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Fenilketonurija serganciy vaiky psichiné sveikata
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Santrauka. Lietuvoje vykdomas visuotinis naujagimiy tikrinimas, todél yra galimybé vos
gimusiam kudikiui diagnozuoti paveldimq medziagy apykaitos ligq — fenilketonurijq. Jei si liga
negydoma, ji lemia psichinés ir fizinés raidos trikumus. Kuo anksciau pradedamas gydymas,
skiriant nebaltymine dietq, tuo geresné ligos prognozeé. Net ir gydoma fenilketonurija, kaip ir
dauguma kity létiniy ligy, gali lemti vaiko emocinius ir elgesio sunkumus. Lemiamais Sios ligos
atveju gali tapti jvairiis veiksniai, susije su liga arba su artimiausia vaiko aplinka.

Sio tyrimo metu jvertinta skirtingo amziaus fenilketonurija serganciy vaiky psichiné sveikata,
Jji lyginta su sveiky (tai yra neserganciy létine liga) vaiky kontroline grupe. Vaiky elgesio bei
emocinés raidos ypatumai tyrinéti atsizvelgiant i su liga susijusius veiksnius (fenilanino
koncentracija kraujyje, intelekto koeficientas ir kt.) ir artimiausios aplinkos veiksnius (tévy reakcija
i vaikui diagnozuotq ligq, jos priémimas ir susitaikymas su ja).

Ivadas

Fenilketonurija (FKU) — tai autosominiu recesy-
viniu bidu paveldima medziagy apykaitos liga, kuri
pasireiskia persistentine aminorfigsties fenilalanino
(Phe) koncentracija kraujyje (6). Dél fermento defekto
pazeidziamas fenilalanino virtimas tirozinu. Organiz-
me kaupiasi metabolitai, trikdoma kity aminorGgsciu
apykaita, o tai labai sutrikdo centrinés nervy sistemos
raida.

Nuo 1975 mety Lietuvoje vykdomas visuotinis
naujagimiy tikrinimas norint laiku diagnozuoti Sig liga.
Lietuvoje FKU nustatoma vidutini$kai vienam i§ 9
tikstan¢iy naujagimiy (7). Kuo anksé¢iau pradedamas
gydymas, tuo geresné yra vaiko psichiné ir fiziné raida.
Jau 5-6 ménesiy negydomo kiuidikio, sergancio FKU,
biiklé pradeda blogéti: gali prasidéti traukuliai, jis tam-
pa dirglus arba atvirk$¢iai — vangus, sutrinka psicho-
motoriné raida (6, 7). Beveik visada negydomi FKU
sergantys pacientai yra protiskai atsilike.

Pagrindinis FKU gydymo metodas yra speciali
dieta, kurios tikslas — riboti daug fenilalanino turin¢iy
maisto produkty vartojima. Vaikams (jvairiy tyrimy
duomenimis, bent iki 10 mety, pageidautina ir ilgiau)
negalima valgyti mésos, zuvies, kiausiniy, stirio, anks-
tiniy darzoviy, kruopy, Sokolado, kakavos, miltiniy
produkty. Galima valgyti tokius maisto produktus, ku-
rivose yra labai nedaug Phe: vaisius, kai kurias dar-
zoves, augalinj aliejy, cukry, medu. Sergantiems FKU
skiriama specialiy aminortig§¢iy misiniy, kuriuose

beveik néra Phe.

Ivertinant FKU serganciy vaiky psiching sveikata,
daugiausia yra tyrinétas ju intelektas ir mokymosi
pasickimai. Pastaraisiais deSimtmeciais atkreiptas
démesys ir i elgesio sunkumus. Daugelyje pasaulio
Saliy (JAV, Anglijoje, Vokietijoje, Lenkijoje, Pran-
cuzijoje ir kt.) atliktuose tyrimuose apibendrinama,
kad:

1. Nuo gimimo gydomi FKU sergantys vaikai pa-
prastai yra normalaus intelekto; tiesa, intelekto
koeficientas Siek tiek zemesnis negu tévy, kity
Seimos vaiky arba bendraamziy (8, 15, 17). Be to,
nustatytas tiesioginis rySys tarp vidutinés Phe
koncentracijos ir intelekto testy duomeny (15, 17,
21).

2. Sie vaikai turi kai kuriy neuropsichologiniy triiku-
muy: jy aritmetiniai, lingvistiniai ar vizualiniai-erd-
viniai gebéjimai yra Siek tiek prastesni negu tokio
pat amziaus vaiky, neserganciy FKU (5, 17, 18).

3. Nuolat gydomi FKU sergantys vaikai turi daugiau
emociniy ir elgesio sunkumy negu sveiki ju bend-
raamziai. Psichopatologijos rizika, ypac paauglys-
téje, yra mazdaug 1,5 karto didesné negu bendro-
joje populiacijoje (4, 11-13, 18, 21). Labiausiai
nuo FKU gydomi vaikai skiriasi nuo nesergan¢iyju
emociniais sunkumais (tai yra didesniu nerimas-
tingumu, depresiSkumu, uzdarumu, psichosoma-
tiniais skundais ir kt.). Elgesio sunkumy (agresy-
vumo, destruktyvumo ar delinkventinio elgesio)
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iverCiai yra tokie patys kaip ir sveiky vaiky (19,

21).

4. Tiesioginio rySio tarp Phe koncentracijos bei
gydomy FKU sergan¢iy vaiky emociniy sunkumuy
nerandama, todél jie aiSkinami psichologiniy
veiksniy jtaka (19, 21). Daroma prielaida, kad
svarby vaidmenj atlieka gydymas (nuolatiné
itampa, kasdienés stresinés situacijos dél to, kad
reikia laikytis grieztos dietos) bei kiti veiksniai,
susije su artimiausia vaiko aplinka (tévy reagavi-
mas | vaiko liga, atmosfera Seimoje, tévy santykiai
su serganciu vaiku ir kt.) (8, 19).

Pagrindinis Sio darbo tikslas —jvertinti bei aprasyti
skirtingo amziaus Lietuvos vaiky, sergan¢iy fenilke-
tonurija, psiching sveikata bei ja itakojancius veiks-
nius.

Tiriamyjy kontingentas ir tyrimo metodai

Tyrime dalyvavo 45 FKU sergantys vaikai, kurie
yra gydomi ir ju raida stebima Zmogaus genetikos
centre. Vaiky amzius nuo 2 iki 14 mety. Analizuojant
tyrimo duomenis, vaikai buvo suskirstyti i dvi amziaus
grupes: 1) 2-6 mety, arba ikimokyklinio amziaus
grupg (ja sudaré 15 vaiky); 2) 7-14 mety, arba mo-
kyklinio amziaus grupe (ja sudaré 30 vaiky). Paly-
ginimui buvo atrinkta kontroliné sveiky vaiky grupé
(45 tiriamieji), atitikusi FKU vaiky grupe pagal amziy,
lyti, kai kuriuos demografinius rodiklius (gyvenamaja
vieta, tévy iSsimokslinima ir kt.).

Vaiky emociniai ir elgesio sunkumai buvo verti-
nami tévams pateikiant Vaiky elgesio klausimyna
(VEK) (Child Behavior Checklist), parengta T. Achen-
bach’o (1991). Klausimyne yra 120 (4-18 mety
vaikams) arba 106 (2—3 mety vaikams) teiginiai apie
vaiko elgesi (pvz., “elgiasi kaip jaunesnio amziaus vai-
kas”, “skundziasi vieniSumu”, “meluoja ar apgaudi-
néja” ir kt.). Juos tévai vertina nuo 0 iki 2 baly pagal
tai, kiek konkretus teiginys tinka ju vaiko elgesiui
aprasSyti. Visi teiginiai sugrupuoti i aStuonis (4-18
mety) arba SeSis (2—3 mety) elgesio ir emocinius
sindromus:

Uzdarumas.

Somatiniai skundai (be aiSkios prieZasties).
Nerimas/depresija.

Agresyvumas.

Bendravimo sunkumai (tik 4—18 mety vaikams).
Mastymo sunkumai ir (arba) {kyrumas (tik 4—18
mety vaikams).

Démesio sunkumai (tik 4—18 mety vaikams).
Delinkventinis elgesys (tik 4—18 mety vaikams).
. Miego sunkumai (tik 2—3 mety vaikams).

0 Destruktyvus elgesys (tik 2—3 mety vaikams).
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Bendrasis uzdarumo, somatiniy skundy bei nerimo
ir depresijos skaliy jvertis ivardijamas kaip emociniai
vaiko sunkumai (pasireiskiantys vidiniais i§gyveni-
mais, angl. internalizing problems). Bendrasis agresy-
vaus ir destruktyvaus arba delinkventinio elgesio ska-
liy jvertis vadinamas vaiko elgesio sunkumais (angl.
externalizing problems). Susumavus visy skaliy balus,
gaunamas visy emociniy ir elgesio sunkumy jvertis.

Vaiky intelektas buvo vertinamas Vekslerio vaiky
intelekto skale (WISC-R). Bendrasis intelekto koefi-
cientas (IQ) ivertintas 25 FKU sergantiems ir 25
sveikiems 7—-14 mety vaikams.

Ligos sunkumas buvo vertinamas atsizvelgiant {
prading Phe koncentracija ir fenilananino toleravima.
Vidutiné Phe koncentracija kraujyje buvo nustatyta
25 FKU sergantiems 7—14 mety vaikams.

Tévy reagavimas | vaikui diagnozuota liga buvo
vertinamas straipsnio autoriy parengtu klausimynu.
Tévy prasyta atsakyti | klausimus apie tai, kaip jie
jautési, suzinoje diagnoze, kokius iSgyvenimus patyré,
kaip ilgai tai truko ir kt.

Statistiné duomeny analizé atlikta su statistinio
paketo “SPSS-9” versija. Dviejy grupiu vidurkiams
palyginti naudotas Mann-Whitney (U) ir Stjudento (t)
kriterijai. Koreliacija tarp kintamyjy apskai¢iuota
naudojant Pearson’o (r) koreliacijos koeficienta (inter-
valiniams duomenims) bei Kendell tau (tvarkos
duomenims).

Tyrimo rezultatai ir jy aptarimas

Ikimokyklinio amziaus (2—6 mety) fenilketonurija
serganciy ir sveiky vaiky emociniy ir elgesio sunkumy
verciai pateikiami 1 paveiksle. Taigi sergantys FKU
vaikai yra Siek tiek uzdaresni, nerimastingesni/de-
presiskesni. Somatiniy nusiskundimy (be aiskios prie-
zasties) jverciai atvirks$ciai — sveiky vaiky yra auks-
tesni. Elgesio sunkumy jverc¢iu FKU sergantys ikimo-
kyklinio amziaus vaikai nesiskiria nuo kontrolinés
grupés vaiky. Agresyvumu sveikieji vaikai net lenkia
serganciuosius FKU.

Visi Sie skirtumai néra statistiskai reikSmingi.
Mazy vaiky emociniai ir elgesio sunkumai mazai
tyrinéti ir kity autoriy (15). Jie sutampa su §io tyrimo
duomenimis, jog ikimokyklinio amziaus FKU ser-
gantys vaikai emociniais ir elgesio sunkumais nesi-
skiria nuo sveiky bendraamziu.

Lyginant mokyklinio amziaus (7-14 mety) FKU
serganciy vaiky ir sveiky bendraamziy emocinius ir
elgesio sunkumus, nustatyta reik§mingy skirtumy (2
pav.). Naudojant Stjudento (t) kriteriju dviejy grupiu
vidurkiams palyginti, statistiskai reikSmingy skirtumuy
nustatyta uzdarumo, nerimo/depresijos, démesio ir
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1 pav. Ikimokyklinio amzZiaus (2-6 mety) FKU serganciy ir sveiky vaiky emociniy ir elgesio sunkumy
vidurkiy palyginimas
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2 pav. Mokyklinio amziaus (7-14 mety) FKU sergan¢iy ir sveiky vaiky emociniy ir elgesio sunkumy
vidurkiy palyginimas

bendravimo sunkumy skalése (p<0,01). Statistiskai
reikSmingai skiriasi ir emociniy sunkumy bei visy
elgesio sunkumy jveréiai (p<0,01). Panasts FKU ser-
ganc¢iy mokyklinio amziaus vaiky ir paaugliy elgesio
ypatumai nurodomi ir kity Saliy atliktose psicho-
loginése studijose (4, 12, 14, 15, 20, 21). Taciau skir-
tingai negu minétuose tyrimuose miusy mokyklinio
amziaus FKU serganciy tiriamyjy agresyvumo lygis
taip pat yra statistiskai reikSmingai aukstesnis negu
sveiky vaiky (p<0,05).

Sio tyrimo duomenimis, net 64 proc. FKU ser-
ganciy vaiky (ir tik 8 proc. sveikyju) turi mokymosi
sunkumu. DaZniausiai nurodomi sunkumai yra prasta
atmintis, negebé¢jimas sukaupti démesio, létas mo-
kymasis, nenustygimas vienoje vietoje. Taigi viena i$
priezasciy, kodél fenilketonurija sergantys mokyklinio
amziaus vaikai turi daugiau elgesio sunkumu, gali biti
mokymosi sunkumai. Be to, mokymosi sunkumams
atsirasti jtakos gali turéti ligos ypatumai, ypac¢ didesné
Phe koncentracija kraujyje. Mokymosi sunkumai gali
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statistiSkai reik§minga neigiama koreliacija, kai p<0,01 ir p<0,05.

statistiSkai reik§minga teigiama koreliacija, kai p<0,05.

3 pav. Koreliacijos tarp FKU serganc¢iy vaiky (N=25) amziaus, intelekto koeficiento,
Phe koncentracijos kraujyje ir elgesio sunkumy

biti susije ir su zemesniu vaiky, gydomy nuo FKU,
intelekto koeficientu, kuris, kaip teigia daugelio tyrimy
autoriai, taip pat priklauso nuo dabartinés (stebétos
testavimo metu) arba vidutinés (stebétos viso gydymo
eigoje, t.y. nuo gimimo) Phe koncentracijos kraujyje.

Mokyklinio amziaus tiriamyjy, serganciy fenil-
ketonurija, intelekto koeficiento vidurkis yra 88 balai
(standartinis nuokrypis — 14 baly). FKU serganciyju
vidutinis IQ yra statistiSkai reikSmingai Zemesnis negu
vidutinis sveiky bendraamziy intelekto koeficientas,
kuris yra 107 balai (standartinis nuokrypis — 12 baly).
I$samiau paanalizavus kaip FKU serganciy vaiky 1Q
susijes su vidutine Phe koncentracija kraujyje, elgesio
sunkumais ir amzZiumi, nustatyta keletas statistiskai
reik§mingy koreliaciju (3 pav.).

Taigi vidutinis Phe lygis kraujyje reikSmingai
teigiamai susijes tik su somatiniais skundais (p<0,05).
I8 tiesy vaikai, sergantys FKU ir turintys aukstesne
Phe koncentracija kraujyje, gali turéti daugiau soma-
tiniy nusiskundimy ar neaiskios kilmés fiziniy simp-
tomu, kuriuos tévai jvardija kaip galvos, pilvo ar kito-
kius skausmus be aiskios medicininés priezasties. Kiti
elgesio ypatumai tiesiogiai su Phe koncentracija néra
susije. Ta patvirtina ir kity autoriy pateikiami duome-
nys (20, 21).

FKU serganciy vaiky intelekto koeficientas reiks-
mingai neigiamai koreliuoja su vidutine Phe koncent-
racija kraujyje (p<0,05). Be to, jaunesniy FKU sergan-
¢iu pacienty intelekto lygis yra aukstesnis, o vidutiné
Phe koncentracija Zemesné negu vyresniy (rasta reiks-
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mingai neigiama koreliacija tarp amziaus, Phe ir 1Q,
p<0,01). Tai gali buti susijg su tuo, kad pacientas griez-
tai laikosi fenilketonurijos gydymui biitinos dietos.
Apskritai vyresnio amziaus vaikai arba paaugliai, ne
tik sergantys fenilketonurija, bet ir kitomis létinémis
ligomis, pavyzdziui, cukriniu diabetu, maziausiai
paklusta gydytojo nurodymams (11, 21).

FKU serganc¢iyjy amzius neigiamai koreliuoja su
elgesio sunkumais, tai yra agresyviu ir delinkventiniu
elgesiu (p<0,05). Kai kuriy autoriy duomenimis, tai
yra jprastas vaiky raidos désningumas. Paprastai su
amziumi mazéja elgesio, bet daugéja emociniy sun-
kumy (22).

Pagaliau intelekto koeficientas musy tiriamoje
grupéje vaiky, gydomy nuo FKU, reikSmingai nei-
giamai koreliuoja su emociniais sunkumais (p<0,01).
Tai yra, zemesnio intelekto sergantys vaikai yra
uzdaresni, nerimastingesni, depresiskesni. Aukstesnis
nerimastingumo lygis ir vengiantis elgesys biuidingi ir
zemesnio intelekto ar lengvai protiskai atsilikusiems
vaikams (22). Taigi ne aukstesné Phe koncentracija
kraujyje, o zemesnis 1Q, kuris susijgs su aukStesne
Phe koncentracija, gali lemti fenilketonurija serganciy
vaiky emocinius ir elgesio sunkumus.

FKU diagnozuojama labai anksti, tai yra per pir-
maji vaiko gyvenimo meénesi, ir $i diagnozeé neisven-
giamai gali turéti jtakos ne tik tévy emocinei savijautai,
bet ir ju elgesiui su serganciu vaiku. Todé¢l, miisy
manymu, svarbu paanalizuoti, kaip tévy reagavimas {
vaikui diagnozuotg liga gali buti susijgs su FKU
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Neigiamas tévy reagavimas 1 vaiko liga

Somatiniai
skundai

*——©

Emociniai
sunkumai

statistiskai reikSminga teigiama koreliacija, kai p<0,05.

4 pav. Tévy reagavimo | vaiko liga ir FKU serganc¢iy vaiky emociniy ir elgesio sunkumy rysys

serganciy vaiky psichine sveikata.

Neigiama tévy reakcija i vaikui diagnozuota liga
(pavyzdziui, tévai ilgai negaléjo susitaikyti su mintimi,
jog vaikas serga; jautési pasimete, sumisg, pikti, kal-
tino save, vengeé biiti su vaiku ir t.t.) reikSmingai ko-
reliuoja su vaiky somatiniais skundais ir bendruoju
emociniy sunkumy jverciu (4 pav.). Biitent emociniais
sunkumais FKU sergantys vaikai labiausiai skiriasi
nuo sveiky bendraamziy.

Tévai yra labiausiai atsakingi uz savo vaiky, ypac
kol jie mazi, gydymo veiksminguma (8). Taigi galima
daryti prielaida, kad neigiamas tévy reagavimas {
vaikui diagnozuota liga gali lemti ir apskritai prastesni
psichologinj prisitaikyma prie gydymo reikalavimy.
Konkreciai fenilketonurijos atveju tai reiskia aukstesni

Tévy kaltés
ir (arba)
pykcio
jausmai

Visi elgesio ir emociniai
sunkimai

*———0

Phe lygi, kuris susijgs su somatiniais vaiky skundais,
0 netiesiogiai, t.y. per Zemesni IQ ir su emociniais
sunkumais. Taciau kol kas tai tik prielaidos, kurioms
patikrinti reikia surinkti daugiau duomeny ir atlikti
iSsamesng¢ juy analize.

ReikSmingi duomenys gauti, atskirai iSanalizavus,
kaip su fenilketonurija serganciy vaiky emociniais ir
elgesio sunkumais susijusios tokios tévy reakcijos,
kaip saves, kity, Dievo (dél vaiko ligos) kaltinimas (5
pav.). Sergancius vaikus auginanc¢iy tévy pyktis ir
(arba) saves kaltinimas reik§mingai teigiamai kore-
linoja su vaiko uzdarumu (p<0,05), nerimu/depresy-
vumu (p<0,01), bendruoju emociniy sunkumy jverciu
(p<0,05), bendravimo ir démesio sunkumais (p<0,05),
ir visy elgesio sunkumy jveréiu (p<0,01). Sis tyrimas

Uzdarumas

Nerimas/depresija

Bendravimo sunkumai

Démesio sunkumai

Emociniai sunkumai

statistiSkai reikSmingas teigiamas rySys, kai p<0,01.

5 pav. Tévy saves kaltinimo ir (arba) pykéio ir FKU sergancdiy vaiky emociniy ir elgesio
sunkumy rySys
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yra koreliacinis ir apraSomasis, todél negalima spresti
apie priezastinguma, tai yra, ar tikrai prastas tévy
psichologinis prisitaikymas ir reagavimas kaltés ir
pykcio jausmais i vaiko liga lemia prastesni serganciy
vaiky psichologini prisitaikyma, emocinius ir elgesio
sunkumus. Gali biiti, jog prastesné FKU serganciy
vaiky psichiné sveikata, lemiama organinio ligos
poveikio, stiprina tévy kaltés ir pyk¢io jausmus. Taciau
organinis ligos poveikis vaiko psichinei raidai
priklauso nuo gydymo veiksmingumo, uz kuri, kaip
minéta, atsakingi ir tévai. Taigi fenilketonurijos atveju,
kaip ir kity ligy, kai reikalingas nuolatinis gydymas,
tévy isitikinimai apie vaiko ligg ir reakcijos { ja, ma-
noma, yra vienas svarbiausiy veiksniy jveikiant ta liga
ir uztikrinant kuo geresng serganc¢iy vaiky psiching
sveikata (8). Todél Seima, kurioje auga fenilketonurija
sergantis vaikas, turéty gauti psichologing pagalba

Q1).

ISvados
1. Fenilketonurija sergantys vaikai turi daugiau
emociniy sunkumuy, tai yra jie uzdaresni, nerimastin-

gesni ir (ar) depresiskesni negu ju sveiki bendraamziai.

2. Vyresniy fenilketonurija serganciy vaiku psi-
chiné sveikata yra prastesné negu jaunesniy. Mokyk-
linio amziaus vaikams, sergantiems FKU, atsiranda
mokymosi sunkumuy, be to, daugéja bendravimo ir
démesio sunkumuy.

3. Fenilketonurija sergan¢iy vaiky intelekto koefi-
cientas yra reikSmingai zemesnis negu sveiky bend-
raamziy. FKU serganciy vaiky zemesnis 1Q, susijes
su aukstesne vidutine Phe koncentracija, reikSmingai
koreliuoja su vaiky emociniais ir visais elgesio sun-
kumais. Taigi ligos sunkumo laipsnis ir gydymo veiks-
mingumas turi jtakos FKU sergan¢iy vaiky intelekto
raidai ir psichinei sveikatai.

4, Tévy kaltés ir (arba) pyk¢io jausmai yra reiks-
mingai susij¢ su emociniais fenilketonurija serganciy
vaiky sunkumais. Todél kuo anks¢iau turéty buti jver-
tintas tévu psichologinis susitaikymas su vaiko liga.
Biitina kuo anksé¢iau konsultuoti tévus, aptariant ju
psichologini reagavima i vaikui diagnozuota liga, gy-
dymo reikalavimy vykdymo svarba ir vaiko raidos
skirtingais amziaus tarpsniais ypatumus.

Psychological adjustment of children with phenylketonuria
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Summary. Introduction: Phenylketonuria is an inherited disorder, which prevents the normal use of pro-

tein food and causes changes in body chemistry, which, if left uncontrolled can lead to severe learning dis-
abilities. By following a strict low protein diet early from birth phenylketonuria children can avoid mental
retardation, other somatic as well as psychiatric disorders. However, early treated children with phenylketo-
nuria are found to have more emotional and behavioral problems. Because of the lack of correlation between
elevated phenylalanine (Phe) levels and psychological adjustment recent studies strongly indicate a psycho-
logical perspective for the development of emotional and behavioral problems in phenylketonuria patients.

The aim of present study: To evaluate psychological adjustment of Lithuanian phenylketonuria children
and to find out possible reasons for psychological problems of phenylketonuria children.

Methods: Parents of 45 phenylketonuria children and 45 normal controls aged 2 to 14 years old were asked
to fill in Lithuanian version of Child Behavior Checklist (CBCL, Achenbach, 1991) and a questionnaire on
reactions to child’s disease. The mean Phe level and 1Q of some phenylketonuria children were considered as
well.

Results and conclusions: Older phenylketonuria children have significantly more psychological problems
than healthy peers. There were no such considerable differences found in younger groups. Parental maladjust-
ment to child’s chronic illness is related to higher levels of internalizing and other problems of phenylketo-
nuria children.
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