დადგომისას. შემდგომი მონიტორინგი საჭირო ხდება მხოლოდ 

მწვავე უკმარისობის დროს.  

რეკომენდაცია 19 - მნიშვნელოვანი ნუტრიენტები, რომელთა განსაზღვრა უნდა მოხდეს 

ჩასახვამდე და ორსულობისას არის: ფოლიუმის მჟავა, ვიტამინი B12, ჰომოცისტეინი, 

ფერიტინი, სისხლის საერთო ანალიზი, სისხლში ამინომჟავების რაოდენობრივი 

განსაზღვრა. დამატებითი მონიტორინგი საჭიროა მეორე და მესამე ტრიმესტრში იმ 

შემთხვევაში, თუ გამოვლინდა რომელიმე კომპონენტის უკმარისობა.  

 

8.18 ძუძუთი კვება და ლაქტაცია 

ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტების ახალშობილებს გააჩნიათ 

მეტაბოლიზმი დედის რძეში შემავალი ფენილალანინის მიმართ. ერთადერთი 

ძუძუთი კვების უკუჩვენება არის დედის მკურნალობა BH4-ით. არსებობს ცნობა იმის 

შესახებ, რომ ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტების რძე შეიცავს 

ფენილალანინის მაღალ კონცენტრაციას, ვიდრე ჯანმრთელ პოპულაციაში. ხსენში 

ფენილალანინის რაოდენობა შეადგენს 130 მგ/100 მლ,  86 მგ/100 მლ 6 დღის შემდგომ, 

ხოლო 74 მგ/100 მლ 13 დღის შემდგომ. ფენილკეტონურიით დაავადებულ დედას 

შეუძლია ძუძუთი კვებოს ახალშობილი, რომელსაც ასევე აღენიშნება დაავადება. 

აღნიშნული ხდება დიეტის პრინციპების გამოყენებით. რადგან ენერგეტიკული 
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მოთხოვნილება არის მომატებული რძის წარმოქმნის პროცესში, მნიშვნელოვანია 

კვებითი ღირებულების გაზრდა 505-675კილოკალორიით/დღ. მშობიარობის შემდგომ 

ხშირია სისხლში ფენილალანინის კონცენტრაციის მატება კატაბოლიზმის გამო. 

მშობიარობის შემდგომ მნიშვნელოვანია დედის მიერ დიეტოთერაპიის გაგრძელება. 

რეკომენდაცია 20 - დედის ფენილკეტონურიის შემთხვევაში არ არსებობს ძუძუთი 

კვების უკუჩვენება, მიუხედავად იმისა ახალშობილს გამოუვლინდება თუ არა 

ფენილკეტონურია. 

რეკომენდაცია 21 - ყველა პაციენტს სჭირდება კვებითი მხარდაჭერა ლაქტაციის 

პერიოდში, იმის მიუხედავად აგრძელებს თუ არა ის დიეტოთერაპიას.   

 

8.19 საგანმანათლებლო პროგრამები ფენილკეტონურიით დაავადებულ 

ორსულთათვის 

დაბალცილიანი დიეტა წარმოადგენს სირთულეს ორსული პაციენტებისთვის. მათ 

სჭირდებათ მხარდაჭერა და კონსულტირება აღნიშნულ თემაზე. მრავალი პაციენტი 

იმყოფება წარმატებულ დიეტაზე მთელი ცხოვრების განმავლობაში, მაგრამ მაინც 

უჭირთ ორსულობისას სისხლში ფენილალანინის ნორმალური რაოდენობით  

შენარჩუნება. არსებობს სპეციალური საგანმანათლებლო პროგრამები ორსული 

პაციენტებისთვის, რომელიც ეხმარება პაციენტს, მიიღოს მეტი განათლება 

დიეტოთერაპიის აუცილებლობის და მისი წარმართვის შესახებ. მნიშვნელოვანია 

ასევე ოჯახის მხარდაჭერა. ზოგიერთი პაციენტის მოთავსება ხდება სტაციონარში 3-5 

დღიანი ინტენსიური საგანმანათლებლო კურსისთვის. ასევე მნიშვნელოვანია, 

პაციენტმა შეძლოს დამოუკიდებლად ფენილალანინის სინჯის აღება 

ტესტირებისთვის. 

რეკომენდაცია 22 - საგანმანათლებლო პროგრამების არსებობა აუცილებელია 

პაციენტების მხარდასაჭერად, როგორც ორსულობამდე, ასევე მთელი ორსულობის 

განმავლობაში. 

8.20 BH4 მკურნალობა და ორსულობა 

მედიკამენტების კლინიკური კვლევა ორსულობისას არაეთიკურია, შესაბამისად, 

ორსულობისას BH4  გამოყენების ცნობები არასაკმარისია, არ არსებობს კვლევა და 

ინფორმაცია ორსულობისას BH4 დოზირების შესახებ. სხვადასხვა კვლევამ, 

რომელშიც ორსულები ჩასახვამდე და ორსულობისას იღებდნენ BH4-ის დოზას 3-

17მკ/კგ სხეულის წონაზე, არ გამოავლინა ნაყოფის რაიმე პათოლოგია. ასევე 

გამოვლინდა, რომ BH4-ით ნამკურნალები პაციენტების ახალშობილებს ჰქონდა 

უკეთესი ჯანმრთელობის მდგომარეობა. BH4-ით მკურნალობა შესაძლებელია 

გაგრძელდეს ორსულობის დროსაც, მხოლოდ იმ შემთხვევაში, თუ პაციენტი არის 

მკურნალობაზე დადასტურებულად დადებითი პასუხის მქონე. BH4-ზე დადებითი 
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პასუხის პოტენციურობა ვლინდება გენოტიპირებით და BH4-ით დატვირთვის 

ტესტით.  

რეკომენდაცია 23 - თუ პაციენტს უჭირს ფენილალანინის სამიზნე რაოდენობის მიღწევა 

სისხლში ჩასახვამდე და ორსულობისას, აუცილებელია განხილული იყოს პაციენტთან 

BH4 გამოყენება. 

 

9. მოსალოდნელი შედეგები 

გაიდლაინის დანერგვა ხელს შეუწყობს ფენილკეტონურიის ეფექტურ მართვას 

ორსულებში. გაიდლაინის გამოყენება დაავადების მართვას გახდის ხარჯთეფექტურს 

და სტანდარტიზებულს. გასათვალისწინებელია ის ფაქტი, რომ ფენილკეტონურია 

წარმოადგენს ქრონიკულ მემკვიდრულ დაავადებას და მისი მართვა გრძელდება 

მთელი ცხოვრების განმავლობაში, ამიტომ განსაკუთრებით მნიშვნელოვანია, 

გაიდლაინი ორიენტირებული იყოს პაციენტის/ორსულის კეთილდღეობასა და 

უწყვეტ მკურნალობაზე. 

 

10. აუდიტის კრიტერიუმები 

1. რამდენი პაციენტია დიაგნოსტირებული დაავადება ფენილკეტონურიით? 

2. რამდენი პაციენტია დიაგნოსტირებული კეთილთვისებიანი 

ჰიპერფენილალანინემიით? 

3. რეგისტრირებული პაციენტებიდან რამდენი არის მდედრობითი სქესის? 

4. რამდენი პაციენტის არის რეპროდუქციულ ასაკში? 

5. რამდენი ორსულობის შემთხვევა არის აღწერილი ფენილკეტონურიით 

დაავადებულ პაციენტებში, რომლებიც აღრიცხვაზე იმყოფებიან სახელმწიფო 

პროგრამაში? 

6. რამდენი პაციენტი აცხადებს უარს მკურნალობაზე? 

7. რამდენი ფენილკეტონურიით დაავადებული პაციენტი იღებს სრულფასოვან 

სქესობრივ განათლებას? 

8. საშუალოდ რამდენი ორსულობა გვხდება ფენილკეტონურიით დაავადებულ 

პაციენტთა ოჯახებში, რომლებიც უარს ამბობენ პრენატალურ დიაგნოსტიკაზე? 

 

11. გაიდლაინის გადახედვის ვადები 

სასურველია გაიდლაინი გადაიხედოს და შეივსოს გამოყენებული წყაროების 

განახლების შემთხვევაში, ახალი მტკიცებულებების გათვალისწინებით.    
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12. გაიდლაინის დანერგვისთვის საჭირო რესურსი 

გაიდლაინის დანერგვისთვის საჭირო ადამიანური და მატერიალურ-ტექნიკური       

რესურსი მოცემულია ცხრილი №5-ში.   

 

 ცხრილი № 5 ადამიანური და მატერიალურ-ტექნიკური რესურსი 

რესურსი 

 

ფუნქციები/მნიშვნელობა შენიშვნა 

ადამიანური  

 

  

ექიმი გენეტიკოსი 

 

 

 

 

მეან-გინეკოლოგი                              

 

 

რადიოლოგი 

კონსულტაცია დაავადების შესახებ 

კლინიკური შეფასება 

მკურნალობა 

მონიტორინგი 

 

ორსულობის მართვა 

 

 

სამეანო ექოსკოპია 

 

სავალდებულო 

 

 

 

 

სავალდებულო 

 

 

სავალდებულო 

 

 

ექთანი სისხლის აღება და სხვადასხვა 

მანიპულაციების შესრულება 

პაციენტების ისტორიის მენეჯმენტი 

 

სავალდებულო 

რეგისტრატორი პაციენტების რეგისტრაცია 

პაციენტების არღიცხვა 

 

სასურველი 

მენეჯერი/ადმინისტრატორი გაიდლაინის დანერგვის ხელშეწყობა, 

დანერგვაზე მეთვალყურეობა; 

აუდიტის ჩატარება და შედეგების 

ანალიზი 

სასურველი 

მატერიალურ-ტექნიკური 

 

  

რისკის შეფასების სქემა რისკის პროფილის შეფასება სავალდებულო 

ლაბორატორია 

 

 

 

 

სისხლის საერთო ანალიზი 

ფენილალანინის 

განსაზღვრა სისხლში 

ვიტამინი B12 განსაზღვრა 

სისხლში 

პაციენტის ზოგადი მდგომარეობის 

შეფასება 

პაციენტის მკურნალობის 

ეფექტურობის მონიტორინგი 

სავალდებულო  

 

 

 

 

სასურველი 

სავალდებულო 

 

სასურველი 

 

სასურველი 
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ჰომოცისტეინის განსაზღვრა 

სისხლში 

ფერიტინის განსაზღვრა 

სისხლში 

სისხლში ამინომჟავების 

რაოდენობრივი განსაზღვრა 

 

 

სასურველი 

 

სასურველი 

სადიაგნოსტიკო 

აღჭურვილობა 

 

 

ულტრაბგერითი 

გამოკვლევა 

პაციენტის მდგომარეობის შეფასება 

მკურნალობის 

ეფექტურობის მონიტორინგი 

სასურველი 

 

 

 

სავალდებულო 

 

პაციენტის 

საგანმანათლებლო 

მასალები. 

  პაციენტის ინფორმირება სასურველი 

 

 

13. რეკომენდაციები გაიდლაინის ადაპტირებისთვის ადგილობრივ 

დონეზე 

 

გაიდლაინის ადაპტირებისთვის აუცილებელია შემდეგი ღონისძიებების 

განხორციელება:  

 გაიდლაინის ელექტრონული ვერსიის განთავსება საქართველოს 

ოკუპირებული ტერიტორიებიდან დევნილთა, შრომის, ჯანმრთელობისა და 

სოციალური დავის სამინისტროს ვებ-გვერდზე (www.moh.gov.ge);  

 გაიდლაინის საფუძველზე უწყვეტი სამედიცინო განათლების (უსგ) პროგრამის 

შემუშავება და ჯანდაცვის პერსონალისთვის ტრენინგების ორგანიზება;  

 გაიდლაინის პრაქტიკაში დანერგვის შეფასება კლინიკური აუდიტის 

საშუალებით.  
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 14. გაიდლაინის ავტორები 

 

დოდო აგლაძე - პედიატრიული ქირურგიის ცენტრის KidCo გენეტიკის 

დეპარტამენტის ექიმი გენეტიკოსი, კლინიკური მედიცინის სამეცნიერო კვლევითი 

ინსტიტუტის ონკოლოგიური გენეტიკის განყოფილების ხელმძღვანელი. 

 

ლალი მარგველაშვილი - პედიატრიული ქირურგიის ცენტრის KidCo გენეტიკის 

დეპარტამენტის ხელმძღვანელი, ექიმი გენეტიკოსი, ნუტრიციოლოგი. 

 

სოფიო ბოჯგუა - მეან-გინეკოლოგი, დავით გაგუას კლინიკა. ,,ექიმები 

საზოგადოებისთვის“ ასოციაციის პრეზიდენტი.  

 

ზაზა ბოხუა - თსსუ რეპროდუქციული ჯანმრთელობის დეპარტამენტის 

ასოცირებული პროფესორი, თსსუ დიპლომისშემდგომი სამედიცინო განათლების 

და უწყვეტი პროფესიული განვითარების ინსტიტუტის დირექტორი, საქართველოს 

მეან-გინეკოლოგთა ასოციაციის გენერალური მდივანი. 

 

ოლეგ ქვლივიძე - ნიუ ვიჟენ უნივერსიტეტის პროფესორი, გენეტიკური და იშვიათი 

დაავადებების საქართველოს ფონდის აღმასრულებელი დირექტორი.   
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